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ONSOZ

Tip bilimi, stirekli gelisen yapisi ve hizla artan bilgi birikimiyle, hekimlerin giincel ve giivenilir
kaynaklara olan ihtiyacini her gegen giin daha da artirmaktadir. Pediatri ise yenidogan doneminden
adolesan ¢aga kadar uzanan genis yas aralig1, ¢cok sayida alt dali ve disiplinler arasi etkilesimi nede-
niyle bu ihtiyacin en belirgin hissedildigi alanlardan biridir. Bu gergeklikten hareketle hazirlanan
elinizdeki eser, pediatri alaninda egitim alan ve mesleki gelisimini siirdiiren hekimler i¢cin kapsamli,
sistematik ve giivenilir bir bagvuru kaynagi olmay1 amaglamaktadir.

“Pediatride Bilinmesi Gerekenler 2025” baslig1 altinda sunulan bu kitap; pediatri ana bilim da-
linin bir¢ok yan dallarini kapsamasi ile pediatriyi biitiinciil bir yaklagimla ele alan temel bir kaynak
niteligindedir. Toplam 17 yazarin katkilariyla hazirlanan, 9 boliim ve 26 konu bagligindan olusan bu
eser, pediatri alanindaki giincel bilgi birikimini kapsamli bir sekilde okura sunmaktadir.

Kitapta yer alan konular, giincel literatiir dogrultusunda ele alinmus; klinik pratige uygulanabi-
lirligi artirmak amaciyla sade ve sistematik bir anlatim benimsenmistir. Bu eser, yalnizca bir referans
kaynagi degil, ayn1 zamanda giinliik klinik pratikte rehberlik eden bir ¢alisma olarak tasarlanmistir.

Bu kitap, ozellikle tip fakiiltesi pediatri stajyerleri ve pediatri uzmanlik egitimine yeni baslayan
asistan hekimler i¢in “pediatriye ilk adim” niteliginde bir kaynak olmay1 hedeflemektedir. Daginik
ders notlari, sunumlar ve sinav odakli kaynaklar arasinda kaybolan bilgileri sistematik ve biitiinciil
bir yapi icerisinde sunarak, klinik karar verme siireglerine katki saglamasi amaglanmistir. Ayni za-
manda, Selcuk Universitesinin akademik birikimini yansitan yerli bir yayin olarak, pediatri egitimin-
de kurumsal bir standardin olusmasina katkida bulunmasi hedeflenmektedir.

Boylesine kapsamli ve ¢ok yazarli bir eserin ortaya ¢itkmasinda emegi gecen tiim kisim editorle-
rimize ve yazarlarimiza 6zverili katkilar1 icin tesekkiir etmek isterim.

“Pediatride Bilinmesi Gerekenler 2025” kitabinin, ¢ocuk sagligina adanmis meslek yolculukla-
rinda pediatri hekimlerine giivenilir bir rehber olmasini; bilgiye ulasmayi kolaylastiran, klinik uygu-
lamay1 destekleyen ve mesleki gelisime katki sunan kalic1 bir eser olarak literatiirde yerini almasini
temenni ediyorum.

Saygilarimla,

Prof. Dr. Resul YILMAZ
Editor
Aralik 2025



EDITOR HAKKINDA

Prof. Dr. Resul Yilmaz, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dalrnda égretim iiyesi olarak gorev yapmaktadir. Tip egitimini Ankara Universitesi Tip Fakiilte-
sinde tamamlamis, cocuk sagligi ve hastaliklar1 uzmanlik egitimini Saglik Bakanligi Ankara Egitim
ve Arastirma Hastanesinde almistir. Akademik kariyerinin ilerleyen dénemlerinde pediatrik yogun
bakim alaninda yan dal uzmanlig1 kazanarak, bu alanda klinik ve bilimsel ¢aligmalarini yogunlastir-
mistir.

Akademik gelisim siirecinde uluslararasi deneyime 6zel 5nem veren Prof. Dr. Yilmaz, TUBITAK
destegiyle Amerika Birlesik Devletlerinde Pittsburgh Children’s Hospitalda (Children’s Hospital of
Pittsburgh) bir yil siireyle arastirmaci (research scholar) olarak gorev yapmuis, bu siirecte pediatrik
yogun bakim alaninda ileri klinik uygulamalar ve bilimsel arastirmalarda aktif rol almistir. Ayri-
ca ERASMUS ders verme hareketliligi kapsaminda Polonya Poznan Universitesinde akademik fa-
aliyetlerde bulunarak, uluslararasi tip egitimi ve bilgi paylasimina katk: saglamistir. Bu deneyimler,
kendisinin hem bilimsel iiretkenligine hem de uluslararasi akademik perspektifine 6nemli katkilar
sunmustur.

Akademik yasami boyunca farkl: iiniversitelerde 6gretim tiyeligi yapan Prof. Dr. Yilmaz; anabi-
lim dali ve bilim dali bagkanligy, egitim koordinatorliigii, bashekim yardimciligi ve etik kurul bagkan-
lig1/iiyeligi gibi bircok idari ve akademik sorumluluk iistlenmistir. TUBITAK destekli ve uluslararast
is birliklerini iceren ¢ok sayida arastirma projesinde yiiriitiicii ve arastirmaci olarak gérev almis; pe-
diatri, pediatrik yogun bakim, ¢ocuk acil, enfeksiyon hastaliklari, obezite ve inflamatuvar hastaliklar
basta olmak iizere genis bir alanda bilimsel ¢aligmalar ylirtitmiistiir.

Ulusal ve uluslararas1 hakemli dergilerde yayimlanmis ¢ok sayida makalesi bulunan Prof. Dr.
Yilmaz, ayni zamanda pediatri ve ¢ocuk yogun bakim alanindaki temel bagvuru kitaplarinda bélim
yazarlig1 yapmus; bilimsel yayincilik ve editoryal siireglerde aktif rol almigtir. Akademik iiretkenligi-
nin yani sira, tip egitimi siireglerinde 6grenciler ve asistan hekimler icin sade, sistematik ve klinik
yaklasima dayal1 egitim materyallerinin gelistirilmesine 6zel 6nem vermektedir.

Bu kitapta editor olarak, pediatri egitiminde sik karsilasilan bilgi daginikligini gidermeyi; giin-
cel, giivenilir ve biitlinciil bir kaynak sunarak ozellikle pediatriye yeni baslayan hekimler i¢in yol
gosterici bir bagvuru eseri olusturmayr amaglamistir. Prof. Dr. Resul Yilmaz, ¢ocuk sagliginin ge-
listirilmesine katki sunan nitelikli akademik ¢aligmalarin, hekimlik pratiginin ayrilmaz bir parcasi

olduguna inanmakta ve bu dogrultuda bilimsel ve editoryal ¢alismalarini stirdiirmektedir.
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BOLUM 1
YENIDOGAN DONEMI

1.1. Yenidogan Resiisitasyonu

Yenidogan Resiisitasyonunda Temel Basamaklar
ve Uygulama Ilkeleri

Fundamental Steps and Principles of Neonatal Resuscitation

Saime Siindiis Uygun, Dr. Ogr. Uyesi
uygunsaime@hotmail.com

Neonatoloji, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Osman Selguk Duysak, Uz. Dr.
drosmanselcukduysak@gmail.com

Neonatoloji, Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Yenidogan restisitasyonu, dogum sonras: solunum ve dolagimin hizli degerlendirilip etkin ventilasyon, gogiis
kompresyonu ve ilag tedavisiyle oksijenizasyonun saglanmasini hedefler; ekip hazirhig: ve ilk dakika miidahalesi

yagsamsal 6nemdedir. Tim basamaklarin dogru yapildigindan emin olunarak, sonraki agamalara gegilmelidir.

Anahtar kelimeler: yenidogan resiisitasyonu, pozitif basingh ventilasyon, golden minute, gégiis kompresyonu,

ekip organizasyonu

Abstract:

Neonatal resuscitation aims to ensure adequate oxygenation through rapid assessment of respiration and
circulation after birth, effective ventilation, chest compressions, and medication; team preparedness and first-

minute intervention are vital. Each step should be performed correctly before proceeding to the next stage.

Keywords: neonatal resuscitation, positive pressure ventilation, golden minute, chest compression, team

organization.
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Yenidogan Resiisitasyonuna Genel Bakis

Yenidogan donemi, yasamin en kritik fizyolojik gecis evresidir. Fetal donemde intrauterin ortamda
plasenta araciligiyla saglanan oksijen ve besin aligverisi, dogumla birlikte aniden sona erer. Bu noktadan
itibaren bebek, dakikalar i¢cinde plasental solunumdan pulmoner solunuma ge¢mek zorundadir [1].
Bu hizli gegisin basarili olabilmesi i¢in, akcigerlerin genisleyip hava ile dolmasi, pulmoner dolagimin

acilmasi ve sistemik dolasimin yeniden diizenlenmesi gerekir.

Her bebek bu adaptasyonu sorunsuz gergeklestiremez. Tiim dogumlarin yaklagik %10'unda dogum
sonrasi solunumu baslatmak i¢in basit taktil uyar1 yeterli olurken, %3-6’sinda pozitif basin¢h ventilasyon
(PPV) destegi, %0,1-0.3’iinde ise ileri diizey resiisitasyon (entiibasyon, gogiis kompresyonu ve ilag
uygulamasi) gerekmektedir [2]. Bu nedenle her dogumda, yenidogan canlandirmasi konusunda

egitimli bir ekibin hazir bulunmasi yasam kurtarici 6nem tasir.

Yenidogan resiisitasyonunun temel amaci, etkili ventilasyon saglayarak oksijenizasyonu diizeltmek ve
dolasimi destekleyerek organ perfiizyonunu siirdiirmektir [3]. Amag yalnizca kalp atimini yeniden
baglatmak degil; ayn1 zamanda hipoksik beyin hasari, ¢oklu organ disfonksiyonu ve uzun dénem

norogelisimsel sekelleri 6nlemektir.

Resiisitasyonun basarisi, dogum sonrasi ilk 60 saniye i¢inde (“Golden Minute”) uygun miidahalelerin
yapilmasina baglidir. Bu donemde hava yolunun ag¢ilmasi, solunumun baglatilmas: ve dolagimin
desteklenmesi i¢in hizli, organize ve 6nceden planlanmis bir yaklasim gereklidir. Yenidogan resiisitasyonu
bu nedenle bir ekip ¢aligmasidir ve tiim basamaklar dogum 6ncesinde planlanmali, simiilasyonlarla

diizenli olarak uygulanmalidir.
“Golden Minute” Kavrami

“Golden Minute” kavrami, yenidogan resiisitasyonunun en kritik zaman penceresini tanimlar.
Dogumdan sonraki ilk 60 saniye icinde bebek, ya kendi basina etkili solunum baglatmali ya da uygun
ventilasyon destegi almalidir [4]. Bu siire icinde ventilasyon saglanamazsa, hipoksiye bagli bradikardi

hizla gelisir ve kardiyak arrest riski belirgin olarak artar.

Bu nedenle NRP algoritmasinin tiim basamaklari, bu bir dakikalik zaman dilimine gore yapilandirilmstur.
Wyckoff, bu kavrami “Golden minute’ degil, ‘Golden Minutes” ifadesiyle genisleterek yalnizca ilk
dakikanin degil, ilk 5-10 dakikalik donemin de nérolojik prognoz agisindan belirleyici oldugunu

vurgulamaktadir [5].
Doguma Hazirlik ve Ekip Organizasyonu

Dogum odasinda bagarili bir yenidogan resiisitasyonunun en kritik unsuru, hazirlik ve ekip koordinasyonudur.
Yenidogan, dogumdan sonraki ilk dakikalarda fizyolojik agidan son derece kirilgan oldugundan, her

miidahale adim1 6nceden planlanmali ve organize edilmelidir.
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Ekip Organizasyonu ve Gorev Dagilimi

Her dogumda, yenidogan canlandirmasi konusunda egitimli en az bir kisi bulunmalidir. Riskli
dogumlarda ise — 6rnegin <32 gebelik haftasi, cogul gebelik, fetal distres, mekonyumlu siv1 veya maternal

diyabet varliginda — iki veya daha fazla kisiden olusan deneyimli bir ekip hazir bulunmalidir [6].

TND rehberine gore, optimal ekip yapisi ve gorev dagilimi asagidaki sekilde olmalidir:

. Ekip lideri: Durumu degerlendirir, karar verir ve tim miidahaleleri yonlendirir.

. Ventilasyon sorumlusu: Pozitif basingli ventilasyonu (PPV) uygular ve etkinligini izler.

. Gogiis kompresyonu sorumlusu: Kalp atim hizini takip eder, gerektiginde kompresyon
uygular.

. flag ve damar yolu sorumlusu: Adrenalin ve stvi uygulamalarini gerceklestirir.

. Yardimc personel: Ekipman hazirligs, sicaklik kontrolii ve kayit islemlerinden sorumludur.

Dogumdan 6nce roller net olarak belirlenmeli, miidahale sirasinda s6zli, agik ve kapali dongti iletisim

kullanilmalidir. Ekip iginde goz temasi, net komutlar ve geri bildirim, etkin koordinasyonun temelidir

[7].
Dogum Odasinin Hazirlig:

Resiisitasyon gereksinimi beklenen her dogumda, dogum 6ncesi kontrol listesi kullanilmalidir. Ortam
sicaklig1 en az 26-28 °C olmali, dogum masasi/odasi 1sitilmali ve preterm bebekler polietilen torba

icine alinmalidir [2]. Term bebeklerde kuru battaniye genellikle yeterlidir.

Dogum odasinda bulunmasi gereken ekipmanlar:

. T-parga resiisitator veya balon-maske sistemi

. Uygun boy maskeler (preterm, term)

. CPAP veya ventilator baglantisi

. Isitilmis-nemlendirilmis oksijen kaynagi (%21-100 FiO, ayarl1)
. Pulse oksimetre, stetoskop, kalp atim hizt monitori

. Aspirator (maks. -100 mmHg) ve uygun kateterler

. [laglar: Adrenalin (1:10.000), %0.9 NaCl, glukoz, K vitamini

. Umbilikal kateter seti ve IV girisim malzemeleri

Ekipmanlarin ¢alisir durumda ve erisilebilir olmasi, miidahale basarisini dogrudan etkiler [8].
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Riskli Dogumlarin Belirlenmesi ve Onceden Planlama

Dogum Oncesi obstetrik degerlendirme, resiisitasyon gereksinimini éngérmede belirleyicidir. Asagidaki

durumlar yiiksek risk tasir [2,9]:

. Gebelik yas1 <32 hafta veya >42 hafta

. Intrauterin bityiime geriligi (IUGR)

. Fetal distres veya asfiksi riski

. Maternal enfeksiyon, ates, diyabet, preeklampsi
. Mekonyumlu amniyotik s1vi

. Cogul gebelik

. Uzatilmis dogum eylemi veya acil sezaryen

Bu bulgular, dogum 6ncesinde ekip ve ekipman hazirliginin diizeyini belirlemede yol gostericidir.
Dogum Sonrast Ik Degerlendirme ve Baslangic Basamaklari

Dogum ani, yenidoganin yasam miicadelesindeki en kritik dénemdir. Solunumun baglatilmasi,
akcigerlerin havayla dolmasi ve dolasim sisteminin fetal formdan postnatal diizene ge¢mesi yalnizca
birkag¢ saniye icinde gergeklesir. Bu fizyolojik gecisin basarisiz oldugu durumlarda hipoksi ve asidoz

hizla gelisir; bu nedenle ilk dakikalardaki degerlendirme ve miidahaleler yasamsal 6nem tasir.

Ik Uc Soru: Hizl Klinik Degerlendirme

Yenidogan dogar dogmaz, ilk 30 saniye iginde su ii¢ soruya yanit verilmelidir [10]:

1. Bebek term mi (=37 hafta)?
2. Tonus iyi mi (fleksiyon postiirii var m1)?
3. Spontan soluyor veya agliyor mu?

Tiim yanitlar “Evet” ise rutin dogum odas1 bakim1 uygulanir [11]:

. Bebek annenin karni tizerine alinir (ten tene temas), kurulama yapilir, 1slak materyaller
uzaklastirilir.

. Kordon en az 30-60 saniye sonra klemplenmelidir.

. Viicut 1s1s1 korunur (hedef: 36,5-37,5 °C).

. Ag1z ve burun aspirasyonu yalnizca sekresyon varsa yapulir.

. SpO., monitérizasyonu (sag ele takilmis olan pulse oksimetre ile) baslatilir, 1-10. dakikada

hedef araliklara ulasip ulasmadigi izlenir (Tablo 1).
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Tablo 1: Dogum sonras1 hedef preduktal SpO2

1. dakika %60-65
2. dakika %65-70
3. dakika %70-75
4. dakika %75-80
5. dakika %80-85
10. dakika %85-95

Bu kogullardan herhangi biri “Hayir” ise, resiisitasyon gerekebilir ve baslangi¢c basamaklarina gegilir.

Bu basamaklar, dogumdan sonraki ilk 30 saniye icinde tamamlanmalidur.

Hava Yolunun A¢ilmasi ve Pozisyonlama (A=Airway)

Bebegin basi hafif ekstansiyonda (sniffing position) olacak sekilde yerlestirilir.

Gerekirse omuz altina kii¢iik bir rulo konulur (6zellikle makrosefalik veya preterm bebeklerde).
Ag1z-burun sekresyonu varsa 6nce agiz, sonra burun aspire edilir [12]:

Mekonyumlu sivi varliginda bebek canli ve spontan soluyorsa aspirasyon yapilmaz, baslangic basamaklari

uygulanir. Solumuyorsa, yalnizca hava yolu tikaniklig: varsa entiibasyonla aspirasyon diistiniilebilir
Kurulama ve Taktil Uyar1

Dogumdan hemen sonra bebek 1lik ve kuru bir bezle kurulanir.

Gerekirse sirt stvazlama veya ayak tabanina hafif vurma ile taktil uyar: verilir [13]:

Kalp Atim Hizi ve Solunumun Degerlendirilmesi

Baslangi¢ basamaklar: tamamlandiktan sonra 30. saniyede degerlendirme yapilir.

Bebegin solunum ve kalp atim hizi steteskop, pulse oksimetre veya EKG monitorii ile takip edilir [14].
Oksijen Destegi

Oksijen destegi oksijen-hava karistirici (blender) ile saglanmalidir [15]. Hedef oksijen satiirasyon

tablosuna gore ihtiyaca karar verilir.

. Term bebeklerde: %21 (oda havasi) ile baslanir.

. Preterm bebeklerde (<35 hf): %21-30 FiO, araliginda baslanir, SpO,’ye gore titre edilir.
“Golden Minute” icindeki Hedefler

Dogumdan sonraki ilk 60 saniye (“Golden Minute”) i¢inde asagidaki hedeflere ulagilmis olmalidir [4,5]:

. Viicut 1s1s1 korunmus olmali (>36.5 °C)
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. Spontan solunum baslamis veya ventilasyon saglanmas,

. Kalp atim hizi (HR) >100/dk olmalidur.

Bu hedeflere ulagilamazsa, pozitif basingl ventilasyon (PPV) basamagina gegilir.
Breathing / Ventilasyon Basamagi (B= Breathing)

Dogumdan hemen sonra yenidoganin yasamini siirdiirebilmesi i¢in en temel fizyolojik gereklilik etkili
solunumun baslamasidir. Bu donemde ventilasyonun saglanmasi, hipoksi ve bradikardiyi 6nlemenin

en kritik adimidir [16]. Ventilasyon resiisitasyonun kalbidir.
Spontan Solunumun Baslatilmasi

Dogumdan sonraki ilk saniyelerde yenidoganda diizenli solunum baslamamigsa (apne, diizensiz/
gekilmeli solunum), taktil uyar: uygulanmalidir. Bebegin sirtina hafifce vurmak veya ayak tabanini
uyararak refleks solunumu tetiklemek genellikle yeterlidir. Eger 10-15 saniye i¢inde spontan solunum

baslamazsa veya kalp atim hiz1 <100/dk ise, pozitif basingli ventilasyon (PPV) baslatilmalidir [17].

Spontan solunumu olan ancak ¢ekilmeli veya diizensiz soluyan preterm bebeklerde ilk segenek CPAP
(Continuous Positive Airway Pressure) olmalidir. CPAP’in erken uygulanmas, entiibasyon oranlarin

ve bronkopulmoner displazi (BPD) riskini azaltir.

CPAP’a ragmen yeterli oksijenlenme saglanamiyor, apne devam ediyor veya HR <100/dk ise, PPV

baslanmalidir.
Pozitif Basingli Ventilasyon (PPV)

Yiize tam oturan, uygun boyutta bir maske aracilig ile kendi sisen balon kullanilarak PPV uygulanir.
Dogum odasinda T-parga canlandirici ile PEEP/PIP basinglarinin kontrollii uygulanmasi ile hem

etkinlik artar hem de hava kagag1 basta olmak iizere komplikasyon orani azalir.

PPV sirasinda asagidaki parametreler takip edilmelidir [18]:

. Gogiis hareketinin gozlenmesi

. Kalp atim hizinin artmasi (>100/dk)

. SpOz’nin hedef aralikta seyretmesi

. Siyanozun bulunmamasi/varsa diizelmesi

Bu bulgular PPV’nin etkili oldugunu gosterir. Ventilasyon sirasinda batin distansiyonu gelisirse,

orogastrik (OG) veya nazogastrik (NG) sonda ile mide dekompresyonu yapilmalidir.

Eger bu bulgular yoksa, PPV’nin etkinligi gozden gegirilir ve MRSOPA adimlar1 uygulanir.
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MRSOPA Yaklasimi: Maske Ventilasyonunu Diizeltme Basamaklari

30 sn PPV uygulandig1 halde, HR 100/dKknin {izerine ¢ikamiyorsa, olast sorunlarin tespiti ve diizeltilmesi

i¢in diizeltici adimlar uygulanir (Tablo 2) [19].

Tablo 2: Ventilasyon Diizeltici Adimlar1 (MRSOPA)

Harf Basamak Uygulama
Maskeyi yiiz hatlarina tam oturt, sizintiy1 azalt. Gerekirse iki kisi
M Mask o
teknigi kullan.
R Reposition Bas pozisyonunu diizelt (sniffing pozisyonu), gerekirse omuz
altina rulo koy.
S Suction Once a1z, sonra burun sekresyonlarini aspire et.
Open Mouth Alt ¢eneyi 6ne gekerek agzi agik tut.
PIPyi 5-10 cmH,O artir (maks. 30 cmH,0), PEEP 5-6 cmH,O
Pressure Increase
olarak koru.
A Airway Alternative Entiibasyon veya laringeal maske (LMA) ile ventilasyona geg.

MRSOPA sonrasi gogiis hareketi belirginlesiyor ve HR >100/dk oluyorsa, ventilasyon artik etkilidir.

Alternatif Hava Yolu Girisimleri

a. Entiibasyon

Asagidaki durumlarda entiibasyon endikedir:

MRSOPAYya ragmen gogiis hareketi saglanamiyor veya HR artmiyorsa,
Uzun siireli ventilasyon gereksinimi bekleniyorsa,

Gogiis kompresyonu baslanacaksa (HR <60/dk),

Mekonyum aspirasyonu ve obstriiksiyon siiphesi varsa

Konjenital diyafram hernisi veya ciddi yiliz anomalileri mevcutsa.

Entiibasyon, ayn1 zamanda ventilasyonun giivenli sekilde siirdiiriilmesi ve ila¢ uygulamasi i¢in de
tercih edilir [20].

b. Laringeal Maske (LMA)

Zor maske ventilasyonu veya entiibasyon durumlarinda etkili, hizli ve gegici bir hava yolu saglar.

Entiibasyon hazirlig1 sirasinda zaman kazandiran gegici bir ¢6ztim olarak da kullanilabilir [21].
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Gogiis Kompresyonu (C= Kardiyak kompresyon)

Yenidogan resiisitasyonunda gogiis kompresyonu, etkili ventilasyona ragmen kalp atim hizi 60/dknin
altina distiigiinde uygulanir [22]. Bu karar yalnizca kalp hizina gore verilmelidir; solunum veya SpO,

tek basina yeterli degerlendirme olgiitii degildir.

. MRSOPA manevralari ve (gerekirse) entiibasyona ragmen, en az 30 saniye etkili ventilasyon

sonras1 HR <60/dk ise gogiis kompresyonuna baslanir.

. Kompresyon 6ncesinde hava yolunun entiibe edilmis olmasi etkinligi artirir; bu nedenle

miimkiinse entiibasyon tercih edilmelidir.
Teknik: ki Bagparmak (Two-Thumb Encircling) Yontemi [23].
Bu yontem, yenidoganda en etkili ve giivenli kompresyon teknigi olarak 6nerilmektedir.

. El pozisyonu: Her iki bagparmak sternumun orta-alt kismina yerlestirilir; diger parmaklar

govdeyi arkadan sarar. Parmaklar dik tutulur, sadece ug kisimlar ile basing uygulanir.
. Derinlik: G6giis 6n-arka ¢apinin yaklasik 1/3’ti kadar basing uygulanmalidir.

. Basing noktasi: Sternumun alt ucundan yaklagik bir parmak yukarisi olmalidir.
Bu teknik hem yeterli basing saglar hem de uygulayicinin el yorgunlugunu azaltir.
Hiz, Oran ve Senkronizasyon

Etkin ventilasyon i¢cin PPV ve kompresyon arasinda koordinasyon saglanmalidir. PPV uygulandigi

sirada, kompresyona kisa siire ara verilip akcigerlere yeterli hava girisine izin verilmelidir.

. Oran: 3 kompresyon-1 ventilasyon (3:1)
. Hiz: Dakikada 90 kompresyon + 30 ventilasyon = 120 olay/dk
. Ritim: “Bir-iki-iig—nefes (Bir ve iki ve {i¢ ve sik)” seklinde diizenli tempo kullanilmalidir.

Kompresyon sirasinda gogiisiin tam geri doniisiine izin verilmelidir. Asir1 basingtan ve ksifoid

basisindan kac¢inilmalidir [6].
Oksijen ve izlem

Kompresyon baslandiginda FiO, %100e ¢ikarilmalidir. Kalp atim hizi ve oksijenlenme pulse oksimetre

(sag el/bilek), EKG monitdrizasyonu ile siirekli takip edilmelidir.

Kalp atim hiz1 260/dk oldugunda kompresyonlar durdurulur, pozitif basingl ventilasyon (PPV) ile
devam edilir. HR >100/dk ve yeterli spontan solunum saglandiginda, ventilasyon kademeli olarak

azaltilarak sonlandirilir.
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Ilaglar
1. Adrenalin (Epinefrin)

Resiisitasyonun ilk ve en énemli ilac1 adrenalindir. Etkili ventilasyon ve gogiis kompresyonuna ragmen

en az 60 saniye sonra kalp atim hiz1 (HR) <60/dk ise, adrenalin intravenz yoldan uygulanmalidir [24].

Resiisitasyon sirasinda periferik damar yolu agilmaz, umbilikal venden uygulanmalidir. Umblikal
kateter takilamayan durumlarda intraosse6z yol da kullanilabilir. Endotrakeal (ETT) yolla da verilebilir,

ancak etkinligi diistiktiir. Bu nedenle IV/UVC yol miimkiin olan en kisa siirede agilmalidir.
Doz ve uygulama sekli:

. Konsantrasyon: 1:10.000 (0.1 mg/mL)

. IV/UVC dozu: 0.01-0.03 mg/kg (0.1-0.3 mL/kg, 6nerilen 0.2 ml/kg)

UVC yoluyla adrenalin verildikten sonra 0.5-1 mL %0.9 NaCl ile “flush” yapilir.

. ETT dozu: 0.05-0.1 mg/kg (0.5-1.0 mL/kg)

. Her uygulamadan 60 saniye sonra kalp atim hizi yeniden degerlendirilmelidir.

2. S1v1 Replasman

Stipheli hipovolemi veya akut kan kaybi varliginda diistiniilmelidir. Solukluk, zayif nabiz, uzamis
kapiller dolum zamani, dogum travmasi, plasental abrupsiyon veya fetal-maternal kanama oykiisii

olmasi durumlarinda sivi replasmani gerekebilir [2].

Tedavi:
. %0.9 NaCl veya O Rh-negatif tam kan,
. 10 mL/kg dozda, 5-10 dakika i¢inde uygulanir.

Rutin resiisitasyon sirasinda siv1 verilmez; yalnizca hipovolemi diisiiniilityorsa kullanilmalidir.
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1.2. Prematiire ve Sorunlari

Prematiire Morbiditeleri: Multisistem Yaklasim
ve Yonetim Ilkeleri

Premature Morbidities: A Multisystem Approach and Management Principles
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Ozet:

Prematiire bebeklerde solunum, kardiyovaskiiler, gastrointestinal, norolojik ve metabolik sistemlerde gelisimsel
immatiiriteye bagh ¢ok yonlii sorunlar goriilebilir. Tecriibeli bir ekip takibi ile erken tani, uygun destek tedavileri

ve onleme stratejileriyle mortalite ve morbidite azaltilabilir.

Anahtar Kelimeler: Prematiire, Morbidite, Mortalite, Destek Tedavisi, Erken Tan1

Abstract:

Preterm infants may experience multisystem complications due to developmental immaturity. Early diagnosis,
appropriate supportive therapies, and preventive strategies under the care of an experienced team can reduce

mortality and morbidity.

Keywords: Prematurity, Morbidity, Mortality, Supportive Therapy, Early Diagnosis
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GIRIS
Prematiire dogum neonatal mortalite ve morbiditenin en énemli nedenlerinden biridir. Gebeligin

37. haftasindan 6nce gerceklesen dogumlar, organ sistemlerinin olgunlasmamis olmas: nedeniyle

¢ok sayida klinik soruna yol acar.

Bebeklerin dogum haftasina gore siniflamasi:

Preterm: 36 hafta + 6 giin ve altinda dogan bebekler

Sinirda prematiire: 36-37 hafta arasinda dogan bebekler

Orta derecede prematiire: 32-35 hafta arasin da dogan bebekler
[leri derecede prematiire: 32 hafta altinda dogan bebekler
Bebeklerin dogum agirligina gore degerlendirilmesi:

LGA: Dogumda 6lgiilen kilosu, gebelik haftasina gore degerlendirilen bityiime egrilerinde 90. persentilin

ya da ortalamanin 2 standart deviasyon (SD) tizerinde olan bebekler.

AGA: Dogumda olgiilen kilosu, gebelik haftasina gére degerlendirilen bilyiime egrilerinde 10.-90.

persentilin arasinda olan bebekler.

SGA: Dogumda dl¢iilen kilosu, gebelik haftasina gére degerlendirilen bityiime egrilerinde 10. persentilin

ya da ortalamanin 2 standart deviasyon (SD) altinda olan bebekler.

Diigitk dogum agirlig1: Bebegin dogumda odl¢iilen kilosunun <2500 gr olmasidir.

Cok diisiik dogum agirlig1: Bebegin dogumda 6lgiilen kilosunun <1500 gr olmasidur.
Asir1 diisik dogum agirligr: Bebegin dogumda 6lgiilen kilosunun <1000 gr olmasidir [1].

Gelisen yenidogan yogun bakim ve prenatal bakim hizmetleri sayesinde prematiire bebeklerin sagkalim

orani artmakta, ancak uzun dénem komplikasyonlarin yonetimi 6nemini korumaktadir [2].
@ Respiratuvar Distres Sendromu:

Prematiire bebeklerde en sik goriilen solunum problemi Respiratuvar Distres Sendromu (RDS)dur.
Hastaligin primer nedeni, fetal akcigerlerde tip II pnomositlerin yetersiz siirfaktan tiretimidir. Siirfaktan,
alveol yiizey gerilimini azaltarak inspirasyon sirasinda alveollerin agik kalmasini saglar. Eksikligi

durumunda alveoler kollaps (atelektazi) gelisir, hipoksemi ve respiratuvar asidoz ortaya ¢ikar [3].

Klinikte dogumdan hemen sonra baslayan takipne, inleme, interkostal ve suprasternal ¢ekilmeler,

siyanoz dikkat ¢ekicidir.

Akciger grafisinde tipik “ground-glass (buzlu cam)” goriiniimii ve hava bronkogramlar: goriliir [4].
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Tedavi
Solunum destegi: Erken CPAP veya gereKkli ise entiibasyon

Siirfaktan replasman tedavisi: Tedavide dogal (hayvan kaynakli) siirfaktan preparatlar: (6rnegin
beraktant, poraktant alfa, kalfaktant) kullanilir. Dogumdan kisa siire sonra endotrakeal yolla verilir;

gerekirse tekrarlanabilir. Bu tedavi mortaliteyi ve havayolu komplikasyonlarini belirgin bicimde azaltir.
Swvive 1s1 dengesi: Asir1 sivi yitklenmesi pulmoner 6demi artirabileceginden dikkatli izlenmelidir [5].
Onleme

Antenatal kortikosteroid tedavisi: 24-34. gebelik haftasinda dogum riski olan annelere verilir
(betametazon veya deksametazon). Bu tedavi, fetal akciger olgunlagsmasini hizlandirarak siirfaktan

sentezini artirir [6].
Dogum sonrasi erken CPAP uygulamas: ve erken siirfaktan tedavisi ile komplikasyonlar azalir.
® Bronkopulmoner Displazi

Bronkopulmoner Displazi (BPD), prematiire bebeklerde gelisen kronik akciger hastaligidir. Ventilator
travmasi (barotravma ve volutravma), oksijen toksisitesi ve reaktif oksijen radikallerine bagli doku
hasari, enflamasyon (sitokin salinimi - fibroblast aktivasyonu), alveoler gelisim bozuklugu, pulmoner
vaskiiler remodeling (pulmoner hipertansiyon riski) sorunlarina bagli olarak gelisebilir zon). Bu tedavi,

fetal akciger olgunlagsmasini hizlandirarak siirfaktan sentezini artirir [7].

Tani, dogumdan sonraki 28. giinde veya 36. gestasyon haftasinda hala oksijen veya solunum destegine

ihtiya¢ duyulmasiyla konur.

Risk Faktorleri:

Asir1 prematiirelik (<28 hafta)

Diigitk dogum agirlig (<1000 g)

Uzun siireli mekanik ventilasyon veya yiiksek oksijen destegi
Perinatal enfeksiyon (6zellikle Ureaplasma urealyticum)
Antenatal ve postnatal inflamasyon

Akciger siv1 dengesizligi, PDA varlig

Yetersiz antenatal steroid kullanimu [8].

Klinikte uzun siiren oksijen ihtiyaci, takipne, interkostal ¢ekilmeler, hisilt1 (wheezing), uzamis
ekspirasyon, desatiirasyon, biiyiime geriligi ve beslenme giigliigii goriiliir. Akciger grafisinde bilateral

non-homojen infiltrasyonlar goriiliir.
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Tedavi:
BPDde tedavi destekleyici, komplikasyon onleyici ve bityiimeyi destekleyici hedeflerle ytiriitiiliir:

Solunum destegi: Miimkiin oldugunca Non-invaziv ventilasyon (CPAP, HFNC) kullanilarak hedef

oksijen satiirasyonu (%90-95) stabilize edilmeye ¢alisilir.

Swvi ve beslenme yonetimi: Akcigeri korumak i¢in sinirli voliim ile yiiksek kalori destegi saglanmaya

calisilir. Anne siitii tercih edilir; gerekirse zenginlestiriciler eklenir.

Farmakolojik tedavi: Diiiretikler (furosemid, tiyazid) pulmoner 6demi azaltir. Bronkodilatorler (p2-

agonistler) secilmis olgularda denenebilir. Kafein apne kontrolii ve ventilator siiresini azaltmak i¢in
kullanilabilir. <28 hafta dogan ve entiibe olmayan prematiire bebeklerde erken inhale budesonid tedavisi
(<7 giin) BPD riskini azaltmak amaciyla diistintilebilir. Bu bebeklere ge¢ donemde (7. giinden sonra)

baslanan inhale kortikosteroid tedavisinin ise anlamli yarar1 gosterilmemistir [9].

Sistemik kortikosteroidler: Kortikosteroidler, prematiire bebeklerde inflamasyonu azaltarak ve akciger

olgunlagsmasini destekleyerek Bronkopulmoner Displazi (BPD) gelisimini 6nlemede rol oynar. Ancak
kullanim zamani, doz ve giivenlilik agisindan dikkatli olunmalidir. Bilinen protokollere uyularak,
miimkiin olan en kisa siirede, etkinligi bilinen en diisitk doz ile uygun zamanda uygulanmasinin BPD

tedavisi i¢in etkinligi kanitlanmistir [10].

Onleme

Antenatal kortikosteroid uygulamasi

Dogum sonrasi erken CPAP kullanimi

Oksijen konsantrasyonunun titiz kontroli

Non-invaziv ventilasyon stratejileri

Enfeksiyonlarin 6nlenmesi

Yeterli beslenme ve vitamin A takviyesi (bazi merkezlerde)
@ Patent Duktus Arteriozus:

Patent Duktus Arteriozus (PDA), fetal donemde pulmoner arter ile aort arasinda baglant1 saglayan
duktus arteriozusun dogumdan sonra kapanmamasi durumudur. Hemodinamik anlamli PDA (hsPDA),
sol-sag santin kalp ve akciger dolasiminda belirgin yiiklenmeye veya sistemik perfiizyonda azalmaya
yol agt1g1, klinik ve ekokardiyografik olarak anlamli kabul edilen durumdur [11]. Prematiire bebekte
tasikardi, takipne, artmis nabiz basincy, hiperaktif prekordiyum, sistolik tiftiriim, zayif periferik nabiz,
beslenme giigliigii, apne hsPDA akla getirmelidir. EKGde destekleyici bulgular goriilebilse de kesin
tan1 Ekokardiyografi ile konur.
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Tedavi:

Tedavi karar1 gestasyonel yas, semptom siddeti, ekokardiyografik bulgular ve sistemik etkilenim temel

alinarak verilir.

Sivi Yonetimi: Hafif sivi kisitlamasi (135 mL/kg/giin) 6nerilir. Kalp yetmezligi bulgular1 varsa diiiretik

(or. furosemid) kullanilabilir, ancak prostaglandin sentezini artirabilecegi icin dikkatle izlenmelidir.

Medikal Tedavi: Amag, prostaglandin sentezini inhibe ederek duktal diiz kas kontraksiyonunu
indiiklemektir [12].

NSAT ilaglar: NSAl ilaglar (indometazin ve ibuprofen), siklooksijenaz (COX) enzimini inhibe ederek
prostaglandin sentezini azaltir ve boylece duktus arteriozusun kas tabakasinda kontraksiyon ve liimende
kapanma saglar. Renal perfiizyon azalmasi, oligiiri, trombositopeni, gastrointestinal perforasyon gibi

yan etkilere sebep olabilirler.

Parasetamol (asetaminofen): COX enzimini santral diizeyde inhibe eder; son yillarda alternatif olarak

kullanilmaktadir. Renal ve gastrointestinal yan etkileri daha azdir [13].
Tedavi basarisiz oldugunda ikinci veya ti¢iincii kiir denenebilir.

Cerrahi ve Girisimsel (Anjiyografik) Kapatma: Medikal tedaviye yanit alinamayan, hemodinamik

olarak belirgin ve klinik instabilitesi siiren olgularda uygulanmaktadir. Transkateter (anjiyo) PDA
kapatma ozellikle >1000 g bebeklerde giderek artan oranda kullanilmaktadir. Coil veya cihaz (6r.
Amplatzer) ile duktus kapatilir [14]. Cerrahi ligasyon duktus arteriozusun medikal tedaviye ragmen
respiratuvar veya hemodinamik stabiliteyi bozdugu durumlarda uygulanir. Sol torakotomi ile duktusun
baglanmasi seklinde yapilir. Rekiirren laringeal sinir hasar1 ve vokal kord paralizisi ameliyat sonrasi

donemde akilda tutulmalidir.

Onleme

Dogum sonrasi siv1 yitkklenmesinden kaginilmasi

PDA gelisme riski yiiksek bebeklerde erken ekokardiyografik tarama
Antenatal steroidlerin zamaninda kullanilmasi

® Nekrotizan Enterokolit

Nekrotizan Enterokolit (NEK), ozellikle prematiire ve diisiik dogum agirlikli bebeklerde goriilen,
intestinal mukozal hasar, inflamasyon ve nekroz ile seyreden, hayat1 tehdit eden bir gastrointestinal

acildir.

Prematiirelik ve diisiik dogum agirligi, hipoksik iskemik olaylar (asfiksi, hipotansiyon, sepsis), enteral
beslenmenin erken ve hizli baglanmasi, formiil mama ile beslenme, hemodinamik anlamli patent

duktus arteriozus (PDA) varligi, enfeksiyonlar (6zellikle Gram negatif bakteriler), transfiizyon iliskili
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risk faktorleri olarak tanimlanmaktadir.

Anne sitii i¢erigindeki immiinoglobulinler, biiytime faktorleri ve probiyotik etkili bilesenleriyle

koruyucu etki gosterir [15].

Klinik tani, NEK yonetiminin en kritik basamagidir. Beslenme intoleransi, mide aspiratinda arts,
mide igeriginin yesil/safrali goriiniim almasi, batinda distansiyon ve gerginlik, letarji, termoregiilasyon
bozuklugu baslangig bulgulardir. Ileri donemde kusma (6nce mide igerigi seklinde, sonra safrali veya
kanli olabilir), hematokezya (rektal kanama), abdominal eritem, apne, hipotansiyon, sok tablosu
gelisebilir. Fizik muayenede batinda distansiyon, palpasyonda hassasiyet, barsak seslerinde azalma
veya kaybolma tespit edilir. Laboratuvar bulgularinda 16kopeni veya l6kositoz, trombositopeni, akut
faz reaktanlarinda yiikselme, kan gazinda metabolik asidoz, laktat yiiksekligi tespit edilebilir. Direkt
batin grafisi, NEK tanisinda altin standart ilk gériintiileme yontemidir. Barsak anslarinda dilatasyon,
gaz dagiliminda azalma, Pnomatozis intestinalis (barsak duvarinda gaz birikimi), portal venoz gaz
ve son dénemde batinda serbest hava (pnomoperitoneum) gériiliir. Intestinal ultrasonografi (USG),
ozellikle erken dénemde barsak perfiizyonu, duvar kalinlig1 ve gaz varligi hakkinda daha ayrintili bilgi

saglar. Radyografi ile birlikte kullanildiginda tan1 dogrulugunu artirir [16].
Tedavi:

Tedavide ilk yaklagim destek tedavisidir. Vital bulgular yakin izlenir. Oral beslenme durdurulur (NPO),
nazogastrik dekompresyon uygulanir. Sonra damar yolu agilarak sivi-elektrolit dengesi saglanir. Uygun
antibiyoterapi baglanir (Ampisilin + Gentamisin + Metronidazol veya seftazidim). Parenteral beslenme
baslanir. Barsak perforasyonu, pnémoperitoneum, sebat eden sabit bagirsak ans1 ve tedaviye yanit
alinamamas1 durumunda cerrahi gerekir. Cerrahi olarak peritoneal drenaj (stabil olmayan bebeklerde

gecici 6nlem) veya nekrotik barsak segmentinin rezeksiyonu ve enterostomi agilmasi uygulanabilir [17].
Onleme:

Anne siitii ile beslenme

Minimal enteral beslenme protokolleri

Probiyotik destegi (bazi merkezlerde)

Kan transfiizyonlari sirasinda beslenmenin kontrollii yapilmasi (azaltilma, stiresinin uzatilmasi, 6giin

atlanmasi
PDA ve hipoksi gibi predispozan faktorlerin erken yonetimi
@ intraventrikiiler Hemoraji

Intraventrikiiler Hemoraji (IVH), genellikle germinal matriks ad1 verilen, lateral ventrikiillerin yakininda
yer alan frajil bir bolgeden kaynaklanir. Bu bolgedeki damarlar 32. gestasyon haftasina kadar tam
olgunlagsmadigindan, ani kan basinci degisiklikleri, hipoksi, hiperkapni veya hizli sivi yiiklenmesi gibi
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durumlarda kolayca kanayabilir. Kanama genellikle dogumdan sonraki ilk 72 saatte meydana gelir
[18]. Prematiirelik (<32 hafta), diisiik dogum agirlig1 (<1500 g), astiksi, respiratuvar distres sendromu,
hipotansiyon veya hipertansiyon ataklari, hizli siv1 infiizyonu, sodyum dengesizligi, sepsis ve iliskili

koagiilopati risk faktorleri olarak tanimlanabilir.

IVHnin klinik seyri sessiz (subklinik) olabilecegi gibi, bazi bebeklerde letarji, hipotoni, apne/bradikardi

ataklari, nobet, kanama biiyiikse hizla gelisen sok tablosu ve anemi goriilebilir.

Tanida kranial ultrasonografi (USG) en pratik, giivenli ve tanisal yontemdir. Ilk tarama genellikle
dogumdan sonraki ilk 3-5 giin i¢inde yapilir. Bebegin klinik durumuna gore kontroller planlanir.
Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) beyaz cevher hasar1 veya PVL varligin1 degerlendirmede
kullanilir [19].

Tedavi

Spesifik bir medikal tedavi yoktur; yonetim destekleyicidir. Hemodinamik stabilite saglanmali, kan
basinci ani degisimlerden korunmalidir. Hipoksi, hiperkapni ve asidoz 6nlenmelidir. Koagiilopati
varsa diizeltilmeli, gerektiginde transfiizyon yapilmalidir. Posthemorajik hidrosefali gelisirse ventrikiil

ponksiyonu, ventrikiiler drenaj veya VP sant uygulanabilir.
@ Periventrikiiler Lokomalazi (PVL)

Periventrikiiler Lokomalazi (PVL), periventrikiiler beyaz cevherin iskemik ve nekrotik hasar ile
karakterizedir. En sik ¢ok erken dogan prematiirelerde (<30 hafta) goriiliir. Patogenezde serebral

perfiizyonun azalmasi, inflamasyon ve oksidatif stres rol oynar.

Tanida kranial USG'de periventrikiiler bolgede ekojenite artisi tipiktir. MRG kistik lezyonlari ve difiiz

beyaz cevher hasarini saptamada en duyarli yontemdir [20].

Onleme

. Antenatal kortikosteroidler (fetal beyin olgunlasmasini destekler)

. Optimal oksijen ve kan basinci kontrolii

. Sepsis ve hipotansiyonun erken tedavisi

. Yavas siv1 yiiklemesi, 6zellikle ilk 72 saatte serebral perfiizyonun stabil tutulmasi

® Prematiire retinopatisi

Prematiire retinopatisi (Retinopathy of Prematurity - ROP), prematiire bebeklerde retina damarlarinin
olgunlagmasinin tamamlanamamasi sonucu gelisen, potansiyel olarak dekolman retina ve kalic1 gérme
kaybina yol acabilen bir hastaliktir. Hastaligin gelisiminde immatiire retina damar yapisi, oksijen
dalgalanmalar1 ve hipoksiye yanit olarak gelisen anormal damar proliferasyonu temel rol oynar.

Dogumdan sonra artan oksijen diizeyi VEGF tiretimini baskilayarak vaskiiler biiylimeyi durdurur [21].
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Daha sonra gelisen retinal hipoksi ise, VEGF’in agir1 artistyla kirilgan, diizensiz yeni damar olusumuna
yol agar. Bu anormal damarlar vitreus i¢cine uzanir, kanayabilir veya fibrovaskiiler membran olusturarak

retina dekolmanina neden olabilir.

ROP ozellikle 32. gestasyon haftasindan kiigiik veya 1500 gramdan diigitk dogum agirlikli bebeklerde
goriiliir. Ancak yalnizca prematiireligin derecesi degil, oksijen edavisinin siiresi ve kontrolsiiz
yiiksek oksijen diizeyleri de en 6nemli risk faktortidiir [22]. Ayrica sepsis, anemi, PDA, BPD ve kan

transfiizyonlar gibi ek durumlar da riski artirabilir.

Tani, yalnizca oftalmoskopik muayene ile konur. Ulkemizde Tiirk Neonatoloji Dernegi (TND) ve
Tiirk Oftalmoloji Derneginin ortak protokoliine gore; gebelik yas1 <34 hafta veya dogum agirlig1 1700
gramin altinda olan bebekler ROP agisindan taranmalidir. Gebelik yas1> 34 hafta veya DA >1700 gram
olup kardiyopulmoner destek tedavisi uygulanmis veya “bebegi takip eden klinisyenin ROP gelisimi
agisindan riskli gordiigii” preterm bebeklerin taranmasi uygundur [23]. [Ik g6z muayenesi genellikle
postnatal 4. haftada ya da postmenstriiel 31. haftada (hangisi daha gegse) yapilir. Elde edilen bulgulara
gore oftalmolog tarafindan 1-2 haftada bir kontrol planlanir ve retina damarlanmasi tamamlanincaya

kadar surdurulir.
Tedavi

Tedavide en sik uygulanan yontem lazer fotokoagiilasyondur; avaskiiler retina bolgelerine uygulanarak
neovaskiilarizasyonu durdurur ve retina ayrigmasini dnler. Son yillarda intravitreal anti- VEGF ajanlar1
(bevacizumab, ranibizumab) da etkin sekilde kullanilmaktadur. Ileri evrelerde, 6zellikle retina dekolmani

gelistiginde vitrektomi veya skleral ¢okertme cerrahisi uygulanabilir [24].
Onleme

ROP’un 6nlenmesinde, dogru oksijen yonetimi, anne siitii ile beslenmenin desteklenmesi, infeksiyon
ve anemi kontrolii biiyitk 6nem tagir. Bu 6nlemler yalnizca hastaligin goriilme sikligini azaltmakla

kalmaz, ayn1 zamanda tedavi gereksinimini de belirgin bigimde diistiriir.
@ Prematiire osteopenisi

Prematiire osteopenisi, 6zellikle 28 haftadan kii¢iik veya <1500 gram dogum agirlikli bebeklerde
goriilen, kemik mineralizasyonunun yetersizligiyle karakterize metabolik kemik hastaligidir [25]. Term
bebeklerde kalsiyum ve fosfor birikiminin biiyiik kismi gebeligin son trimesterinde gergeklestiginden,
erken dogan bebekler bu mineralleri intrauterin donemde yeterince depolayamaz. Ayrica bu bebeklerde
uzun siireli parenteral beslenme, yetersiz enteral mineral alimi, kronik hastaliklar (6zellikle BPD ve
uzun siireli diiiretik/kortikosteroid kullanim1) kemik mineral kaybini artirir.

Cogu bebekte bulgular subklinik seyreder. Ileri olgularda kemiklerde yumugama (kraniotabes,
deformite), patolojik kiriklar, hipotoni, irritabilite, bitytime geriligi goriilebilir.

Serum fosfor <4,5 mg/dL, alkalen fosfataz (ALP) >800 IU/L ise prematiire osteopenisi akla gelmelidir.
Serum kalsiyum genellikle normaldir (kompanse diizeyde tutulur). Radyolojik bulgular: Uzun kemik
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metafizlerinde incelme, korteks daralmasi, fraktiirler goriilebilir [26].

Tedavide uygun mineral destegi onemlidir. Prematiire formiilalar1 veya anne siitii fortifiye edilerek
kalsiyum (120-200 mg/kg/giin) ve fosfor (60-140 mg/kg/giin) saglanmalidir. Vitamin D destegi 400-800
IU/giin olacak sekilde 6nerilir. Erken enteral beslenme ve miimkiinse anne siitii tercih edilmelidir.
Diiiretik ve steroid kullanimi en aza indirilmelidir.

® Prematiire apnesi

Prematiire apnesi, 20 saniyeden uzun siiren, bradikardi ve desatiirasyonu (SpO, <85%) ile seyreden
solunum durmasi epizodlariyla karakterizedir.

Prematiire bebeklerde solunum merkezinin immatiiritesi, solunum kaslarinin zayiflig1 ve kimyasal
uyarilara (CO,, O, degisimleri) duyarliligin az olmasi apneye yol agar.

Apne Tipleri:

L. Santral apne: Beyin sapindaki solunum merkezinden kaynaklanan uyarinin gegici olarak
durmasi sonucu hava akimi ve solunum hareketlerinin her ikisi de kaybolur.

2. Obstriiktif apne: Ust solunum yolu tikaniklig1 sonucu hava akimi durur, ancak gogiis hareketi
devam eder.
3. Mikst apne: En sik goriilen tiptir; santral duraklama ile baslar, ardindan iist havayolu

obstriiksiyonu eklenir [27].

Apne ¢ogu kez kisa siirelidir ve stimiilasyonla diizelir; ancak sik tekrarlayan ataklar kardiyak arrest
ve hipoksik beyin hasari riskini artirir.

Tani, monitdrizasyon ve klinik gozlemle konur. Apne tanis1 konmadan dnce sepsis, hipoglisemi,
hipokalsemi, hiponatremi, anemi, gastroozofageal reflii, sedatif ajan kullanimi, hipotermi ekarte
edilmelidir.

Tedavi

Apne sirasinda ilk olarak bebeklere taktil uyar: (hafif sirt veya ayak tabani stimiilasyonu) verilmelidir.
Ilk tercih edilen farmakolojik tedavi kafein sitrattir. CPAP apne ataklarini azaltir, 6zellikle obstriiktif
ve mikst tiplerde etkilidir. Direngli apnede entiibasyon gerekebilir [28].
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Ozet:

Yenidogan dénemi hayatin hem baglangici hem de en hassas dénemidir. Biiyiik cocuklarda yada eriskinlerde ciddi
sorun olusturmayabilecek problemler yenidogan bebeklerde hizli bir sekilde hayati tehlike olugturabilmektedir.
Bu yazida bebeklerde tehlike olusturabilecek isaret/bulgularindan bahsedilecektir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, muayene, acil durumlar

Abstract:

The neonatal period is both the beginning of life and its most sensitive stage. Problems that may not cause
serious issues in older children or adults can rapidly become life-threatening in newborn babies. This article

will discuss signs and symptoms that could indicate danger in babies.

Keywords: Newborn, examination, emergencies

Yenidoganin Acil Durumlar A¢gisindan Sorgulanmasi Ve Fiziksel Degerlendirilmesi

1. GIRIS
Yenidoganin fiziksel degerlendirmesinin zamanlamas: duruma ve kurum protokollerine baglidur.
Bebek dogum odasinda hizli bir genel muayeneden gegirilir ve ardindan uygun zamanda tam bir

tizik muayenesi yapilir.
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Hekim, gorsel ve isitsel duyularini kullanarak bebegi degerlendirir; 6rnegin aktif prekordiyum gozlenmesi
daha ayrintili kardiyovaskiiler incelemeye yonlendirir. Perinatal 6ykii mutlaka gozden gegirilmeli;

gebeligin baslangicindan doguma kadar tiim siire¢ potansiyel patolojiler agisindan degerlendirilmelidir.

Bebegin cilt rengi birgok sistem hakkinda ipucu verir. Cildi kirmizi olan bebekler polisitemik olabilir
ve solunum sikintist veya hipoglisemi a¢isindan risklidir. Dili ve mukozalar: soluk veya mavi olan
bebekte anemi, konjenital kalp hastalig1 veya solunum sistemi patolojisi olabilir. Siipheli santral siyanoz

durumunda nabiz oksimetresi degerlendirmeye yardimci olur. [1]

2. GEBELIK YASI DEGERLENDIRMESI

Gebelik yasi, annenin son adet tarihinden doguma kadar gegen tamamlanmuis hafta sayisidir. Dogru
gebelik yasi; biiylime paternlerinin degerlendirilmesi, risklerin belirlenmesi ve yonetim planinin
olusturulmast igin kritiktir. 36+6 haftadan 6nce dogan bebeklerde 1s1 kontrolii, hipoglisemi, solunum

sikintisi, apne, hiperbilirubinemi ve beslenme sorunlar1 daha sik goriiliir. [2]
3. CILT DEGERLENDIRMESI

Derinin yapisi, turgoru, rengi ve lezyonlarin varlig1 muayenenin énemli bir boliimiidiir. Palpasyonla

dermis ve deri alt1 dokular degerlendirilir; 6dem, sertlik ve diizensizlikler kaydedilir.
. Zay1f turgor: Dehidrasyon veya yetersiz beslenmeyi diistindiiriir.

. Akrosiyanoz: Eller ve ayaklarda mavimsi goriiniim; dogum sonrasi 48 saate kadar normaldir

ancak 24 saatten uzun siirerse arastirilmalidir.
. Pletore: Kirmiz1 goriiniim; yitksek hemoglobin diizeyini diistindiiriir. [3]

. Sarilik: Cildin ve skleranin sar1 rengini tanimlamak i¢in kullanilan terimdir. Yenidoganda
sarilik varligi, yenidoganin yagina ve mevcut sarilik derecesine 6zellikle dikkat edilerek not edilmelidir.
Sariligin patolojik mi fizyolojik mi oldugu degerlendirilmelidir. Altta yatan risk faktérii durumuna

gore hastanin takibi ve tedavisi planlanmalidur. [3]

. Cutis Marmorata: Usiime, stres ya da agir1 uyarilmaya tepki olarak goriilen deride mavimsi
beneklenme ya da mermerimsi gériintiiye cutis marmorata denir. Persistan cutis marmorata, trizomi

21, trizomi 18 ve Cornelia de Lange sendromlu yenidogan ve bebeklerde goriilebilir.

. Uguk (herpes): Yenidogan herpesi, yaygin hastalig1 olan yenidoganlarda %40’ varan 6liim
oraniyla yenidogandaki en ciddi viral enfeksiyonlardan biridir. Dokiintdi, eritematdz bir taban tizerinde

vezikiiller veya piistiiller olarak goriiniir. Acil tedavi gerektirir. [3]

. Aplasia cutis congenita (ACC): Derinin bazi veya tiim katmanlarinin yoklugu ile karakterize
konjenital bir anormalliktir. Cogunlukla kafa derisinde (parietal kemiklerde veya sagital siitiir yakininda)
bir iilserasyon veya yara izi olarak goriiliir, ancak viicudun diger kisimlarinda da olusabilir. ACC

izole bir defekt olabilir veya orta hat defektleri ve kromozomal bozukluklar (trizomi 13) gibi diger
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anomalilerle iligkili olabilir.

. Tirnaklarin yoklugu veya atrofisi, trizomi 13, trizomi 18 ve Turner sendromu dahil olmak
tizere bir dizi konjenital sendromda goriiliir. Kalitsal ektodermal displaziler ve iskelet anomalileri,
tirnak yoklugu veya distrofik tirnaklarla goriilebilir. Kagik seklindeki tirnaklar, saglikli bir yenidoganda
gegici bir bulgu olabilir. [3, 4]

Fizik muayenede acil durum agisindan dikkat edilmesi gereken baslica unsurlar Tablo 1de 6zetlenmistir.
[2,4]

Tablo 1. Acil durumlarin tespiti i¢cin Fizik muayenede dikkat edilmesi gerekenler. [2, 4]

Degerlendirme Degerlendirilecekler

Acy, Distres Yiiz ifadesi, solunum ¢abasi, aktivite, tonus

Dil, mukoz membranlar (pembe, siyanotik), tirnak yataklari, eller, ayaklar
Renk (periferik pembe, siyanotik), cilt (sarilik, solukluk, kizariklik, beneklenme),

perfiizyon, mekonyum ile boyanma

Beslenme durumu Deri alt1 yag

Hidrasyon durumu Cilt turgoru, 6n fontanel

. Cilt (piirtizsiiz ve soyulma), kulak kikirdag, areola ve meme ucu olusumu,
Gebelik yas1
meme nodiilleri, taban kirigikliklary, testislerin inisi, rugalar, labia

Norolojik durum Durus, tonus, aktivite, uyaranlara tepki, aglama, refleksler

o Solunum hizi ve eforu, retraksiyon, burun kanads, inleme, stridor veya hiril-
Solunum/gégiis durumu o )
t1, goglis sekli, meme uglari (say1 ve konum)

Kardiyovaskiiler durum Prekordiyal aktivite

Boyut (tam, siskin, gergin, parlak), sekil (yuvarlak, i¢biikey), distansiyon (genel

veya lokalize), goriiniir peristaltik dalgalar, goriiniir bagirsak hareketleri, kas

K
anm gelisimi / tonusu, gobek kordonu, gobek damarlari, umblikal korddan akint,
periumbilical eritem (kizariklik)
Bas Boyut, sekil, fontanel, suturlar, sislik, sa¢ dagilim, sa¢ durumu, defekttif alanlar
Gi Sekil, boyut, konum, gézbebekleri, yanip sénme, ekstraokiiler hareketler,
oz
sklera rengi, akinti, takip etme yetenegi
Kulak Sekil, konum, sese tepki
Burun Sekil, burun delikleri, burun kopriisii
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Az Sekil, simetri, hareket, philtrum, dil, damak, natal disler, dis etleri, ¢cene
1Z
8 buytkligi

Boyun Sekil, hareket araligy, kitleler

. Skrotum, testislerin inisi, rugae, kasik kanallari, penis boyutu, idrar aks,
Cinsel organ (erkek) . .
meatus, perine, aniis

Cinsel organ (disi) Labia majora, labia minora, klitoris, vajina, perine, kasik kanallari, aniis

Cilt Renk, doku, sertlik, vernix caseosa, kitleler, lanugo, lezyonlar (pigmenter,
i
vaskiiler, travmaya bagli, enfeksiy6z)

Durus, hareket aralig1 (istemsiz hareket), parmaklar, palmar kirigikliklari,
Ekstremite
ayak tabanlari, tirnaklar

4.BAS, GOZLER, KULAKLAR, BURUN, AGIZ VE BOYUN DEGERLENDiIRMESI

On fontanel 0,6-3,6 cm arasinda olabilir ve 6-24 ayda kapanir. Gergin fontanel kafa i¢i basing artigy; cok
biiyiik fontanel hipotiroidizm; kiigiik/erken kapanan fontanel veya hareketsiz siitiirler kraniyosinostoz

agisindan dikkate alinmalidir. Arka fontanel genellikle kiigiiktiir ve 2-3 ayda kapanur. [2]
Kafa travmalar:

. Caput succedaneum: Siitiirleri asan, ¢ukurlasabilen 6dem; birkag giinde diizelir.

. Sefalhematom: Sttiirleri agsmayan kanama; haftalar-aylar icinde geriler. [3]

Yiiz simetrisi aglama sirasinda degerlendirilir; fasiyal sinir hasar1 asimetriye neden olabilir. Diigitk

kulak, kii¢iik kulak veya sekil anomalileri isitme kayb riski tasir. [4]

Burun orta hatta ve agik olmalidir. Bilateral koanal atrezi, istirahatte siyanoz-aglarken pembelesme
ile karakterizedir. Mikrognati bazi sendromlarda goriiliir ve beslenme/zor solunum riskini artirir.
Makroglossi Beckwith—-Wiedemann sendromu, hipotiroidizm veya mukopolisakkaridoz ile iligkili
olabilir. [5]

Frenulum dil hareketini kisitliyorsa frenotomi gerekebilir. Natal disler aspirasyon riski nedeniyle

gekilmelidir. Boyundaki sert kitle tortikolis olabilir; tiroglossal kanal kistleri orta hatta goriiliir.

Klavikula kirig1 omuz distosisi olan bebeklerde akilda tutulmalidir. [4]

5. GOGUS VE AKCIGER DEGERLENDIRMESI
Yenidogan diyafram solunumu yapar. Solunum hizi 30-60/dkdir. Sezaryen bebeklerde gegici takipne sik

goriiliir. Tki saatten uzun siiren takipne RDS, mekonyum aspirasyonu, pnémoni, agr1 veya hipertermi
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disiindiirir. [4]

Retraksiyon ve solunum sesleri: Suprasternal retraksiyon stridor ile birlikteyse iist havayolu

obstriiksiyonu (laringeal web, kist, tiimdr) arastirilmalidir.

Asimetrik gogiis hareketleri diyafragma hernisi, pnomotoraks veya frenik sinir hasari ile uyumludur. [4]

6. KARDIiYOVASKULER DEGERLENDIRME

Dogum sonrasi gecis donemi nedeniyle kardiyovaskiiler bulgular saatler giinler i¢inde degisebilir. Bu
nedenle muayene dogumdan kisa siire sonra, 6-12. saatte ve 1-3. giinlerde tekrarlanmalidir. Kritik

konjenital kalp hastalig1 taramasi 24. saatin ardindan pulse oksimetre ile yapilmalidir.

Kapiller dolum: >3 sn anormaldir. Femoral nabiz zayif/yoksa aort koarktasyonu veya sol kalp lezyonlar1

distiniilmelidir.

Kalp hizi: Term bebekte normal 120-140/dk; uykuda 70-90/dk goriilebilir. Prematiirelerde hiz daha
yiiksektir. [6]

Kalp sesleri:

. S1 apeks; S2 tabanda en net duyulur.

. Genis S2 giftlenmesi ASD, pulmoner stenoz, Ebstein anomalisi veya sag dal blogu ile iliskili
olabilir.

. S$3 hizli dolumu temsil eder; PDAl1 prematiirelerde goriilebilir.

. §4 her zaman patolojiktir. [4]

Ufiiriimler: {lk giinlerde duyulmayabilir; PDA kapanmasi 3. giin civarindadir. Ufiiriim olmamasi ciddi

KKH'yi dislamaz. Yagamin ilk ayinda KKH nedeniyle 6len bebeklerin %20’sinde tiftiriim isitilmez. [6]

7. KARIN DEGERLENDIRMESI

Term yenidoganin karni yumusak ve hafif yuvarlaktir. Bagirsak tikanikliginda distansiyon ve kusma

on plandadir. [5]

Gastrointestinal obstriiksiyon ipuglar::

. Ust diizey tikaniklik (6zofagus/duodenum): agir1 tiikiiriik, safrasiz kusma.
. Daha distal tikaniklik: karin distansiyonu ve safrali kusma. [6]
Mekonyum ileusu: Distansiyon ile dogumda belirgin olabilir.

Omfalit: Gobek cevresinde kizariklik ve akinti; hizla derin dokulara yayilarak ciddi enfeksiyon
yapabilir. [6]

Karaciger ve dalak: Term bebekte karaciger sag kosta altindan 1-2 cm palpe edilebilir; dalak cogu
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zaman hissedilemez. 1 cmden fazla asagida ele gelen dalak patolojiyi diistindiiriir.

Kitleler: Yenidoganda abdominal kitlelerin ¢cogu renal kokenlidir (hidronefroz, multikistik displastik
bobrek).

Embriyolojik karin duvar: defektleri:

. Omfalosel: Kese ile kaplidir; ek anomalilerle birliktedir.
. Gastrosizis: Kesesiz bagirsak disaridadir.
. Mesane ekstrofisi: Nadirdir; mesanenin arka duvari disaridadir.

Urachus anomalileri: Gobekten berrak sivi akisi idrar olabilir.

Perianal bolge: Aniis agikligy, yerlesimi ve fistiil olup olmadig: degerlendirilir. Vajinadan mekonyum

rektovajinal fistiilii diistindiiriir. [6]

8. GENITOURINER DEGERLENDIRME
Erkek bebek

36. haftadan itibaren skrotumda rugaeler belirginlesir. Term bebekte penisin ortalama gerili uzunlugu

3.5 cmdir. Mikropenis, 2.5 SD altinda olmasi olarak tanimlanir. [7]

Kriptorsidizm: Testislerin skrotumda palpe edilememesi; cogu 3. ayda iner, 9. aydan sonra spontan
inis nadirdir.

Hipospadias, bifid skrotum, mikropenis varsa endokrin bozukluklar ve cinsiyet gelisim bozuklugu
acisindan degerlendirme gerekir.

Kiz bebek

Maternal 6strojen nedeniyle belirgin labialar, vajinal akint1 ve psodomens goriilebilir. Hidrokolpos/

hidrometrokolpos alt karin kitlesi ve idrar retansiyonuna yol agabilir. [6,7]

Klitoromegali: Endokrin bozukluklar (Konjenital Adrenal Hiperplazi), maternal androjen maruziyeti

veya Beckwith—-Wiedemann sendromu gibi durumlarda goriiliir. [7]

9. EKSTREMITE VE NOROLOJiK DEGERLENDIiRME

El ve ayak muayenesi: Polidaktili, sindaktili, klinodaktili ve simiyan ¢izgisi degerlendirilir.

Brakiyal pleksus yaralanmalari:

. Erb-Duchenne (C5-6)

. Klumpke (C7-T1)

Kal¢a degerlendirmesi: Ortolani ve Barlow manevralari ile gelisimsel kalga displazisi taranir.

Refleksler:
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. Moro: 4. ayda kaybolur; >6 ay patolojiktir.
. Emme: Uyanikken 4. ay, uykuda 7. aya kadar.
. Palmar/plantar yakalama: 6. ayda kaybolur.

. Tonik boyun refleksi: 7. ayda kaybolur.
. Basma/yiiriime refleksi: 1-2 ay. [4,7]
10. SPESIFIK ACIiL DURUMLAR

10.1 Norolojik Aciller

Bulgu 6rnekleri:

. Hipotoni, letarji

. Moro refleksinin alinmamasi (SSS depresyonu, intrakraniyal kanama, hipoksi, sinir hasar1)
. Ekstremite deformiteleri, kontraktiirler, artrogripozis

. Konviilsiyonlar [8]

Yenidoganda Nobet

. Term bebeklerde %0.5-2

. Prematiire/SGA/LGA bebeklerde %10-15

En sik jitteriness ile karigir; cogu subtle tiptedir ve g6z deviasyonu, ¢igneme, yutkunma, tonik postiir
gibi bulgular verir. [8]

Baslica nedenler:

. Hipoksik iskemik ensefalopati

. IK kanama/tromboz

. Enfeksiyonlar (menenjit, ensefalit, TORCH)
. Metabolik (glukoz, Ca, Na, Mg)

. Yapisal anomaliler

. Piridoksin bagimli nébet

. Maternal ilag/alkol yoksunlugu [8]

Tedavi: Nedene yonelik + antikonviilsanlar (fenitoin, midazolam, levetirasetam). Fenobarbital IV

form Tirkiyede yoktur.
11. ISI DENGESI BOZUKLUKLARI

Normal Is1 Degerleri

. Cilt 1s1s1: 36.0-36.5 °C

. Rektal 1s1: 36.5-37.5 °C

Bu araliklar yenidoganin nétral termal gevrede oldugunu gosterir. [2,8]
11.1 Hipotermi Nedenleri

. Soguk ortam
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Enfeksiyon

Konjenital anomaliler (6zellikle siyanotik Konjenital Kalp Hastalig1)
Malniitrisyon

Prematiirite

1atrojenik nedenler [4,8]

Yaklasim

Bebegi 1sitilmis radyan 1sitici altina alma

Tamamen kurulama, baghk giydirme

32 haftadan kiigiik prematiirelerde: kurulamadan plastik torbaya alinmalidir
Ortam 1s1s1n1 artirma

Cilt-cilt temas

Emzirmenin desteklenmesi

Gerekiyorsa IV siv1 ve oksijen

Agir hipotermide hizli 1sitmadan kaginilmalidir

11.2 Hipertermi Nedenleri

Asir1 gevre 1s1s, fazla giydirme/6rtme

Is1 probunun ciltten ayrilmasi (kiivoz)

Dehidratasyon

Enfeksiyon

Dogumda maternal ates veya epidural analjezi

[lag yoksunlugu

Nadiren hipertiroidi krizi veya ilag etkisi (6r. PGE1) [8]

Yaklasim

Nedene yonelik

Normal 1s1 ortamina alma
Beslenme ve s1v1 destegi
Gerekirse sogutma

Antipiretik tedavi yalnizca neden uygunsa

12. PREMATURITE APNESI (AOP)

36. haftadan 6nce doganlarda sik

Santral veya miks tip

<1500 gda %50, <1000 gda %90 oraninda

En sik 5-7. giinlerde, 6-10 haftaya kadar siirebilir
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. Dislama tanisidir

Tedavi: Metilksantinler (kafein ilk tercihtir; genis giiven aralig1 ve diisiik yan etki profili ile). [2,4,8]
13. APNE VE BRADIKARDI

Tanim

. Solunumun >20 sn durmasi veya

. 10 sn durup O, diisiisii ya da bradikardi (<100/dk) eslik etmesi
Apne Tipleri

. Santral

. Obstriiktif

. Miks

Nedenler

Prematiire: AOP, PDA, RDS, PVL/IVH, anemi, posthemorajik hidrosefali
Term: Serebral infarkt, polisitemi

Tiim yaslar: Sepsis, NEK, menenyjit, aspirasyon, reflii, pndmoni, kardiyak sorunlar, atelektazi, nobet,
soguk stres, asfiksi [8]

Yaklasim
. Fizik muayene
. Kan tetkikleri

. Radyoloji

. Nedene yonelik tedavi

14. IDRAR YAPMAMA (ANURI) - DISKI CIKARMAMA
14.1 Tlk 24 Saatte Idrar Yoksa

Sorulacaklar:
o Mesane dolu mu?
. Daha 6nce idrar yapti m1?

. Gebelik dykiisii (oligohidramniyoz?) [7]

Nedenler

Prerenal: Sepsis, dehidratasyon, kanama, hipotansiyon, asfiksi
Renal: Renal agenezi, displazi/polikistik bobrek, ATN, enfeksiyon
Postrenal: PUV, darlik, nérojenik mesane, dis basi [7,8]

14.2 ilk 48 Saatte Diski Yoksa

. Term bebeklerin %99’u ilk 24 saatte digkilar

. Pretermlerin %99’u 48 saatte digkilar
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Nedenler

. Kabizlik

. Anorektal malformasyon

. Mekonyum tikaci, mekonyum ileusu
. Hirschsprung

. Atreziler (duodenal-jejunal-ileal)
. Fitik, malrotasyon, invajinasyon

. Sepsis, NEK

. Hipopotasemi

. Anne Mg tedavisi

. Hipotiroidi [1,8]

Yaklasim

. Fizik muayene

. Laboratuvar

. Goriintiileme

. Nedene yonelik tedavi

15. LETARJi/ ASIRI UYUKLAMA
Nedenler:

. Enfeksiyon

. Asfiksi

. Hipoglisemi

. Hiperkapni

. Maternal analjezik/anestezik etkisi
. Metabolik hastaliklar

. Intrakraniyal problemler [2,8]

16. BESLENME BOZUKLUGU / YETERSiZ ANNE SUTU
Yapim Azlig1 (Anne Kaynakli)

. Emzirmeye geg baglama
. Kotii memeye yerlesme

. Biberon/emzik kullanimi
. Psikolojik faktorler

. Maglar

Alim Azlig: (Bebek Kaynakli)
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. Emememe, kisa emzirme

. Meme sorunlari

. SSS etkileyen durumlar (menenjit, hidrosefali, IVK, elektrolit bozuklugu, hipoglisemi, sarilik)
. GIS hastaliklar1 (NEK, obstriiksiyon, ileus)

. Kusma, metabolik hastaliklar [5]

Ne Zaman Diisiiniiliir?
. 10-14. giinde dogum agirligina donmemigse

. 5-6. giinde >%?7 kilo kayb1

. <20 g/giin agirlik artist

. <5-6 idrar/giin

. Mekonyumun 5. giinde hald devam etmesi [5].
17. SOLUKLUK

Nedenler:

. Anemi

. Hipoglisemi

. Akut kanama

. Hipoksi/asfiksi

. Sepsis/sok

. Adrenal yetmezlik

. Hidrops fetalis

. Feto-maternal veya ikizden ikize transfiizyon [8]
18. KUSMA

Nedenler:

. Ust GIS obstriiksiyonu

. KB artist

. Sepsis

. Reflii

. Pilor stenozu

. Siit alerjisi

. Metabolik hastaliklar (hiperamonyemi, metabolik asidoz)
. Adrenal yetmezlik

. Asir1 beslenme [4,8]
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19. KRANIYUM ACILLERI

. Mikro/makrosefali (hidrosefali, depo hastaliklari, akondroplazi, sendromlar)

. Kaput succedaneum, sefalhematom, subgaleal kanama (sok yapabilir) [1,4]

20. YUZ ACILLERI

. Dismorfik yiiz bulgular: (epikantus, hipotelorism/hipertelorism, mikroftalmi, diisiik kulak)
. Fasiyal paralizi

. Mobius Sendromu (bilateral fasiyal paralizi) [1,8]

21. GOZ ACILLERI

. Subkonjunktival / retinal kanamalar (vakum dogum)

. Konjenital glokom (kornea >1 cm, fotofobi, sulanma)

. Kirmizi refleks degerlendirmesi

. Lokokori > retinoblastom, katarakt, ROP, koriyoretinit gibi acil durumlari diistindiiriir [8]
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1.4. Yenidogan Enfeksiyonlari

Yenidogan Enfeksiyonlar1

Neonatal Infections

Murat Konak, Dog. Dr.
drmkonak@hotmail.com

Neonataloji , Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Yenidogan dénemi enfeksiyonlarin en sik goriildiigii hemde enfeksiyon kaynakli 6liimlerin en ¢ok yasandigi
donemdir. Diinya genelinde yenidogan ile ilgilenen hekimlerin bu enfeksiyonlari ve olusabilecek komplikasyonlar:

onleme ¢aligmalar1 devam etmektedir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, sepsis, menenjit, Idrar yolu enfeksiyonu, Konjoktiv

Abstract:

The neonatal period is both the period when infections are most frequently seen and when infection-related
deaths are most common. Globally, doctors involved in neonatal care continue their efforts to prevent these

infections and any complications that may arise.

Keywords: Newborn, sepsis, meningitis, urinary tract infection, conjunctivitis

SEPSIS

Hayatin ilk 28 giinti igerisinde, ekzojen veya endojen kaynakli infeksiyon etkeni ile olusan, sistemik
bir reaksiyon tablosu ve pozitif kan kiiltiirii ile tanimlanan sistemik bir klinik sendromdur. Ortaya
¢ikis yasina gore nispeten farkli iki sendroma ayrilabilir: erken baslangigli ve ge¢ baslangigh sepsis.

Bu iki durum ayri ayr1 ele alinacaktir. [1]
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ERKEN BASLANGICLI SEPSIiS

Tanim

Yas1 5-7 giinden kiigiik yenidoganlarda kan ve/veya beyin omurilik sivis1 (BOS) kiiltiiriinde kanitlanmig
enfeksiyon olarak tanimlanmaktadir. Stirekli hastanede yatan ¢ok diisiik dogum agirlikli (VLBW;
<1500 g) bebeklerde ise erken sepsis, yas1 72 saatten kiigiik bebeklerde kiiltiirle kanitlanmis enfeksiyon

olarak tanimlanir. [2]

Insidans

Amerika Birlesik Devletlerinde erken sepsisin genel insidansi, 1000 canli dogumda 0,77-0,98 olarak
tahmin edilmektedir. Insidans, dogumdaki gebelik yasindan (GA) biiyiik 6l¢iide etkilenir:

o 37 haftalik ve tizeri gebelikte: 0,53/1000

. Prematiire bebeklerde: 3,7/1000 (7 kat daha yiiksek)

. VLBW bebeklerde: yaklagik 11 kat daha yiiksek [1,2]

Patofizyoloji

Bebekler genellikle belirgin solunum semptomlari ile birlikte, bazen fulminan, multisistemik bir

hastalik ile bagvururlar. Tipik olarak bebek, antepartum veya intrapartum donemde annenin genital

sisteminden organizmayi edinmistir.

Transplasental bulasabilen ajanlar:

. Treponemler

. Virisler (herpes simpleks viriisii, enteroviriisler, parechoviriisler)
. Listeria

. Muhtemelen Candida

Diger organizmalarin bulagsmasi ¢cogunlukla dogum siireciyle iliskilidir. Membranlarin yirtilmasi

sonrasi vajinal flora amniyotik siviya gegebilir, koryoamniyonit gelisebilir ve fetal kolonizasyon olusur.

Ek bilesenler:

o Enfekte amniyotik sivinin aspirasyonu - solunum semptomlarini artirir

. Dogum kanalindan gegcis sirasinda vajinal flora ile kolonizasyon

. Kolonizasyon boélgeleri: deri, nazofarenks, orofarenks, konjonktiva, gébek kordonu
. Mukoza travmasi > enfeksiyon riski

Hastalik, septik sok ve dliime ilerleyen fulminan seyirle aniden ortaya ¢ikabilir. [1-3]
Etyoloji

Cogu merkez giiniimiizde hila GBSyyi en yaygin mikroorganizma olarak rapor etmektedir. 35-37.

haftalarda anne GBS taramasinin yayginlagmasi ve intrapartum antibiyotik profilaksisinin uygulanmastyla
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insidans 6nemli dl¢iide azalmigtir.

. GBS’ye bagli erken sepsis insidansi

. > 1993: 1,7/1000 -> 2016: 0,22/1000 (>%85 azalma)

Ikinci en yaygin bakteriler gram negatif enterik organizmalar, 6zellikle E. colidir.
VLBW bebeklerde E. coli insidansi artmistir ve bu grupta baskin patojendir.

GBS + E. coli > tiim erken sepsis vakalarinin ~%’tinii olusturur.

Diger patojenler:

. Listeria monocytogenes

. S. aureus

. Enterokoklar

. Gram negatifler (Klebsiella, Citrobacter, Serratia, Enterobacter)
. Anaeroblar (6zellikle Bacteroides fragilis)

. Haemophilus influenzae

. Streptococcus pneumoniae [1-4]

Yenidogan Erken Baslangichi Sepsis i¢in Risk Faktorleri

A. Prematiire dogum ve diisitk dogum agirlig:

Prematiire (<35 hafta) sepsis i¢in en dnemli tek faktérdiir. Risk GA ve dogum agirlig1 azaldikea artar.
B. Membran riiptiirii >18 saat

Sepsis riski 10 kat artar.

C. Anne peripartum enfeksiyonu

. Anne atesi

. Idrar yolu enfeksiyonu

. GBS bakteriiirisi

. GBS rektovajinal kolonizasyonu
. E. coli perineal kolonizasyonu

D. Onceki kardeslerde GBS enfeksiyonu

E. Fetal / intrapartum distres

. Fetal tasikardi

. Mekonyumlu s1v1

. Travmatik dogum

. Depresyon, entiibasyon gereksinimi
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F. Cogul gebelik

G. Metabolik faktorler

. Hipoksi

. Asidoz

. Metabolik bozukluklar (6rn. galaktozemi - E. coli sepsisine yatkinlik)
. Bagisiklik bozukluklar: (6rn. aspleni)

H. Diger faktorler

. Erkek cinsiyet (4 kat daha fazla risk)
. Afrika kokenli siyah irkta bagimsiz risk artisi [1-4]
Klinik

Sepsisin ilk tanist kliniktir; kiiltiir sonuclar1 ¢ikmadan tedavi baglanmalidir. Belirti ve semptomlar

nonspefisiktir ve genis ayirici tani gerektirir.

Sik Klinik Bulgular

1. Ates diizensizligi

Prematiirelerde hipotermi daha yaygindir. Viral enfeksiyonlarda (HSV gibi) term bebekte ates goriilebilir.
2. Davranis degisikligi

Halsizlik, sinirlilik, nobet, tonus degisikligi.

3. Cilt bulgular1

Zayif periferik perfiizyon, siyanoz, cutis marmaratus, solukluk, petesi, dokiintii, sklerem, sarilik.

4. Kardiyopulmoner bulgular

Tasipne, solunum sikintisi (hirilt, kanat ¢irpma, ¢ekilme), ilk 24 saatte apne, tasikardi, hipotansiyon

(geg bulgu).

5. Metabolik bulgular

Hiperkalemi, hiponatremi, hiperglisemi, metabolik asidoz. [1-4]
VI. Tam

A. Ayirict Tam

Yenidogan sepsisinin belirtileri ve semptomlari nonspesifik oldugundan enfeksiyoz olmayan etiyolojiler
de goz 6niinde bulundurulmalidir. Bebekte solunum semptomlar1 varsa solunum sikintist sendromu,

yenidoganin gecici takipnesi, mekonyum aspirasyonu ve aspirasyon pnémonisi diisiiniilmelidir. Bebek
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merkezi sinir sistemi (MSS) semptomlar1 gosteriyorsa menenjit, intrakraniyal kanama, ilag yoksunlugu

ve dogustan metabolizma bozukluklar: disiintilmelidir. [2]
B. Laboratuvar Calismalar:
1. Kiiltiirler

Kiiltiir i¢in kan ve diger normalde steril viicut sivilar1 (6rn. trakeal aspirat ve BOS) alinmalidir. Viicut

yiizeyi kiiltiirleri 6nerilmez.
a. Kan Kkiiltiirleri
b. Lomber ponksiyon (LP)

Olas1 erken sepsis tanisi igin tetkik edilen asemptomatik yenidoganlarda LP gerekip gerekmedigi

tartismalidir. Birgok kurum LP’yi yalnizca:

. Klinik olarak hasta olan bebeklerde,

. Apne veya nobet gibi MSS semptomlari olanlarda,

. Kan kiiltiirii pozitif olanlarda,

. Klinik sepsis nedeniyle antibiyotik tedavisinin 48 saatten fazla uzatilmasi planlaniyorsa
uygulamaktadir.

c. Idrar kiiltiirleri
Erken sepsiste 6nerilmez.
d. Trakeal kiiltiirler

Erken baslangicli pnémoniye isaret eden klinik tablo varsa, entiibasyondan sonraki ilk 3 saat iginde

alinabilir. Entiibasyondan birkag saat/giin sonra yapilan aspirasyonlarin degeri sinirhdir.
2. Gram Boyama

Gram boyama 6zellikle BOS incelemesinde yararlidir. Gram boyali yaymalar ve amniyotik sivi
kiiltiirleri intraamniyotik enfeksiyon tanisinda degerlidir. Trakeal aspiratin Gram boyamasi erken

sepsis/pnomonide etken mikroorganizmay gosterebilir.
3. Diger Laboratuvar Testleri
a. Tam kan sayimi (TKS)

WBC sayis1 ve mutlak nétrofil sayisi icin dogum sonrasi yasin saat cinsinden referans degerleri vardir

(dogumdan sonraki 12-14 saatte zirve yapar).
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. Notropeni, erken sepsis ile iligkiliyse kotii prognostik bulgudur.
. Immatiir/Total oran1 (I/T) >0,2 sepsis agisindan degerlidir.
b. Akut faz reaktanlar1 (AFR)

Kompleman bilesenleri, pithtilasma proteinleri, proteaz inhibitorleri,C-reaktif protein (CRP) ve

inflamasyonla artan diger proteinleri icerir. AFR artis1 enfeksiydz—-nonenfeksiy6z ayirimi yapmaz.

C-reaktif protein (CRP)

. Enfeksiyon/doku hasarinda en fazla yiikselen AFRdir.

. Salgisi1 inflamatuar uyaridan 4-6 saat sonra baslar; 36-48 saatte zirve yapar.

. Biyolojik yar1 6mrii 19 saattir.

. Tek bir normal CRP (<1 mg/dL) enfeksiyonu ekarte etmez.

. Fetal hipoksi, RDS, MAS, travma-cerrahi sonrasi ve asilama sonrasi da yiikselebilir.

. Seri CRP diisiisii sepsis olasiligini azaltir; tedavi yanitinin izlenmesinde degerlidir. [5]
Prokalsitonin (PCT)

Bakteriyel toksinlere yanit olarak parankimal hiicrelerden salgilanir. Kesme degeri 2,0-2,5 ng/mL
oldugunda:

. Duyarlilik: 0,85

. Ozgiilliik: 0,54 (sistematik derleme verisi) [4,5]

Sitokinler (IL-6, IL-8, TNF)

Aktive monosit ve makrofajlardan iiretilir. Sistemik inflamatuar yanitin temel mediatorleridir.
Notrofil yiizey antijenleri (CD11, CD14, CD64)

CRP ile iyi korele olup daha erken yiikselir; erken enfeksiyon i¢in umut vericidir.

C. Goriintiilleme Calismalar:

Solunum semptomlar1 olan bebeklerde gogiis radyografisi ¢ekilmelidir. GBS ve Listeria pndmonisini

komplike olmayan RDSden ayirmak ¢ogu zaman zordur. Ayirt edici bulgu:
. Pnomoni vakalarinin %67’sinde plevral efiizyon goriiliir.
D. Diger Calismalar

Plasenta ve fetal membranlarin incelenmesi koryoamniyonit bulgularini ortaya ¢ikarabilir ve yenidoganda

enfeksiyon riskinin arttigini gosterebilir. [1-4]
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Tedavi

1. Onleme: Grup B Streptococcus (GBS) Profilaksisi

2. Ampirik Antibiyotik Tedavisi

Erken sepsis tedavisi ¢ogunlukla etken bilinmeden dnce baslar.

Ampirik antibiyotik tedavisi: > Ampisilin + Gentamisin

Bu kombinasyon GBS ve E. coli dahil en sik patojenleri kapsar ve yillardir kanitlanmis etkinlige sahiptir.

Ugiincii kusak sefalosporinler

. Ampirik tedavide kullanilmamalidir
. Nedeni: antibiyotik direnci + invaziv fungal enfeksiyon riskini artirmasi
. Sadece: menenjit siiphesi veya bobrek yetmezligi varsa diigiiniilebilir. [1]

Komplikasyonlar ve Destekleyici Tedavi

1. Solunum

. Kan gazi izlemi

. Oksijen / ventilasyon destegi gerektiginde verilir.
2. Kardiyovaskiiler

. Kan basinci ve perfiizyonun korunmasi

. Hacim genisleticiler (6r. normal salin)

. Swvi alimi-¢ikisinin izlenmesi

. Gerekirse dopamin/dobutamin

3. Hematolojik

a. Dissemine intravaskiiler koagulasyon

b. Notropeni:

. G-CSF ve GM-CSF bazi nétropenik sepsis vakalarinda mortaliteyi azaltabilir.

. Sepsis olmayan nétropenik bebeklerde veya profilaktik kullanimda yarari sinirhidir.
. IVIG ciddi enfeksiyonlarda profilaktik/tedavi amagli yararli gériinmemektedir.

4. Merkezi Sinir Sistemi

. Nobetler i¢in izlem

. Uygunsuz ADH sendromu agisindan takip

5. Metabolik

. Hipoglisemi/hiperglisemi izlenir

. Metabolik asidoz > bikarbonat + siv1 replasmani
G. Gelecekteki Gelismeler

. GBS i¢in as1 ¢aligmalari
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. Endotoksin inhibitorleri

. Sitokin inhibitorleri

. Nitrik oksit sentetaz inhibitorleri
. Notrofil adhezyon inhibitorleri

Enflamatuar mediatorleri hedefleyen ¢alismalar devam etmektedir.

Prognoz

Erken tani ve tedavi ile cogu bebek iyilesir. Ancak VLBW bebeklerde mortalite hala ytiksektir.
. Term ve geg preterm mortalite: %3

. VLBW erken sepsis mortalitesi: %16

Erken sepsis, prematiirelerde uzun dénem noérogelisimsel bozukluk riskini artirir. [1-4]

GEC BASLANGICLI SEPSIS
Tanim

Yenidogan ge¢ sepsisi, dogum sonrasi edinilen (hastane kaynakli veya toplum kaynakli) enfeksiyonun
neden oldugu, 7 giinliikten sonra yenidoganda goriilen kan ve/veya BOS kiiltiirii ile dogrulanmis
enfeksiyon olarak tanimlanmaktadir. Siirekli hastanede yatan VLBW bebeklerde gec sepsis, 72 saatten

sonra goriilen kiiltiir ile dogrulanmis enfeksiyon olarak tanimlanmaktadir. [1]
Yenidogan Geg Baslangichi Sepsis Insidansi

Birincil sepsis (erken sepsis ve geg sepsis) genel insidansi 1000 canli dogumda 1-2dir. Term bebeklerde
ge¢ sepsis insidansi bilinmemektedir; ancak yagamlarinin ilk 3 ayinda hastanede yatan ge¢ preterm

bebekleri inceleyen bir ¢alismada, 1000 yatista 6,3 gec sepsis vakasi tespit edilmistir. [1,2]
Patofizyoloji
Geg sepsis, erken sepsise kiyasla daha sinsi seyreder ancak bazi durumlarda fulminan olabilir. Genellikle

erken obstetrik komplikasyonlarla iligkili degildir. Bakteriyemiye ek olarak, bu bebeklerde sepsis

disinda ¢ogunlukla menenjit gibi odaklar bulunabilir.

Geg sepsise neden olan mikroorganizmalar:

. Dogumdan sonra anne genital sisteminden edinilenler (dikey bulasma)

. Insan temasi, kontamine ekipman ve ortamdan edinilenler (nozokomiyal bulasma)

Nozokomiyal bulasta patogenez su durumlarla iligkilidir:

. Altta yatan hastalik ve immiin yetmezlik

. YYB flora 6zellikleri

. Invaziv uygulamalar (6zellikle PICC kullanimi)
. Cilt ve bagirsak bariyerinin bozulmasi

Prematiireler, immiin sistemin olgunlasmamis olmasi nedeniyle enfeksiyona daha duyarlhidir. [1,3]
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Etyoloji

Geg sepsis veya nozokomiyal sepsisin en yaygin etkenleri:

Koagiilaz negatif stafilokoklar (CONS) — S. epidermidis basta

Gram negatif gubuklar (Pseudomonas, Klebsiella, Serratia, E. coli, Proteus)
S. aureus (MSSA ve MRSA)

GBS

Fungal patojenler [4]

Yenidogan Geg Baslangich Sepsis I¢in Risk Faktorleri

1. Prematiire Dogum ve Diisiik Dogum Agirhig:

Prematiire dogum (<37 hafta) sepsis i¢in en giiglii risk faktoriidiir.

Risk GA azaldikea artar:

<25 hafta > %41
25-28 hafta > %21
29-32 hafta > %10

SGA olmak riski daha da artirr.

2. invaziv Prosediirler / Cihazlar

PICC veya umbilikal kateter

. Mekanik ventilasyon
o CPAP
. Total parenteral beslenme

Bu faktorler VLBW bebeklerde geg sepsis riskini artirir.

3. ESBL ve Karbapenemaz Ureten Enterobacteriaceae Riski

Risk faktorleri:

. Uzun siireli mekanik ventilasyon
. Uzun hospitalizasyon

. Invaziv cihazlar

. Antimikrobiyal kullanim1

ESBL iireten E. coli ile kolonize annelerden dogan bebeklerde kolonizasyon riski artar.
4. Diger Faktorler

. Biberonla beslenme (anne siitiine kiyasla daha yiiksek risk)

. Afrika kokenli siyah irk — GBS sepsisi i¢in bagimsiz risk

. YYB personeli/aile iiyeleri > el hijyeni eksikligi ile bulasg

. YYBda kalis siiresinin uzun olmasi [1-5]
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Klinik

Sepsisin tanist kliniktir; kiiltiir sonuglar1 ¢ikmadan tedavi baglanmalidir. Belirtiler nonspesifiktir ve
genis ayirici tani gerektirir. [5]

Sik Klinik Bulgular

1. Ates Diizensizligi

Prematiirelerde hipotermi daha sik goriiliir. Viral etkenlerde (6r. HSV) term bebeklerde ates olabilir.
2. Davrams Degisikligi

Halsizlik, sinirlilik, ses tonu degisikligi.

3. Cilt Bulgular

Siyanoz, beneklenme, solukluk, petesi, dokiintii, sklerem, sarilik, kotii perfiizyon.

4. Beslenme Sorunlari

Beslenme intoleransi, kusma, ishal, karin siskinligi, ileus, goriiniir anslar.

5. Kardiyopulmoner Bulgular

Tasipne, solunum sikintisi, yeni apne, bradikardi, desatiirasyon ataklari, tasikardi, hipotansiyon (geg
bulgu).

6. Metabolik Bulgular

Hipoglisemi, hiperglisemi, metabolik asidoz.

7. Fokal Enfeksiyonlar

Seliilit, impetigo, yumusak doku apsesi, omfalit, konjonktivit, otit, menenjit, osteomiyelit. [2-4]
Yenidogan Geg Baslangicli Sepsis Tanisi

A. Ayirict Tam

Kardiyorespiratuar bulgular > aspirasyon pnomonisi, PDA, konjenital kalp hastaliklar1

MSS bulgular1 > intrakraniyal kanama, ila¢ yoksunlugu, metabolik hastaliklar

GIS bulgular1 > NEC, perforasyon, obstriiksiyon

Bakteriyel olmayan enfeksiyonlar > HSV, CMV, RSV, enteroviriis/parechoviriis [1,3]

B. Laboratuvar Calismalar:

1. Kiiltiirler

. Kan kiiltiirii

. Lomber ponksiyon (LP): VLBW bebeklerde menenjit sepsis olmadan gelisebildigi i¢in LP
zorunludur.

. Idrar kiiltiirii: Suprapubik ponksiyon veya kateter ile alinmalidir. Torba idrar 6rnegi kullanilmaz.
. Trakeal kiiltiir: Entiibe bebeklerde sekresyon degisikligi varsa diisiiniilebilir.

2. Gram Boyama

BOS ve trakeal aspirat i¢in degerlidir.



Dog. Dr. Murat Konak o Yenidogan Enfeksiyonlar1 §:e)fe)j@l

3. Molekiiler Testler
4. Diger Testler
a. Tam kan sayim1

Geg sepsis ile iligkili olabilir:

. WBC <1000/mm? veya >50.000/mm?®
. Mutlak nétrofil >17.670/mm?

. I/T >0,2

. Trombosit <50.000/mm?

b. Akut faz reaktanlari

Goriintiileme ve Diger Calismalar

1. Akciger grafisi: Solunum semptomlarinda ¢ekilir; BPD/atelektaziden ayirmak zordur.
2. Idrar yolu goriintiileme: IYE eslik ediyorsa USG ve gerekirse VCUG yapilabilir. [1-4]
Tedavi

1. Nozokomiyal Geg Baslangigh Sepsisin Onlenmesi

. Kateter yerlestirme/bakiminda asepsi—antisepsi

. El hijyeni > en 6nemli strateji

. Anne siitii ile beslenmenin desteklenmesi

. Gereksiz antibiyotik, steroid ve H, blokeri kullaniminin dnlenmesi
. Probiyotikler (mikrobiyota diizenlenmesi)

. Laktoferrin gibi anti-enfektif ajanlarin kullanimi [1]

2. Ampirik Antibiyotik Tedavisi

Genellikle etken tanimlanmadan baslanir.

YYB floras: dikkate alinarak:

. Vankomisin + aminoglikozid (gentamisin veya amikasin)

Kiiltiir ve duyarliliga gore antibiyotik daraltilir.

ESBL siiphesi veya varlig::

. Karbapenem (+ aminoglikozid)

. Amikasin > ESBL suslarinda en ¢ok aktiviteyi koruyan aminoglikozid

Komplikasyonlar ve Destek Tedavisi

. IVIG > mortaliteyi azaltmaz; ciddi sakatlig1 azaltmaz

. G-CSF / GM-CSF 5 mortaliteyi veya norogelisimsel sonucu iyilestirmez

. Ancak siddetli nétropeni (<500/mm?®) + ciddi enfeksiyon varsa kullanim diisiiniilebilir
[1-4]

51 I



1JQIRG)YEM Yenidogan Enfeksiyonlart o Dog. Dr. Murat Konak

KAYNAKLAR

1. Gomella, T. L., & Cunningham, M. D. (2020). Gomella’s
neonatology. McGraw Hill Professional.

2. Johnson, J., Akinboyo, I. C., & Schaffzin, J. K. (2021).
Infection prevention in the neonatal intensive care unit. Clinics
in perinatology, 48(2), 413-429.

3. Temu, S., Daniela, P, Athuman, A., Shemhande, E, &
Majigo, M. (2025). Bacterial Contamination in Neonatal

MENENJIT

Tanim

Intensive Care Unit: A Potential Threat of Nosocomial
Infections to Neonates. East Africa Science, 7(1), 87-94.

4. Kim, F, Polin, R. A., & Hooven, T. A. (2020). Neonatal
sepsis. bmj, 371.

5. Satar M, Arisoy AE, Celik [H. Turkish Neonatal Society
guideline on neonatal infections-diagnosis and treatment.
Turk Pediatri Ars. 2018 Dec 25;53(Suppl 1):588-S100.

Yenidogan menenyjiti, yagamin ilk ayinda meninkslerin ve merkezi sinir sisteminin (MSS) enfeksiyonudur.

Menenjit en stk bu donemde ortaya ¢ikar. [1]

insidans

Gelismis tilkelerde insidans 1000 canli dogumda 0,16-0,45 arasindadir. Az gelismis tilkelerde daha

yiiksek olabilir. [1,2]
Patofizyoloji

Cogu vakada enfeksiyon, meninkslerin ve MSSnin hematojen yayilimi ile ortaya ¢ikar.

En yaygin etkenler:

. Grup B Streptococcus (GBS) — ozellikle tip III

. Gram negatif cubuklar — 6zellikle E. coli K1

. > Bu iki organizma tiim yenidogan menenjitlerinin yaklasik iigte ikisini olusturur.

Geg¢ baslangigli menenjitte E. coli etken ise galaktozemi diisiiniilmelidir.

Diger etkenler:

. Listeria monocytogenes (serotip IVb)

. Enterokoklar

. Streptococcus pneumoniae

. Gram negatif enterik basiller (Klebsiella, Enterobacter, Serratia spp.)
. Nadir: Neisseria meningitidis

. VLBW bebeklerde koagiilaz negatif stafilokoklar (CONS)

SSS anomalileri ve sant1 olan bebeklerde:

. Staphylococcus aureus

. Staphylococcus epidermidis

. Difteroidler

. Diger cilt florasi organizmalar1
52
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Olagandis1 tanéimlanan organizmalar:

. Ureaplasma

. Mantarlar

. Anaeroblar [2-6]
Risk Faktorleri

Yenidogan menenjitinin risk faktorleri, sepsis ile benzerdir:

. Diistik dogum agirhig:

. Prematiire dogum

. Erken/uzamis membran riiptiirii

. Travmatik veya septik dogum

. Fetal hipoksi

. Maternal peripartum enfeksiyon

. Galaktozemi

. SSS anomalileri / VP sant1 varligi

Baz1 bakteriler yenidoganlar i¢in daha virtilandir (6rn. GBS tip III, E. coli K1, Listeria serotip IVb >
yiiksek sialik asit). [1-7]

Klinik

Klinik tablo genellikle nonspesifiktir ve sepsisten ayirt edilemez.

Menenyjit belirtileri:

. Ates dengesizligi (vakalarin %60’1inda)

. Letarji

. Sinirlilik

. Zayif kas tonusu

. Nobetler (vakalarin %50’sinde)
. Beslenme intoleransi

. Kusma

. Solunum sikintisi

. Apne/siyanoz epizotlar1

Term bebeklerde ates daha sik; prematiirelerde hipotermi daha siktir.

Geg belirtiler:
. Tam/sigkin 6n fontanel
. Koma

Menenjite SIADH eslik edebilir. [1,7]
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Tan1
A. Laboratuvar Calismalari

Bakteriyel menenjitin klinik tablosu nonspesifiktir; bu nedenle bakteriyel menenjit siiphesi olan tiim

yenidoganlarda:

. Tam kan sayimu

. Kan kiltiri

. Idrar kiiltiirii (>3-5 giin ise)

. Lomber ponksiyon (LP)

. BOS analizi (Gram boyama, kiiltiir, protein, glikoz, hiicre sayimi)

BOS incelemesi tani icin gereklidir.
BOS kiiltiirii pozitif olan bebeklerin %15-50’sinde kan kiiltiirii negatiftir. [3]

1. Kiiltiir ve Gram Boyama

. BOS kiiltiirii > tanida altin standarttir.
. LP antibiyotik sonras1 gecikirse BOS kiiltiirii negatif olabilir.
. Gram boyama hizli tanida yardimci olmakla birlikte negatif olmasi menenjiti dislamaz. [1,4]

2. Beyin Omurilik Sivis1 — Hiicre Sayimi

. Normal: 0-30 WBC/mm? (bir kismi PNL olabilir)

. Degerler GA ve postnatal yasa gore degisir.

Lokosit >32/mm? ve %60’tan fazlasi polimorf ise menenjit olasilig: ¢ok yiiksektir. [4]
3. BOS Glikozu

BOS glikozu, serum glikozunun %2-%5’ti olmalidur.

Menenjit i¢in tipik:

. Prematiire: <20 mg/dL
. Term: <30 mg/dL [1,6]
4. BOS Proteini

Genellikle yiiksektir:

. Term: >100 mg/dL

. Prematiire: >150 mg/dL

Prematiirelerde normal degerler daha genistir. BOS proteini kan kontaminasyonu ile yanls yiiksek
¢ikabilir. [1,6]

B. Goriintiileme Calismalar:

Klinik seyir komplike oldugunda yapilmalidir.

Beyin apsesi gelisimine yatkin mikroorganizmalar:

. Citrobacter koseri
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. Serratia marcescens

. Proteus mirabilis

. Enterobacter sakazakii

En yararh ilk yontem:

. Ultrasonografi - ventrikiil boyutu, inflamasyon, kanama

Geg asamada:

. Kontrastli BT
. MRG (tercih edilir) > ayrintili beyaz cevher degerlendirmesi, radyasyon yok [6,7]
Tedavi

Genel destek: ventilasyon/oksijenasyon, kardiyovaskiiler destek, IV dekstroz, antikonviilsanlar.
A. ilag Tedavisi

1. Ampirik Tedavi

Antibiyotik se¢imi kiiltiir ve duyarliliga gore diizenlenir.

Erken sepsis siiphesi:

. Ampisilin + gentamisin

. Menenjit siiphesi varsa sefotaksim eklenir.

Geg¢ baslangicli semptomlar:

. Vankomisin + gentamisin

BOS bulgular1 menenyjiti diisiindiiriirse > sefotaksim eklenir
E. colide ampisilin direnci yiiksektir; VLBW bebeklerde iyi belgelenmistir. [4-7]
2. Gram Pozitif Menenjit (GBS ve Listeria)

. Penisilin veya ampisilin tercih edilir.
. Sinerji i¢in gentamisin eklenebilir.
. Monoterapi 14 giin stirdiiriiliir.

3. Stafilokok Menenjiti

. [lk tedavi: vankomisin (MRSA riski nedeniyle)
. MSSA ise -> nafsilin
. BOS siirekli pozitifse > rifampin eklenebilir. [1]

4. Gram Negatif Menenjit

. Baslangi¢: ampisilin + sefotaksim + aminoglikozid
. Duyarliliga gore diizenleme yapilir.

. BOS steril olduktan sonra - 10 giin ¢ift tedavi

. Sonra > sefotaksim ile toplam 21 giin
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. Cok ilaca direngli suslar > meropenem tercih edilir. [5]

5. Tedavi Sirasinda Kontrol LP

Antibiyotik baglandiktan 48-72 saat sonra LP tekrarlanmalidir.

. BOS pozitif kalirsa > ventrikiilit, subdural ampiyem, damar trombiisleri diistintilebilir.
. Gram negatiflerde sterilizasyon ~3 giin
. Gram pozitiflerde 36-48 saat

Komplike ventrikiilitte dis ventrikiil drenaji gerekebilir. Tedavi BOS steril olduktan sonra 14-21 giin

surdirialmelidir. [1]

B. Destekleyici Onlemler ve Komplikasyon Izlemi

. Bas cevresi giinliik 6l¢tilmeli

. Norolojik muayene sik yapilmali

. EEG gerekebilir

. MRG prognoz ve tedavi siiresi agisindan degerlidir

. Tiim yenidoganlarda isitme ve gorme degerlendirmesi yapilir
. Uzun dénem noérogelisimsel takip gerekir

VIII. Prognoz

Mortalite 6nceki on yillarda %25-30 iken giiniimiizde %3-13'e diigmiistiir.

Hayatta kalanlarda noérogelisimsel sekeller hala yiiksektir (%20-40):

. Serebral palsi

. Hipertoni / hipotoni

. Sant bagimli hidrosefali
. Korluk

. Sagirlik
. Zeka geriligi [1-7]
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IDRAR YOLU ENFEKSIYONU

Tanim

Uriner sistem enfeksiyonu (USE), iiriner sistemde patojenik bakteri veya mantar varhigidir. Atesli
yenidoganlarda en sik goriilen bakteriyel enfeksiyondur, ancak yasamin ilk birkag giintinde ¢ok nadir

goriilir. [1]
insidans

Tiim yenidoganlarda IYE insidans: yaklasik %0,1-2dir. Ancak prematiire ve diisitk dogum agurlikly
bebeklerde insidans %20’ye kadar ¢ikmaktadir. Ug aydan kiigiik bebeklerde erkeklerde IYE prevalanst
kizlara gore daha yiiksektir. [1,2]

Patofizyoloji
Hastane enfeksiyonlari, kalici idrar kateterleri nedeniyle daha sik goriiliir.
A. Miad Dogan Bebekler

Uretradan yukar1 dogru yayilan enfeksiyon, tam zamaninda dogan bebeklerde en sik goriilen enfeksiyon
kaynagidir. Escherichia coli en sik goriilen bakteriyel patojendir, bunu diger gram negatif basiller
(Klebsiella, Proteus, Enterobacter) izler. [2-4]

B. Prematiire Bebekler

Enfeksiyonun hematojen yayilimi prematiire bebeklerde daha biiyiik rol oynar. Klebsiella ve koagiilaz

negatif Staphylococcus, E. coliden daha sik tespit edilir. Candida IYE leri de bu grupta yaygindir. [1,3]
C. Fungal Idrar Yolu Enfeksiyonlar1

Cogunlukla Candida tiirleri tarafindan neden olur ve nozokomiyal enfeksiyonlarda daha yaygindir.

Fungal IYE’ler ayrica agir1 diisitk dogum agirlikli bebeklerde daha siktir. [4-6]
Risk Faktorleri

A. Idrar yolu dilatasyonu (6rn. iireteropelvik bileske tikanikligy, iireterovezikal bileske tikanikliklari,
tireterosel, ektopik iireter), posterior iiretral kapak¢iklar ve vezikoiireteral reflii gibi bobrek ve idrar

yolunun konjenital anomalileri [YE'ye yatkinlik yaratabilir.
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B. Normal mesane fonksiyonundaki degisiklikler (6rn. nérojenik mesane) bebegi IYE’ye yatkin hale

getirir.

C. Yakin zamanda yapilan idrar yolu enstriimantasyonu veya kalic1 kateterler, nozokomiyal enfeksiyonlar

i¢in en yaygin risk faktorleridir.

D. Siinnetsiz erkeklerin idrar yolu enfeksiyonu riski, siinnetli erkeklere gére 10 kat daha fazladur.
Bunun nedeni, siinnet derisinin mukoza yiizeyine bakterilerin daha fazla yapismasi ve stinnet derisi

altinda bakteriyel kolonizasyon olmasidir.

E. Prematiire bebekler, tam zamaninda dogan bebeklere kiyasla bagisiklik sistemi nispeten zayif

oldugundan IYE icin risk altindadir. Risk, gebelik yas1 ve dogum agirhig1 azaldikga artar. [2,3]

F. Uzamig sarilik, bebeklerde IYE'nin bir gostergesi olabilir ve idrar tahlili ve kiiltiirii ile tarama
yapilmasini gerektirir. Indirekt (konjuge olmayan) hiperbilirubinemi, E. coli enfeksiyonunun neden
oldugu hemolizin ikincil bir sonucu oldugu diistiniilmektedir. Direkt (konjuge) hiperbilirubinemi ile

iligkili IYE, kolestazin ikincil bir sonucudur, ancak mekanizmasi bilinmemektedir. [1,4]

G. Hamilelik sirasinda annenin idrar yolu enfeksiyonu ve erken membran riiptiirii, IYE icin potansiyel
risk faktorleridir. [1]

H. Beyaz 1rk, idrar yolu enfeksiyonu i¢in risk faktoriidiir. Atesli beyaz bebeklerin, siyah bebeklere veya
diger etnik gruplarin bebeklerine kiyasla IYE tanisi alma olasiligi daha yiiksektir.

Klinik Tablo

Bebekler, yenidogan sepsisine benzer sekilde akut toksik goriinebilir veya ates, letarji, sinirlilik, beslenme
bozuklugu, kusma, kolestaza bagl sarilik, sulu digki veya biiyiime geriligi gibi nonspesifik bulgular
gosterebilir. Ates her zaman goriilmez. [YE’li yenidoganlar, daha biiyiik bebeklere gore bakteriyemi

riski daha yiiksektir.

Prematiire bebekler, zamaninda dogan bebeklerle ayni belirtileri gosterir, ancak apne, bradikardi ve
hipoksi de goriilebilir. Zamaninda dogan bebeklerde IYE genellikle ikinci veya {igiincii haftada ortaya
cikar. [5,6]

Tan1

A. Laboratuvar Calismalar1

1. idrar tahlili

Pozitif 16kosit esteraz > iiriner inflamasyon (duyarlilik %84, 6zgiillitk %78)

Pozitif nitrit > gram negatif bakteri varligini gosterir (6zgiillik %98, duyarlilik ~%50)
. Mikroskopide bakteri saptanmasi taniya 6zgiilliik katar.

Piyiiri/bakteriiiri yoksa IYE olasilig1 diigiiktiir. [2]
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2. idrar kiiltiirii

Erken baslangicli sepsis tetkiklerinde 72 saatten kiigiik bebeklerde artik dnerilmemektedir; ge¢
baslangicli sepsis tetkiklerinde daha uygundur. [1,4]

a. Ornek alma ydntemi
Suprapubik aspirasyon ve mesane kateterizasyonu giivenilir yontemlerdir.
. Suprapubik aspirasyon > >1000 CFU/mL 6nemli

. Kateter ornekleri i¢in kesin sinir yoktur; >50.000 CFU/mL veya 10.000-50.000 CFU/mL +
piyiiri genelde kabul gortir.

3. Serum testleri

Tam kan sayimi, kan kiiltiir{i, serum kreatinin, CRP ve ESR tedaviyi yonlendirmede yararli olabilir. [2]
4. Sepsis degerlendirmesi

IYE siiphesi olan tiim bebeklerde sepsis degerlendirmesi yapilmalidir:

. Term kiigiik bebeklerde sepsis riski ~%4-7, prematiirelerde daha yiiksek

. Antibiyotik baslamadan mutlaka kan kiltiirii alinmalidir
. Menenjit riski ~%1-3; LP karar1 hastaligin agirhigina gore verilir [1,3,4]
Tedavi

A. i1k Antibiyotik Tedavisi

Yenidogan vakalarinin ¢ogunda IV genis spektrumlu antibiyotik (ampisilin + gentamisin) uygundur.

Tedavi idrar kiiltiirii duyarliligina gore diizenlenir.

. Siire: genellikle 10-14 giin
. Hastanede yatan ve 7 giinden biiyiik bebeklerde vankomisin + gentamisin kullanilabilir.
. Antibiyotik tedavisinin >72 saat gecikmesi, kalic1 bobrek skari riskini artirir. [1,2]

B. idrar Yolu Enfeksiyonu Sonras1 Goriintiileme

1. Bobrek ultrasonu

IYE tanisi alan tiim yenidoganlara ¢ekilmelidir. Hidronefroz ve iist iiriner dilatasyon sik bulgulardur.
2. VCUG (Idrar yapma sistoiiretrogrami)

Asag1 durumlarda yapilmalidir:

. 2 aydan kii¢tik cocuklar

. USGde anormallik saptananlar
. VUR, obstriiktif lezyon (iireterosel, PUV) veya nérojenik mesane siiphesi
. Atesli IYE oykiisii olan her ¢ocuk

3. Diger goriintiilemeler

Norojenik mesane bulgular: varsa, spinal USG veya spinal MRG diisiiniilebilir.
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C. Antibiyotik Profilaksisi

Profilaksi tartismalidir; IYE insidansini azaltabilir ancak skar riskini her zaman azaltmayabilir.

Asag1 durumlarda diisiiniilmelidir:

o Vezikotreteral refli
. Orta-siddetli hidronefroz
. Posterior uretral valv vb.

En sik amoksisilin (10 mg/kg/giin) kullanilir. Trimethoprim-sulfamethoxazole, karaciger/bobrek

olgunlasmamislig1 nedeniyle yenidoganda kontrendikedir. [1,7]

D. Siinnet

Tekrarlayan IYE ykiisii olan siinnetsiz erkeklerde siinnet diisiiniilmelidir. Yenidogan siinneti nispeten

az komplikasyonla seyreden yaygin bir islemdir. [1]

E. Amerikan Pediatri Akademisi (AAP) idrar Yolu Enfeksiyonu Kilavuzlar

2011 AAP kilavuzu, 2-24 ay atesli bebek/cocuklarda ilk IYE icin tan1 ve tedavi parametrelerini revize etmistir.

Bu rapor, veri yetersizligi nedeniyle 2 aydan kiiciik bebekleri kapsamamaktadir; bu yas grubunda

tikir birligi yoktur. [7]
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Konjonktivit, suyla yikanip temizlenip tedavi edilebilen, gozlerde yapiskanlik hissi veren iyi huylu bir

hastaliktan, gérme yetisini tehdit eden gonokokal enfeksiyona ve yasami tehdit eden HSV enfeksiyonuna
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kadar degisen bir hastalik grubudur. HSV enfeksiyonunun, HSV beyine yayilmadan (HSV ensefaliti)
veya genis bir alana yayilmadan 6nce antiviral tedaviye baslanabilmesi i¢in hizli bir sekilde teshis
edilmesi ¢ok dnemlidir. Diger kritik klinik hususlar arasinda klamidya konjonktiviti ve orbital veya

periorbital seliilit tanisi yer alir. [1]
Epidemiyoloji

Konjonktivit, en sik goriilen yenidogan enfeksiyonlarindan biridir. ABDde YYBde yapilan bir ¢alismada

nozokomiyal konjonktivit insidans1 %5 olarak bildirilmistir.

Gelismekte olan iilkelerde insidans daha yiiksektir:

. Brezilyada bir hastanede: %17,7 nozokomiyal konjonktivit

. Afrika ve diger iilkelerde toplum temelli caliymalarda ¢ogunlukla >%20 olarak bildirilmektedir.
[2]

Klinik

1. Gonokokal oftalmia neonatorum

o Genellikle dogumdan 2-5 giin sonra baslar.

o Piiriilan akinty, bilateral kapak 6demi ve kemozis ile seyreder.

o Tedavi edilmezse iilserasyon, perforasyon, endoftalmiye ilerleyebilir. [3]

2. Klamidya konjonktiviti

o Genellikle 5-14 giin i¢inde ortaya ¢ikar.

o Siddeti hafif akintidan agir piiriilan tabloya kadar degisir.

o Kemozis, kapak 6demi olabilir, gonokokal konjonktivitten ayirt edilmesi gii¢ olabilir.
o Eksiida konjonktivaya yapisip psddomembran olusturabilir.

o Akut kornea tutulumu ¢ok nadirdir. [2,3]

3. HSV konjonktiviti

o Genellikle perinatal donemde alinir, 1-14 giin icinde belirti verir.

o Vakalarin %90’1nda cilt vezikiilii veya biilloz lezyon vardir.

o Dendritik kornea iilseri ge¢ bulgudur.

o HSV hizla yayilabilir; hepatit, DIC, ensefalit agisindan mutlaka degerlendirilmelidir. [1-4]
4. Pseudomonas konjonktiviti

o Genellikle ikinci-tiglincii haftada piiriilan akinti, kapak 6demi ve eritem ile baglar.

o Hizla korneaya ilerleyebilir; perforasyon, panoftalmi, sepsis/menenjit, kronik pannus gelisebilir.

[4]
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Tan1

En 6nemli patojenler: N. gonorrhoeae, C. trachomatis, HSV — her biri farkli tan1 yontemleri gerektirir.

1. Gonokokal oftalmia neonatorum

o Eksiida Gram boyamasinda gram negatif intraseliiler diplokoklar goriiliir.
o N. meningitidis de benzer goriintii verebilir.

o Kiltiir altin standarttir ancak zordur.

o NAAT (PCR, niikleik asit hibridizasyonu) kabul edilebilir duyarllik/6zgiilliige sahiptir.

o Enfeksiyon anneden gectigi i¢in anne, esi ve cinsel partnerler de taranmalidir. [3,4]
2. Klamidya konjonktiviti
o Kiiltiir 6zel ortam gerektirir, pahali ve zaman alicidir.

o Yerini cogunlukla EIA, PCR, DFA gibi kiiltiir dis1 testler almistir. [4,5]

3. HSV konjonktiviti

S Erken tani erken tedavi i¢in kritiktir.

o Konjonktival siiriintii ve vezikiil stvis1 PCR, ELISA veya floresan antikor testleri ile incelenebilir.
[5]

Tedavi

1. Gonokokal enfeksiyon

o Tek doz IM/IV seftriakson 25-50 mg/kg (maks. 125 mg) veya tek doz IM/IV sefotaksim 100
mg/kg

S Ardindan diizenli salin irrigasyonu.

o Yaygin enfeksiyon (septik artrit, bakteriyemi, menenjit) varsa 7 giin parenteral tedavi (seftriakson

veya sefotaksim).

o Hiperbilirubinemili, 6zellikle prematiire bebeklerde sefotaksim tercih edilir. [1,2]

2. Klamidya enfeksiyonu

o Oral eritromisin: 40 mg/kg/giin (6 saatte bir 10 mg/kg/doz).

o Nazofaringeal kolonizasyonu olan tedavisiz bebeklerin ~%30’unda pnémoni gelistigi i¢in oral

tedavi onerilir. [4,5]

3. HSV konjonktiviti

o Asiklovir: 20 mg/kg/doz IV, 8 saatte bir

o Siire: lokal hastalik i¢in 14 giin, ensefalit igin 21 giin.
4. Bakteriyel konjonktivit (non-gonokokal)

o Topikal antibiyotikler klinik ve mikrobiyolojik iyilesmeyi hizlandirir.
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Onleme

Yenidogan goz enfeksiyonlarini 6nlemede 4 yaklagim:

L. Cinsel yolla bulasan hastaliklarin 6nlenmesi

2. Gebelikte genital enfeksiyonlarin taranmasi

3. Dogumda okiiler profilaksi

4. Oftalmia neonatorumun erken tani ve tedavisi [2]

Giimiis nitrat %1 profilaksisi artik yaygin kullanilmamaktadir; kimyasal konjonktiviteye yol agtig

i¢in bir¢ok bati tilkesinde terk edilmistir. [2,5]
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1.5. Siyanotik Yenidogana Yaklasim

Siyanozlu Yenidogana Yaklasim

Approach to The Newborn with Cyanosis

Ahmet Sert, Prof. Dr.

ahmetsert2@hotmail.com

Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Siyanoz, kanda deoksihemoglobin diizeyinin artmasina bagl olarak ortaya ¢ikan klinik bir durumdur
Yenidoganlarda siyanoz, solunum, kalp, santral sinir sistemi, metabolik, enfeksiyoz ve hematolojik kokenli
olabilir. Siyanoz tespit edildiginde altta yatan nedeni belirlemek i¢in sistematik bir yaklagim gerekir. Solunum
ile kalp patolojileri arasindaki farki netlestirmek ilk ve en kritik adimdir. Agir nefes darligy, takipne ve yardimei
solunum kaslarimin kullanimi, pulmoner hastalig: diistindiiriir. Nabiz oksimetresinde diisiik oksijen satiirasyonu
varsa ancak parsiyel arteriyel oksijen basinci normal ya da yiiksekse ve bebekte belirgin solunum sikintis: yoksa
methemoglobinemi de akla gelmelidir. Solunum sikintist olmayan ve santral siyanozu olan bir hastada siyanotik

konjenital kalp hastalig1 diisiiniilmelidir ve zaman kaybetmeden ¢ocuk kardiyoloji tarafindan degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Ekokardiyografi, methemoglobinemi, prostaglandin E1, siyanoz.

Abstract:

Cyanosis is a clinical condition that results from an increased level of deoxygenated hemoglobin. In newborns,
cyanosis can originate from respiratory, cardiac, central nervous system, metabolic, infectious, and hematologic
causes. When cyanosis is detected, a systematic approach is required to identify the underlying reason.
Distinguishing between respiratory and cardiac pathologies is the first and most critical step. Severe shortness of
breath, tachypnea, and the use of accessory respiratory muscles suggest a pulmonary disease. If pulse oximetry
shows low oxygen saturation but partial pressure of arterial oxygen is normal or high, and the infant has no
evident respiratory distress, methemoglobinemia should be considered. In a patient with no respiratory distress
and central cyanosis, cyanotic congenital heart disease should be suspected, and the child should be evaluated

by a pediatric cardiology team without delay.

Keywords: Echocardiography, methemoglobinemia, prostaglandin E1, cyanosis.
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Normalde cilt ve miikéz membranlar, oksihemoglobin nedeniyle pembe gériiniim kazanir. Siyanoz,
mutlak artmis deoksihemoglobin varligina (arteriyel kanda >3 g/dL veya kapiller kanda >5 g/dL
deoksihemoglobinin) bagl olarak cilt ve mukoza membranlarinda mavimsi renk degisimi seklinde
klinik olarak fark edilir. [1] Yenidoganlarda siyanoz sik goriilen bir semptomdur. [2,3] Siyanozun
tizyolojik temellerinin anlagilmasi, erken fazda stabilizasyon ve kesin tedavi i¢in kritiktir. [3] Siyanoz
durumunda altta yatan neden ¢ogu zaman basit bir termoregiilasyon bozuklugu olabilecegi gibi,
bazen ciddi kalp veya solunum hastaliklarina bagl da olabilir. [4] Bu nedenle altta yatan hastaliklarin
belirlenmesi esastir ve bunun igin sistematik bir yaklasim gerekir. Siyanozun siniflandirilmasi, bu

stiregte yararli bir aragtir. [5]

SINIFLANDIRMA

Siyanozun dagilimi ve goriinimiine gore siniflandirma, klinik yaklasim i¢in temel bir adimdir. Bu
bolimde periferik ve santral siyanoz ile diferansiyel ve ters diferansiyel siyanoz olmak iizere ana

kategoriler ele alinacaktir.
Periferik siyanoz

Diger ad1 akrosiyanozdur ve ¢ogunlukla benign bir durum olarak degerlendirilir. Yenidoganlarda
vaskiiler tonusun olgunlasmamis olmasiyla iliskili vendz konjesyon ile iliskilidir. Renk degisikligi
genellikle sadece ekstremitelerde gozlenir. Yavas dolasim nedeniyle kapiller yatakta deoksihemoglobinin
birikimine bagli olarak ortaya ¢ikar. Yenidoganlarda fizyolojik olarak sogukla ve polisitemiyle
iligkili goriilebilir. Normal dogum sonrasi 1-2. giinlerde goriilebilir; devam ederse altta yatan neden
aragtirilmalidir. Sepsis, kardiyojenik sok, hipovolemi ve hipoglisemi, periferik siyanozun diger 6nemli
nedenleri arasinda yer alir. Oksijen satiirasyonu ve parsiyel arteriyel oksijen basinci genelde normaldir.
Periferik siyanoz, polisitemi, normal fizyolojik degisiklikler, hipotermi veya sok gibi durumlarla da
iligkilendirilebilir. [6,7]

Santral siyanoz

Viicudun tiimiinde dolasimdaki artmis deoksihemoglobine bagli olarak miik6z membranlarda, dilde
ve ciltte siyanoz gozlenir. Genellikle altta yatan neden kalp veya akciger hastaliklaridir. Acil tedavi

gerektirir.
Siyanoz, iist ve alt ekstremitelerde farkli goriiniim aldiginda da siniflandirma igin ipucu saglayabilir. [6,7]
Diferansiyel siyanoz

Ust kistm pembe, alt kisim siyanotik goriilebilir. Yenidoganda persistan pulmoner hipertansiyonu ile
patent duktus arteriyozusa bagli olarak deoksijene kanin inen aorta dogru akmasina bagli bu tabloya
rastlanabilir. Persistan pulmoner hipertansiyon yoksa akla aort koarktasyonu veya kesintili arkus aorta

gibi obstriiktif aort lezyonlar: gelir. [2,4]
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Ters diferansiyel siyanoz

Viicudun st kisminda siyanoz varken, alt kismi pembedir. Bu durum biiyiik arter transpozisyonu
ile eslik eden aort koarktasyonu veya kesintili arkus aortada goriilebilir. [4,8] Diferansiyel ve ters

diferansiyel siyanoz tespit edildiginde kardiyak degerlendirme gereklidir. [2].
PATOFIZYOLOJI

Siyanozun klinik tanisi, sadece hipoksiyi dogrular gibi goriinse de tek basina giivenilir degildir ve bu
tablo ¢ok sayida degiskenden etkilenir. Siyanoz gelisimi, deoksihemoglobinin yogunluguna, hemoglobin
tipine ve asidozun varligina, ayrica periferik dolasimin hizina baghdir. [4,9] Polisitemi durumunda
oksijen satiirasyonu genelde daha yiiksek bulunabilirken, anemili hastalarda ¢ok daha diisiik oksijen
sattirasyonlart tespit edilebilir. Bu nedenle hastanin tam kan hemoglobin profilinin bilinmesi, hipoksinin
yorumlanmasi agisindan kritik 6neme sahiptir. Siyanoz, arteriyel deoksihemoglobinin artmasina bagh
olarak gelisir ve bu artis, klinik olarak gériiniirliik saglar. Ancak satiirasyon degerleri hastadan hastaya
degisiklik gosterebilir. Polisitemili durumlarda deoksihemoglobin yogunlugu daha erken ve belirgin
olabilir. Anemili durumlarda ise hipoksi daha sinsi veya maskelenmis olabilir. Degerlendirme sirasinda,

hastanin hemoglobin diizeyleri ve dengesinin bilinmesi, dogru tedavi plani igin temel bir adimdhr. [5]

AYIRICI TANI

Yenidoganlarda siyanoz, solunum, kalp, santral sinir sistemi, metabolik, enfeksiyoz ve hematolojik
kokenli olabilir. Bu boliimde, ayirt edici yaklagimla hangi durumlarin akla gelebilecegi, hangi bulgularin
hangi kokene isaret ettigi ve hangi noktalarin kritik anlarda dikkatli degerlendirilmesi gerektigi
tartisilacaktir. [4,7,10]

Solunum kaynakli siyanoz ventilasyon-perfiizyon uyumsuzlugu ve intrapulmoner sag-sol santtan
kaynaklanir. Bu sinifin nedenleri arasinda hava yolu hastaliklari, parenkim hastaliklar1 ve parenkim
dist hastaliklar yer alir. [6,11]

Kalp hastaliklar1 kaynakli siyanoz intrakardiyak karistirma veya intrakardiyak sag-sol santi ile iligkilidir.
Bu grupta azalmis, normal ve artmis pulmoner kan akimini iceren konjenital kalp hastaliklar1 bulunabilir.
Disiik kalp debisi de 6nemli bir nedendir. [1,12]

Santral sinir sistemi kaynakli siyanoz, hipoventilasyon ve zayif solunum uyarimiyla karakterizedir.
Siyanozlu bir yenidoganda solunum diizensiz, zayif veya hi¢ olmayabilir; bu bulgu merkezi solunum
diirtiistiniin azalmasi veya ciddi yorgunlugun gostergesi olabilir. Prematiir apnesi, asfiksi, santral sinir
sistemi lezyonlari, néromiiskiiler hastaliklar ve sedatif ilaglar bu tablonun altinda yatan olasi nedenler
arasindadir. [4,7]

Hematolojik nedenler arasinda anemi, polisitemi ve methemoglobinemi akilda tutulmalidir. Bu
durumlar, siyanozun goriildiigii diizeyleri etkileyebilir ve klinik degerlendirmede hemoglobin profilinin

bilinmesi 6nemlidir. [2,3]
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TANISAL DEGERLENDIRME

Amag, siyanozun altinda yatan nedeni belirlemek ve miidahaleyi spesifik bozukluga odaklamaktr.
Siyanozlu bebegin degerlendirilmesi, hava yollari, akcigerler, kalp anomalileri ve diger olasi durumlar
a¢isindan sistematik olarak yapilmalidir. Solunum ve kalp patolojileri arasindaki ayrim, bu ayrimin ilk
ve en kritik adimidir. Acil durumlarda, kritik hasta olan yenidoganin yeterli organ/doku perfiizyonu
ve oksijenasyonunu saglamak amaciyla acil kardiyorespiratuvar destege ihtiyaglar1 olabilir; stabil
olan veya stabilizasyonu saglanan kritik durumda olan bebeklerde ise degerlendirme, siyanozun olasi

nedenlerini ayirt etmeye yoneliktir. [4,10].
Anamnez

Siyanozun etiyolojisini belirlemede antenatal, peripartum ve natal dykiiler 6nemli ipuglari saglar ve tan1
testleriyle birlikte taninin konulmasina yardimei olur. Maternal 6ykiide gestasyonel diyabet, narkotik
ilag kullanimy, hipertansiyon, polihidroamnioz veya oligohidroamnioz gibi durumlar sorgulanmalidir.
Natal 6ykiisiinde uzamigs membran riiptiiri, asfiksi, dogum sekli, mekonyum boyali olup olmadig: ve

zor dogum Oykdisii gibi bilgiler elde edilmelidir. [13,14]

Solunum sikintist ve siyanozun baglangi¢ zamani taniya yonelik 6nemli ipuglar1 saglar; bu nedenle

bulgularin ne zaman ortaya ¢iktig1 bilinmelidir. [4,6]
Fizik muayene

Siyanozu degerlendirirken, koyu cilt rengi, fototerapiye maruz kalma veya sarilik gibi faktorler nedeniyle
bulgularin klinik olarak tespit edilmesi gii¢lesebilir. Bu nedenle iyi aydinlatma altinda dikkatli bir
muayene yapilmali ve dil-mukozalar dahil olmak iizere ag1z i¢i muayene eksiksiz gerceklestirilmelidir.
Siyanotik bebegin muayenesi, tan1 ve tedavide temel bilgiler saglar ve vital bulgular da kaydedilmelidir.
[4,15]

Solunum sikintisinin derecesi, pulmoner hastaliklarin digerlerinden ayirt edilmesinde yardimei olur.
Agir nefes darligy, takipne ve yardimei solunum kaslarinin kullanimi, pulmoner hastalig diisiindiiriir.
Ayrica, pulmoner kan akimi artisina bagl siyanotik konjenital kalp hastaliginda da takipne olabilir;

ancak genelde krepitasyon duyulmaz. [16]

Konjenital kalp hastaliklarinda siyanozun ortaya ¢ikma zamani degisebilir. Dort ekstremitedeki kan
basinci ve oksijen satiirasyonu kayitlari, preduktal (sag el) ve postduktal (ayaklar) satiirasyonlar,
periferik nabizlar, kalp hizi, perfiizyon ve kalp sesleri ile tifiriimiin karakteristigi altta yatan hastalik

hakkinda ipuglari verir. Bu bulgular, konjenital kalp hastaliklarinin tanisinda 6nemli rol oynar.

Hipoventilasyon s6z konusu oldugunda norolojik hastaliklar akla gelmelidir. Bebekte tonus ve aktivite

durumu, periyodik solunum ve apne ataklar1 dikkatle degerlendirilmelidir. [4]
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SIYANOZLA BASVURANLARDA TANI iCIN TETKiKLER

Siyanozlu hastalarda hipoksi derecesinin ve altta yatan hastaligin gosterilmesi icin tani tetkikleri

kullanilir.
Nabiz oksimetrisi

Oksijen satiirasyonunu gosteren invazif olmayan bir 6l¢tim aracidir. [17] Hafif siyanoz durumlarinda
ozellikle yararlidir ve yenidoganlarda konjenital kalp hastalig1 stiphesinde duyarlilig1 artirir. [18]
Dogumdan hemen sonra preduktal ile postduktal 6l¢ciim birlikte degerlendirilebilir. Dogum sonrasi
ilk dakikalardaki normal satiirasyonlar genelde su araliklara ulagir: 1. dakika ~%60-65, 5. dakika
~%80-85, 10. dakika ~%85-90.

Preduktal ve postduktal satiirasyonlar arasindaki farklar karsilagtirilir.
Taramanin basarisiz sayilabilmesi i¢in su durumlar gézlemlenmelidir:

1)Oksijen satiirasyonu < %90,
2)Sag el ve ayak satiirasyonlari {i¢ 6l¢iimde her biri < %95,

3)Preduktal ve postduktal satiirasyonlar arasindaki fark ti¢ 6l¢timde her biri > %3.
Bunlar, konjenital kalp hastaliklarinin taramasinda kritik rol oynar. [19]
Nabiz oksimetresi taramasiyla saptanabilecek durumlardan bazilar: sunlardir:

J Hipoplastik sol kalp sendromu

J Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi
J Fallot tetralojisi

J Total anormal pulmoner vendz doniis

. Biiyiik arter transpozisyonu

J Trikiispit atrezisi

. Trunkus arteriyozus

Bu kosullar i¢cin nabiz oksimetresiyle yapilan tarama, siyanoz gelismeden erken tespit edilmesini
saglar. [20]

Arteriyel Kan Gazi ve Methemoglobinemi Degerlendirmesi

Siyanozu olan hastalarda, oksijen satiirasyonuna ek olarak arteriyel kan gazi ve metabolik durum
degerlendirilmelidir. Kan pH’ ve laktat diizeyleri, hipoksinin olumsuz etkilerini géstermek i¢in yararlidir
ve yaklastiginiz patolojiye yonlendirebilir. Methemoglobinemi olasiligini akla getirmek gerekir. Nabiz
oksimetresinde diisiik oksijen satiirasyonu saptanmigsa ancak parsiyel arteriyel oksijen basinci normal

veya yiiksekse ve bebekte belirgin solunum sikintisi yoksa, methemoglobinemi diisiintilmelidir. [4,6]
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Akciger Grafisi

Avantaj1 hasta basi gekilebilmesidir. Siyanoz ile takipnenin oldugu yenidoganlarda 6nemli bilgiler
sunar. Parankimal lezyonlar, pndmotoraks, plovrezi ve diyafragma hernisi saptanabilir. Kalbin sekli,
biiyiikliigii ve lokalizasyonu hakkinda bilgi verir. Ornegin: Biiyiik arter transpozisyonunda yan yatmis
yumurta, Fallot tetralojisinde bot seklinde kalp, total anormal pulmoner venéz doniis anomalisinde

kardan adam goriiniimii, Ebstein anomalisinde masif kardiyomegali goriilebilir (4,6,21)
Elektrokardiyografi (EKG)

EKG, kardiyak aritmiler ve konjenital kalp hastaliklarinin degerlendirilmesinde faydalidir. Ornegin

trikiispit kapak atrezisi gibi durumlarda sol eksen sapmasi tespit edilebilir.
[4,6]
Ekokardiyografi

Ekokardiyografi, yenidoganda siyanozun kardiyak ve kardiyovaskiiler olmayan nedenlerini ayirt
etmekte kritik rol oynar. [10] Persistan pulmoner hipertansiyon ve konjenital kalp hastaliklarinin tani
ve takibinde 6nemli bir aractir. Oksijen tedavisine yanit alinamayan, akciger hastalig1 diisiiniilmeyen ve
santral siyanoz bulunan hastalarda acil ekokardiyografi ¢ocuk kardiyolojisi tarafindan yapilmalidir. [4]
[lk degerlendirmede siyanozun baska bir agik nedeni yoksa veya kardiyolojik bulgular varsa (6rnegin
diferansiyel siyanoz, tist-alt ekstremiteler arasinda kan basinci veya nabiz farki, patolojik tiftirtim,

gogiis radyografisinde kardiyomegali) ekokardiyografi yapilmalidir. [4,6,10,22]
Hiperoksi Testi

Hiperoksi testi, siyanoz tespit edilen yenidoganlarda akciger ile kalp kaynakl1 hastaliklar: ayirt etmek
i¢in kullanilmistir. [23] Giintimiizde ekokardiyografinin kolay ulasilabilir olmasi nedeniyle nadir
uygulanir. [4,19] Ayrica 6zellikle prematiire yenidoganlarda, %100 oksijene maruz birakmanin potansiyel

zararlar1 bilinmektedir. Hiperoksi testi, ekokardiyografi mevcut olmadiginda diistiniilmelidir. [10]

Siyanotik konjenital kalp hastalig1 olan yenidoganlarda 10 dakika boyunca %100 oksijen verilerek
yapilan hiperoksi testinde oksijen satiirasyonunda artis olmaz veya sadece hafif artis gozlenir. Akciger
hastalig1 olan bebeklerde ise satiirasyon artisi olur. Pulmoner hipertansiyon varliginda hiperoksi testi
negatif ¢cikabilir. Ayrica sag radyal arterden alinan kan gazi daha kesin sonug verir. Hiperoksi testi
sonrasi parsiyel arteriyel oksijen basinci < 100 mmHg ve/veya akciger patolojisi yokken satiirasyon

artisinin diisiik olmas, siyanotik konjenital kalp hastaligini diistindiiriir. [10]

Yukarida bahsedilen yardimeci tani testlerine ilave olarak hemogram, kan glukozu, kan kiiltiirii de

gerektiginde yapilabilir. [10]
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TEDAVI
Genel Yaklasim

Hastanin siyanozunun periferik mi yoksa santral mi olduguna karar verilmelidir. Altta yatan neden
incelenirken tedavi baglatilmalidir. Santral siyanoz s6z konusuysa tedavi acil olarak baslanir. Kesin

tedavi altta yatan hastaliga bagldir.
Destekleyici Tedavi

Bebek uygun kosullarda emzirilmelidir. Hipotermi, hipokalsemi ve hipoglisemi gibi durumlar
diizeltilmelidir. [6]

Sepsis i¢in stiphe varsa, 6zellikle bebegin hasta goriinmesi durumunda, bir taraftan ayirici tani yapilirken

diger taraftan kiiltiir sonugclar1 beklenmeden genis spektrumlu antibiyotiklere baslanmalidir. [22]
Oksijen ve Ventilasyon

Methemoglobinemi ve siyanotik konjenital kalp hastaliginda oksijen tedavisine yanit olmayabilir;
akciger hastaliginda ise yanit olabilir. %100 oksijen tedavisi, altta yatan etiyoloji netlestirilene kadar
uygulanmamalidir. Duktus bagimli sistemik dolagimi olan hastalarda duktusun kapanmasina yol

acabilecegi i¢cin gereksiz oksijen verilmemelidir. [6]
Methemoglobinemi Tedavisi

Methemoglobinemi yonetimi, klinik belirtiler, methemoglobin ve hemoglobin satiirasyon ytizdesi ile
altta yatan durumlara baglidir. Ilk olarak, klinisyen neden olan ajan1 durdurmal ve/veya ¢ikarmalidar.
Semptomsuz hastalarda methemoglobin diizeyi %20’nin altinda ise, genellikle tedaviye ihtiyag
yoktur. Aksi halde, metilen mavisi ve C vitamini ile tedavi edilmelidir. Direngli methemoglobinemi
olan hastalarda kan transfiizyonlari, degisim transfiizyonu, hemodiyaliz ve hiperbarik oksijen tedavisi
gibi ek tedaviler diisiintilebilir (24-26).

Prostaglandin E1

Duktus bagimli konjenital kalp hastalig1 olan santral siyanozlu ve asidozlu bebeklerde, duktal agiklig
stirdiirmek i¢in hemen prostaglandin E1 infiizyonu baslanmalidir. Oksijen satiirasyonu diizeyine
gore doz ayarlanabilir. Ancak bazi durumlarda prostaglandin E1 tedavisi kétiilesmeye neden olabilir
(6rnegin obstruktif total anormal pulmoner ven6z doniis anomalisi, hipoplastik sol kalp sendromu,
restriktif atriyal septal defektli mitral atrezisi). En ciddi yan etkisi mekanik ventilasyon gerektiren
apnedir. Diger yan etkiler ates, hipotansiyon, flushing olabilir. Bu nedenle bebek transportu sirasinda

entiibe edilmesi Onerilir. [4,6]
Girisimsel ve Cerrahi Tedavi

Ciddi hipoksemik solunum yetersizligi olan hastalarin iigiincii basamak yenidogan yogun bakim

tinitesinde takip edilmesi gerekir. Tibbi stabilizasyona ragmen siddetli hipoksi veya kalp yetmezligi
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devam eden bir yenidoganla karsilagmak nadir degildir. Bu durumda stabilizasyonun 6tesinde girisimsel

veya cerrahi miidahaleler giindeme gelir.
Satiirasyonu iyilestirmek amaciyla uygulanabilecek girisimler:

J Cerrahi aorto-pulmoner sant (Blalock-Taussig sant1) veya perkiitan patent duktus arteriyozusu
stentleme, Fallot tetralojisi fizyolojisine sahip hastalarda satiirasyonu artirir.

J Kritik pulmoner darlik durumunda acil perkiitan pulmoner kapak balon dilatasyonu gerekir.
J Biiyiik arter transpozisyonlu yenidoganlarda, perkiitan balon atriyal septostomisi ile 6nceden var
olan patent foramen ovale veya atriyal septal defekti genisleterek satiirasyonu iyilestirmek miimkiindiir.
J Obstriiktif total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi gibi kritik lezyonlar igin acil cerrahi
gereklidir. [4]

SONUC
Siyanoz tespit edilen bir bebekte altta yatan nedenin spesifik tanisini koymak i¢in sistematik bir

yaklasim gerekir. Solunum sikintisi olmayan ve santral siyanozu olan bir hastada siyanotik konjenital

kalp hastalig1 diistiniilmelidir ve zaman kaybetmeden ¢ocuk kardiyoloji tarafindan degerlendirilmelidir.
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BOLUM 2
KARDIYOLOJI VE ROMATOLOJ1

2.1. Akut Romatizmal Ates

Akut Romatizmal Ates

Acute Rheumatic Fever

Ahmet Sert, Prof. Dr.
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Ozet:

Akut romatizmal ates (ARA), grup A Streptokokun neden oldugu farenjit veya impetigo gibi enfeksiyonlarin
ardindan gelisen, eklemleri, kalbi, beyni, cildi ve deri alt1 dokular1 etkileyen sistemik bir otoimmiin sendromdur.
ARA insidansi agisindan okul ¢agindaki ¢ocuklar en yiiksek risk grubunu olugturur; 6zellikle 5-15 yag araliginda
pik yapar. Tany, glincel olarak 2015 Jones kriterleriyle tani konulur. ARA romatizmal kalp hastaligina ilerleyebilen
onlenebilir bir hastaliktir. Giiniimiizde, gelir diizeyi diigiik tilkeler basta olmak {izere halen 6nemli bir halk saglig
sorunu olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu nedenle cocuklarda grup A Streptokok farenjitinin uygun sekilde tedavi
edilmesi hayati 6neme sahiptir. Ayrica ailelerin bilinglendirilmesi ve ARA konusunda farkindaligin artirilmasi

gerekmektedir. ARA hastalarinda ise ikincil profilaksiye uyum son derece kritiktir.

Anahtar kelimeler: Artrit, ekokardiyografi, mitral kapak yetmezligi, romatizmal ates, Streptococcus pyogenes.

Abtract:

Acute rheumatic fever (ARF) is a systemic autoimmune syndrome that develops after infections such as pharyngitis
or impetigo caused by group A Streptococcus, and it can affect the joints, heart, brain, skin, subcutaneous
tissues. In terms of ARF incidence, school-age children are the highest risk group, with peak incidence in the
5-15 year age range. Diagnosis is currently based on the 2015 Jones criteria. ARF is a preventable disease that
can progress to rheumatic heart disease. Today, it remains an important public health problem, particularly in
low-income countries. Therefore, appropriate treatment of group A Streptococcus pharyngitis in children is
of critical importance. Additionally, raising awareness among families about ARF is essential. In ARF patients,

adherence to secondary prophylaxis is highly critical.

Keywords: Arthritis, echocardiography, mitral valve insufficiency, rheumatic fever, Streptococcus pyogenes.
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GIRIS

Akut romatizmal ates (ARA), grup A Streptokokun (Streptococcus pyogenes; GAS) neden oldugu farenjit
veya impetigo gibi enfeksiyonlarin ardindan gelisen, eklemleri, kalbi, beyni, cildi ve deri alt1 dokular: etkileyen
sistemik bir otoimmiin sendromdur. [1] ARAnin klinik bulgular1 ¢ok uzun bir ge¢mise sahiptir; klinigi 1500’1
yillardan beri bilinmektedir. 17-18. yiizyillarda ARA ile kalbin iliskisi “tonsillitten kardite” seklinde 6zetlenmistir.

Bu iligkinin tanimlanmas1 1884 yilinda Laseque tarafindan “ARA eklemleri yalar, kalbi 1sirir” ifadesiyle dile

getirilmigtir. [2,3]

ARA atag gegiren hastalarin yaklagik tigte ikisinde, birkag hafta 6nce gegirilmis bir tist solunum yolu enfeksiyonu
oykiisti vardir. GAS1in bazi serotipleri (6rnegin M tipi 1, 3, 5, 6, 18 ve 29) ARAl1 hastalardan diger serotiplere
gore daha sik izole edilmektedir. [4] Semptomlar ¢ogu kez haftalar ila aylar icinde diizelse de, romatizmal kalp
hastalig1 (RKH) olanlarin yaklasik yarisinda, kalic1 kalp kapakg¢igi hasari ortaya ¢ikmaktadir. ARA ve RKHnin
diinya ¢apinda 6nemli 6l¢iide 6liim ve sakatliga yol agtig1 ve diisitk sosyoekonomik diizeyli niifuslar: etkiledigi,

son gelismelere ragmen siirmektedir. [1]
EPIDEMIYOLOJI

ARA ve RKH, gelir diizeyi diisiik ve orta olan iilkeler ile bazi yiiksek gelirli bolgelerde etkilidir. Kiiresel olarak
ARAnn yillik toplam olgu sayzs1 yaklasik 100.000 okul ¢agindaki ¢ocuk i¢in 19'dur; yiiksek gelirli tilkelerde bu
oran ¢ok daha diigiiktiir (6r. ABDde 100.000de 2). Diisiik ve orta gelirli iilkelerde olgu sayisi ise daha yiiksektir.
Ugandada okul ¢agindaki ¢ocuklarda 100.000de 13-25 olgu, Avustralyanin yerli ¢ocuklarinda 100.000de
strastyla 155-193 insidans oranlar1 bildirilmistir. Yeni Zelandadaki Kuzey Adasrnda Pasifik kokenli ¢ocuklar
i¢in insidans 100.000de 40,2-81,2 saptanmustir. [1]

RKH’nin yayginligi, endemik olmayan ortamlarda 100.000de 3,4’ten endemik ortamlarda 1000den fazlasina
kadar degisim gostermekle birlikte diinya genelinde yaklasik 40,5 milyon kisi bu hastaliktan etkilenmektedir.
Siddetli RH'nin diisiik gelirli iilkelerde iki y1llik vaka 6liim orani yiizde 16,9'dur ve diinya ¢apinda yilda yaklasik
306.000 oliimiin yaklasik yiizde 82’si diisiik ve orta gelirli ortamlarda gerceklesmektedir. [5]

Tirkiye i¢in 2021 yilinda ¢ok merkezli bir ¢alisma, tilke genelinde ARA insidansini 100.000de 8,84 olarak
raporlamistir; bolgeler arasinda belirgin farklar bulunmaktadir. Dogu Anadolu Bélgesi'nde 100.000°de
14,4; Karadeniz Bolgesinde ise 100.000de 3,3 insidans olgiilmistiir. Tiirkiye'nin orta risk grubunda oldugu
distinilmektedir. [6]

Risk faktorleri ve genetik

RKH yiikil ile sosyoekonomik durum arasindaki iliki ters yonliidiir: diisiik ve orta gelirli iilkeler ile baz1 yitksek
gelirli bolgelerde dezavantajli gruplar daha fazla etkilenir. Bu durum, ARA ve RKH’nin kiiresel ytikiiniin sosyal
belirleyicilerle baglantili oldugunu gosterir. [7,8] Sagligin sosyal belirleyicileri, hane halki yogunlugu ve birinci
basamak saglik hizmetlerine erisim gibi degistirilebilir risk faktorlerinin, ARA ve RKH’nin ilerlemesi tizerinde

kilit rol oynadigini gosterir. [7,8]

ARA insidansi agisindan okul ¢agindaki ¢ocuklar en yiiksek risk grubunu olusturur; 6zellikle 5-15 yas araliginda
pik yapar. [1,4,9] GAS enfeksiyonlarinin mevsimsel olarak kig aylarinda artmasi ve kapali ortamlarda, okullarda
ve evlerde bulasmanin yiiksek risk tasimasi bu ytikii agiklar. [10,11] Ailevi yatkinlik calismalarinda ARA riskinin
genetik bileseni olduguna dair bulgular vardir: aile bireylerinde ARA olmas1 genetik yatkinlig1 gosterir; ikiz

¢alismalarinda monozigot ikizlerde goriilme orani dizigotik ikizlere gore daha ytiksektir. [4,12,13]
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PATOGENEZ

ARAnin temel patofizyolojisi tam olarak anlagilamamustir. [14] Goriiniirde, GAS enfeksiyonunun tetikledigi
immiin aracili yanitin, konak kardiyak proteinleriyle ¢apraz reaksiyona giren antikorlar tiretimine yol agmasiyla
immiinopatogenez gelisir. Bu siiregte M proteini ve karbonhidrat antijenleri, miyozin ve laminin gibi insan kalp
dokusu proteinleriyle capraz reaksiyona girerek hasara yol agabilir. Ayrica, Aschoff cisimcigi gibi graniilomatoz
inflamasyon ve T hiicrelerinin rolityle kronik RKH'nin olusumunda CD4+ T hiicreleri ana etkenler arasindadir.
ARA, GAS farenjitinin ardindan ortaya ¢ikabilir; konak duyarliligini belirleyen genetik faktérler (6r. HLA sif
II alelleri, TNF-a, interlokinler, TGF-B1 vb.) katkida bulunur. insanlarda ARA’ya duyarlilik gosteren belirli

genetik kombinasyonlar iizerinde ¢aligmalar siirmektedir. [14-18]
KLINIK BULGULAR
Eklem bulgular1

Artrit, ARAnin en erken belirtisi olabilmekte ve ARA vakalarinin yaklasik yiizde 60-80’inde goriilmektedir.
Genellikle biyiik eklemleri (6rnegin el bilegi, dirsek, ayak bilegi, diz) etkileyen, siipiiratif olmayan, asimetrik ve
gezici bir poliartrit seklinde ortaya ¢ikar. Eklem tutulumu karakteristik olarak gezicidir; tek bir eklemde artriti
olabilir. Artrit belirtileri 1-3 giin icinde normale donebilir ve tedavi edilmediginde siddetli artrit ise birka¢
hafta siirebilir. Salisilatlara iyi yanit tipik bir 6zelliktir; bu yanitin olmamasi, alternatif taniy1 akla getirebilir.
Genelde inflamasyon, steroid olmayan anti-inflamatuar ilaglarla tedavi edilir. Ayrica, artrit siddeti ile kardiyak

bulgular arasinda genellikle ters bir iliski vardir. [4,19]
Kardit

Kardit, ARA vakalarinin yaklasik ytizde 50-80’inde goriiliir. Valviilit, ARAnin en belirgin 6zelligidir ve izole
perikardit veya miyokardit ¢ogu zaman ARA kokenli olarak kabul edilmez. Endokardit olarak mitral kapagin
regiirjitasyonu on plandadir ve ardindan aort kapag regiirjitasyonu takip eder. Perikardit de goriilebilir ve
genellikle sekellere neden olmadan iyilesir. Primer miyokardite bagl: sistolik disfonksiyon nadir olmakla
birlikte, tekrarlayan ARA ataklarinda goriilebilir. Kalp seslerinde tipik iifiiriimler, 6zellikle mitral ve aort
kapaklara yonelik bulgularla eslik eder. Perikardiyal stirtiinme sesi de saptanabilir; bazi vakalar subkliniktir.
Kalp ritim bozukluklar1 ¢ogunlukla kendiliginden iyilesir; uzun PR araliklar1 bazi hastalarda goriilebilir ve
bu durum valviilitli olmadan da ortaya ¢ikabilir. Tam kalp blogu, kardiyomegali ve konjestif kalp yetmezligi
gibi agir kardiyak komplikasyonlar nispeten nadirdir. Tekrarlayan ARA ve romatizmal kardit sonrast RKH’ye
ilerleme en ¢ok ilk ARA atagindan sonraki ilk yilda yiiksektir. Kardit ve konjestif kalp yetmezligi, tekrarlayan
ARAnNIn en yaygin belirtileridir. Hastaligin ilerlemesi ve sonuglar1 baslangicta ciddi hastalig olanlarda daha
kotudir. [19-24]

Sydenham koresi

Sydenham koresi, ekstremite ve govdenin amagsiz, istemsiz hareketleridir. [4] Kore %10-30 oraninda goriilebilir;
kizlarda daha sik rastlanir ve en sik ergenlik dncesi ¢ocuklarda goriiliir.[4,19] Sydenham koresi cogunlukla kardit
ile birlikte ortaya gikar, ancak izole olarak da meydana gelebilir. Latent dénem yaklasik 1-6 ay siirer ve GAS
enfeksiyonuna dair serolojik kanitlar genellikle bulunmaz. [4] Belirtiler duygusal dengesizlik, koordinasyon
bozuklugu, zayif okul performansi ve kontrollii olmayan hareketlerdir; bu bulgular stresle kotiilesir ve cogunlukla
uyku ile kaybolur. Kore bazen tek tarafli olabilir (hemikore). Diger bulgular arasinda néropsikiyatrik bozukluk,

dizartri, disgrafi ve hipotoni sayilabilir. Klinik manevralar arasinda pronator isareti, siit-sagma fenomeni ve
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dilde kasilmalar da gozlemlenebilir Semptomlar genellikle 6 ay i¢inde diizelse de, bazen 2 yila kadar siirebilir
ve niiksler goriilebilir. [3,4,25,26]

Deri ve deri alt1 bulgular:

Deri ve deri alt1 bulgular1 nadirdir ve eritema marginatum ile deri alt1 nodiillerinden olusur. [21] Eritema
marginatum nadir goriilen, kasintisiz, gecici, makiilopapiiler, serpijindz kenarli ve solgun dokiintiidiir; govde

ve uzuvlarda yer alir, yiiz, avug igleri ve ayak tabanlarini etkilemez. [4]

Deri alt1 nodiilleri de nadir olup yaklasik %1 oraninda goriiliir; ekstansor eklem yiizeylerinde (6rnegin dirsekler,
dizler, ayak bilekleri), oksiput bolgesinde ve omurlarda bulunan kiigiik, sert, hareketli ve agrisiz nodiillerdir
ve genellikle kardit ile iligkilidir. [4]

TANI KRITERLERI

Tani, 1944 yilinda gelistirilen ve 1984, 1992 ile 2015’te revize edilen Jones kriterlerine dayanir. Giiniimiizde
2015 Jones kriterleriyle tan1 konulur. [19]

ARA Tanuist i¢in 2015 Jones Kriterleri

Kore hari¢ tiim hastalarda GAS enfeksiyonuna dair kanit 6n kosuldur. GAS enfeksiyonuna dair destekleyici

kanitlar sunlardan herhangi biri olabilir:

1. Anti-streptolizin O (ASO) titresi artis1 veya diger streptokok antikorlar1 (6rnegin anti-DNaz B)

2. GAS igin pozitif bogaz kiiltiirii

3. Pozitif hizli GAS karbonhidrat antijeni

[k ARA tanist: iki major bulgu veya bir majér ile iki minér bulgu gereklidir.

Tekrarlayan ARA tanist: iki major bulgu veya bir major ile iki minér bulgu veya ti¢ minér bulgu gerekir.
Major kriterler

Diisiik riskli popiilasyonlarda

. Kardit (klinik veya subklinik)
° Artrit (sadece poliartrit)

o Kore

. Eritema marginatum

. Subkutan nodiil

Orta riskli ile yiiksek riskli popiilasyonlarda

° Kardit (klinik veya subklinik)

o Artrit (monoartrit veya poliartrit); poliartralji
. Kore

. Eritema marginatum

o Subkutan nodiil
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Minor kriterler

Diisiik riskli popiilasyonlarda

Klinik 6zellikler:
o Poliartralji
. Ates (>38,5°C)

Yiksek akut faz reaktanlar::

. Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) >60 mm/saat veya C-reaktif protein (CRP) >3 mg/dL (>30 mg/L)
veya her ikisi

o Yas degiskenligi hesaba katildiktan sonra uzamis PR aralig1 (kardit major kriter olmadig: siirece)

Orta riskli ile yiiksek riskli popiilasyonlarda

Klinik 6zellikler:
o Monoartralji
. Ates (>38°C)

Yiksek akut faz reaktanlar::

. ESH >30 mm/saatten fazla, CRP >3 mg/dL (>30 mg/L) veya her ikisi

o Yas degiskenligi hesaba katildiktan sonra uzamis PR aralig: (kardit major kriter olmadig: siirece)
Tani kriterleri ile ilgili dikkate alinmasi gerekenler

Diisiik riskli popiilasyonlarda ARA insidansi, 100.000 okul ¢aginda ¢ocuk i¢in <2 ya da her yastan romatizmal
kalp hastalig1 prevalansi yilda 1.000 kiside <1 olarak kabul edilir. Subklinik kardit, patolojik ekokardiyografik
valviilittir. Poliartralji, diger nedenler diglandiktan sonra sadece orta ila ytiksek riskli popiilasyonlarda major
bir bulgu olarak degerlendirilmelidir. Kriterlerin 6nceki versiyonlarinda oldugu gibi, eritema marginatum ve
deri alt1 nodiilleri “tek bagina” major kriterlerdir. Eklem bulgular1 yalnizca major veya mindr kategorilerden
birinde degerlendirilebilir; ayn1 hastada ikisi birden degerlendirilemez. CRP degeri laboratuvar i¢in normalin
tist sinirindan yiiksek olmalidir. Ayrica, ARA siireci boyunca ESH degisebilir; bu nedenle en yitksek ESH
degerleri kullanilmalidir. [4]

ARA tanisinda kore disinda yakin zamanda gegirilmis GAS enfeksiyonuna dair destekleyici kanit olmalidir.
ARA genellikle, akut GAS farenjit atagindan 10-21 giin sonra gelisir; bu donemde farenjit bulgular: artik
mevcut olmayabilir ve hastalarin yalnizca %10-20’sinde bogazda GAS bulunabilir. Ayrica, ARA hastalarinin
yaklasik ticte birinde daha 6nce klinik olarak semptomatik farenjit 6ykiisii olmayabilir. Bu nedenle, GAS
enfeksiyonuna dair kanit genellikle yiiksek veya artan serum ASO antikor titresine dayanir. Yalnizca tek bir
antikor ol¢limii (genellikle ASO) yapildiginda, akut RF olan hastalarin yalnizca yaklasik %80-85’inde titre
yiitkselmesi gozlenir. Bu nedenle, ARA siiphesi oldugunda birden fazla antikor testi istenir. Jones kriterlerini
karsilamayan veya streptokok antikor titreleri yiiksek veya artan hastalarda ARA tanis1 konulmamalidir. [4]
Ayrica, Jones kriterlerini karsilasa bile klinik tabloyu agiklayan bruselloz gibi altta yatan bir hastalik tespit

edilirse ARA tanis1 konulmamalidir.
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ASO titreleri ve klinik onemi

ASO titreleri enfeksiyondan 3-5 hafta sonra pik yapar ve yaklasik 6 ay boyunca, hatta bazi durumlarda 1 yil
boyunca yiiksek kalabilir. Tek basina ASO yiikselmesi, diger tani kriterleri olmadan ARA tanisini desteklemez.
ARA diistiniilen hastada (kore dis1) ASO titre yiiksekligi yoksa, 1-2 hafta sonra yeniden 6l¢iim yapilmasi onerilir;
titre yliksekliginin ya da yiikselmeye devam etmesinin taniy destekledigi kabul edilir. [3]

ARA AYIRICI TANISI

Artritin Ayirict Tanisi [4,27]

o Juvenil idiyopatik artrit

. Sistemik lupus eritematosus

. Ailevi Akdeniz Atesi

o Henoch-Schonlein purpurast

o Diger vaskiilitler

. Losemi

o Kemik tiimorleri

. Hemofili, orak hiicreli anemi

o Septik artritler

° Reaktif artritler (Brucella, Salmonella, Yersinia, Shigella, Chlamydia, Mycoplasma)
o Viral artritler (Hepatit B, infeksiydz mononiikleoz, rubella)

Poststreptokoksik Reaktif Artrit (PSRA)

PSRAy1 ARAdan ayirt etmek, uygun tedavi ve gereksiz uzun siireli antibiyotik profilaksisini 6nlemek i¢in
onemlidir. PSRAda GAS enfeksiyonuna ait kanit bulunabilir, ancak PSRA 2015 revize Jones kriterlerini tam

olarak karsilamaz. Genelde ilkogretim ¢aginda pik yapar. [4,28,29]. PSRAnin ayirt edici 6zellikleri sunlardir:

. Kisa latent donemi (< 10 giin)

. Uzamus artrit siiresi (yaklagik iki ay)

. Salisilatlara yanit yoklugu

o Gezici olmayan, asimetrik artrit ve gogunlukla alt ekstremitelerin biiyiik eklemlerini etkilemesi (mono-,

oligo- veya poliartikiiler olabilir)

PSRA hastalar1 kardit agisindan birkag ay boyunca dikkatli izlenmelidir. Kilavuzlar, semptom baslangicindan
itibaren sekonder profilaksiyi bir yila kadar 6nermekte; kardit tespit edilmezse profilaksinin kesilmesini
savunmaktadir. Ancak kapak hastalig tespit edilirse, ARA ge¢irmis olarak yeniden siniflandirilip ARAya

benzer sekonder profilaksi stirdiirillmelidir. [28]

Kore Ayirici Tanisi [4,27]

o Atipik nobetler

. Serebrovaskiiler olaylar

o Kollajen vaskiiler hastaliklar (Sistemik lupus eritematosus, poliarteritis nodoza)
. [lag entoksikasyonu

o Ailevi kore

o Hormonal nedenler

A
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. Hipertiroidizm

o Hipoparatiroidizm

. Lyme hastalig1

. Wilson hastalig1

ARA TEDAVISI

Temel hedefler

. GAS farenjitinin tedavisiyle tetikleyici enfeksiyonun ortadan kaldirilmas:
o ARA belirtilerinin tedavisi

. ARAnin tekrarlamalarini 6nlemek ve kronik RKH riskini azaltmaktr.

Inflamasyon kontrol altina alinincaya kadar klinik tabloya gére degisen siirelerde yatak istirahati énerilmektedir.
Artralji ve artrit

Inflamasyonu kontrol altina almak iin antiinflamatuar tedavi uygulanir. Tipik olarak gezici poliartritli hastalar
ve kardiyomegali veya konjestif kalp yetmezligi olmayan karditli hastalar i¢in oral salisilatlar 6nerilir. [4] Eklem
bulgular: genelde yiiksek doz aspirinle 1-3 giin i¢inde yanit verir. [4,30] Aspirin dozu: 50-70 mg/kg/giinliik
boliinmiis dozlar seklinde 3-5 giin; sonra 2-3 hafta boyunca 50 mg/kg/giin olarak devam ve bu dozun yarisi
2-4 hafta daha stirdiiriiliir. Aspirin ¢ogu vakada gastrointestinal yan etkilere yol acabilir; bu nedenle proton
pompast inhibitérleri stk kullanilabilir. Tinnitus nadir degildir ve tedavi kesildiginde diizelir. ARA tedavisinde

nonsteroid antiinflamatuar ilaglardan naproksen veya ibuprofen gibi ilaglar da kullanilabilir. [4,30,31]
Kardit

Kardit halinde; 4-6 hafta yatak istirahati ve sinirli fiziksel aktivite 6nerilir. Kardit ve belirgin kardiyomegali/
konjestif kalp yetmezligi mevcutsa kortikosteroid tedavisi diisiiniiliir. Prednizon dozu genelde 2 mg/kg/giin
olarak 2-3 hafta, sonra doz yariya diisiiriiliir ve 2-3 hafta daha kademeli azaltilir; inflamasyonu énlemek amaciyla
bu siire zarfinda 50 mg/kg/giin aspirin baglanir ve 6 hafta boyunca dort doza boliinmiis olarak kullanilabilir.

Orta-siddetli karditte s1v1 ve tuz kisitlamasi, diiiretikler ve oksijen gibi destekleyici tedaviler uygulanir. [4].

Inflamatuar tedavinin kesilmesi durumunda semptomlar geri gelebilir veya akut faz reaktanlarinda yiikselme
“rebound” seklinde goriilebilir; bu durumda salisilat veya kortikosteroid dozlarinin dikkatli artirilmasi
gerekebilir [4]

Steroidler, aspirine kiyasla inflamasyonu daha hizli kontrol eder ve ESH'nin normale donmesini hizlandirir;

ancak RHD gelisimini 6nledigine dair kesin kanit yoktur. [4,18,31]
Kore

Hafif izole kore genellikle tedavi gerektirmez. [lag tedavisi gerektiginde dopamin antagonisti olarak haloperidol,
pimozid veya klozapin diisiiniilebilir. Antiepileptiklerden karbamazepin ve valproat daha az yan etkiyle

semptomlari rahatlatabilir ve dopamin antagonistlerine gore tercih edilebilir. [31-33]
ARA VE RKH’NIN ONLENMESI

ARA ve RKH’nin 6nlenmesi dort seviyede ele alinir: primordiyal, birincil, ikincil ve tigtinciil profilaksi. [29,34]
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1) Primordiyal profilaksi

Primordiyal 6nlem, sosyal ve cevresel kosullari iyilestirerek ytizeysel streptokok enfeksiyonlar: ve GAS ile
enfeksiyon riskini azaltmay1 hedefler. Bu, yoksullukla miicadele, yasam kosullarini iyilestirme, agir1 kalabalig

azaltma, sanitasyonu artirma ve saglik hizmetlerine erisimi kolaylastirmayu icerir. [29,34]
2) Birincil profilaksi

Birincil antibiyotik profilaksisi, ARAya yol agacak GAS enfeksiyonunu dnlemek amaciyla uygulanir. GAS
farenjitinin etkili teshisi ve hizli tedavisi, ARAnin birincil 6nlenmesini saglar. Eradikasyon i¢in kullanilacak

baslica stratejiler sunlardir:

- Tek doz intramiiskiiler benzatin penisilin G veya 10 giinliik oral fenoksimetilpenisilin (penisilin V) ile GAS

enfeksiyonunun ortadan kaldirilmasi. GAS suslarinin penisiline direnci bildirilmemistir.

- Amoksisilin (10 giin, 35-40 mg/kg/giin), baz1 durumlarda yiiksek doz sefalosporinler ve yiiksek doz azitromisin

alternatifler olarak dusiinilebilir.

- Makrolid direnci bazi bolgelerde goriilebilir. Penisilin alerjisi durumunda makrolitler (6r. azitromisin)
kullanilabilir.

- Penisilin tedavisi ardindan anjiyoddem, hipotansiyon veya anafilaksi oykiisti olanlarda alternatif tedavi

uygulanmalidir.

-Penisilin allerjisi ihtimaline kars1 biitiin hastalarda tedavi, bu durumun giivenli sekilde yonetilebilecegi bir

hastane ortaminda uygulanmalidir. [31,35]
3) Sekonder profilaksi

Sekonder profilaksi, daha 6nce ARA/RKH 6ykiisii olan hastalarda ARAnin tekrarlamasini ve RKH'nin baglamasin
onlemek veya ilerlemesini azaltmak amaciyla uzun dénem antibiyotik profilaksisini igerir. [29,34,36] Temel

ilkeler sunlardir:

- Koruyucu profilaksi siiresi klinik durumlara gore degismektedir. Kardit tespit edilmezse, 5 y1l veya 21 yas,
hangisi daha uzunsa; kardit varsa ve rezidiiel kalp hastalig1 yoksa 10 y1l veya 21 yas, hangisi daha uzunsa; kardit
ve rezidiiel kalp hastalig1 varsa 10 y1l veya 40 yasa kadar, hangisi daha uzunsa; bazen yasam boyu profilaksi (6r.

kore) gerekebilir. Sekonder profilakside uygulanan antibiyotikler sunlardir:

- Intramiiskiiler benzatin penisilin G uygulamas: ii¢ haftada bir diizenli: <27 kg ¢ocuklarda 600.000 IU; >27 kg
¢ocuklarda 1.2 milyon IU. Alternatif olarak oral penisilin V 250 mg iki kez/giin veya siilfadiazinin kullanimi

da Onerilebilir.
- Penisilin ve siilfonamid allerjisi olanlarda makrolitler tercih edilebilir. [4,27,28]
4) Tersiyer profilaksi

Tersiyer profilaksinin amaci, RKH’nin komplikasyonlarini ve morbidite/mortaliteyi azaltmaktir. Bu agamada
kalp yetmezliginin kontrolii, antikoagiilasyon ve gerektiginde cerrahi miidahaleler gibi tedavi stratejileri devreye

girer. [29]
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SONUC

ARA RKHye ilerleyebilen 6nlenebilir bir hastaliktir. Glintimtizde, gelir diizeyi diistik tilkeler basta olmak iizere

halen 6nemli bir halk saglig1 sorunu olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu nedenle ¢ocuklarda GAS farenjitin uygun

sekilde tedavi edilmesi olduk¢a 6nemlidir. Ayrica ailelerin bilin¢lendirilmesi ve ARA konusunda farkindaligin

artirilmasi gerekmektedir. ARA hastalarinda ise ikincil profilaksiye uyum son derece kritiktir.
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Ozet

Cocuk yogun bakim tibbi, pediatrik hastalarin eriskinden belirgin bicimde ayrilan fizyolojik, anatomik ve
immiinolojik 6zellikleri nedeniyle, yiiksek diizeyde uzmanlik ve siki ekip ¢alismasi gerektiren bir disiplindir.
Sinirli kardiyovaskiiler ve solunumsal rezerv, yitksek metabolik gereksinim ve immiin sistem immatiirites,
¢ocuklarda kritik hastalik tablosunun kisa siirede ¢oklu organ disfonksiyonuna ilerlemesine zemin hazirlar. Bu
nedenle, fizyolojik bozulmanin erken dénemde taninmas: ve gecikmeden hedefe yonelik miidahale edilmesi,

¢ocuk yogun bakim pratiginin temelini olugturur.

Klinik degerlendirmede Pediatrik Degerlendirme Uggeni (PDU) ve ABCDE gibi yapilandirilmg yaklagimlar, yasa
gore normal vital parametrelerle birlikte kullanilarak, ilk dakikalarda risk siniflamasi ve 6nceliklendirme saglar.
Hemodinamik, solunumsal, metabolik, nérolojik ve renal parametrelerin dinamik izlemi; organ perfiizyonu,
oksijen sunumu ve metabolik dengeyi ayni cercevede ele almayr miimkiin kilar. Pediatric Risk of Mortality
(PRISM), Pediatric Index of Mortality (PIM) ve Pediatric Logistic Organ Dysfunction (PELOD) gibi skorlama
sistemleri, mortalite riskini nicel olarak tahmin etme ve tinite performansini karsilastirilabilir kilma agisindan

degerli olmakla birlikte, klinik kararin yerine gegmeyen tamamlayici araglardr.

Kritik klinik durumlarin temelini olusturan solunum yetmezIligi, dolasim bozukluklari, sepsis, nérolojik
aciller, travmatik yaralanmalar, metabolik-genetik hastaliklar ve cerrahi sonrasi komplikasyonlar, ogu zaman
birbirini tetikleyen patofizyolojik siirelerle ilerleyen karmasik klinik tablolar yaratir. Pediatrik yogun bakimda

sagkalim oranlarinin giderek artmasi, klinik odagin yalnizca yasam kurtarmadan daha 6tesine taginmasina



https://orcid.org/0009-0001-2526-7284

Q)R 0Y M Kritik Cocuk Hastanin Ozellikleri ve Cocuklar Neden Yogun Bakima Ihtiyag Duyar? e Uzm. Dr. Betiil Geng

yol agmustir. Giincel yaklasim, ozellikle pediatrik yogun bakim sonrasi sendrom (PICS-p) ile iligkili fiziksel,
biligsel ve psikososyal sekellerin énlenmesini ve taburculuk sonrast iyilik halinin stirdiiriilebilmesini esas alir.
Bu nedenle yogun bakim anlaysy, aile katilimini merkeze alan, multidisipliner is birligine dayali ve akut tedavi

sonrasini kapsayan bir model héline gelmistir.

Anahtar kelimeler: Cocuk yogun bakim; Kritik hastalik; Organ yetmezligi; Skorlama sistemleri; Yagam kalitesi

Abstract

Pediatric intensive care medicine is a discipline that demands advanced expertise and rigorous multidisciplinary
collaboration, owing to the distinct physiological, anatomical, and immunological characteristics that differentiate
pediatric patients from adults. Limited cardiovascular and respiratory reserves, high metabolic demands, and
immune system immaturity predispose children to rapid deterioration, with critical illness quickly progressing
to multiorgan dysfunction. Early recognition of physiological instability and prompt, targeted intervention form

the foundation of pediatric intensive care practice.

Structured approaches such as the Pediatric Assessment Triangle (PAT) and the ABCDE algorithm, used
alongside age-specific normal vital parameters, enable effective early risk stratification and prioritisation within
the first minutes of evaluation. Dynamic monitoring of hemodynamic, respiratory, metabolic, neurological,
and renal parameters allows comprehensive assessment of organ perfusion, oxygen delivery, and metabolic
balance. Scoring systems such as the Pediatric Risk of Mortality (PRISM), Pediatric Index of Mortality (PIM),
and Pediatric Logistic Organ Dysfunction (PELOD) provide quantitative estimates of mortality risk and facilitate

comparison of unit performance; however, they remain supportive tools and cannot replace clinical judgement.

The fundamental critical conditions encountered in pediatric intensive care - respiratory failure, circulatory
disturbances, sepsis, neurological emergencies, traumatic injuries, metabolic or genetic diseases, and postoperative
complications - often progress through interconnected pathophysiological cascades, creating complex clinical
scenarios. Improved survival rates have shifted the clinical focus beyond life-saving interventions. Contemporary
practice emphasises the prevention of physical, cognitive, and psychosocial sequelae associated with paediatric
post-intensive care syndrome (PICS-p) and the promotion of sustained well-being after discharge. Consequently,
the model of care has evolved into a comprehensive, multidisciplinary framework that centres on family

involvement and extends beyond the acute phase of treatment.

Keywords: Pediatric intensive care; Critical illness; Organ failure; Scoring systems; Quality of life.

1. Giris

Cocuk yogun bakim, modern pediatrinin en karmagik ve yogun ekip is birligi gerektiren alanlarindan
biridir. Gelisen teknoloji, uzayan yasam siiresi ve degisen kronik hastalik profiliyle birlikte, gocuklarda
kritik hastalik yonetimi hizla gelisen bir uygulama alan1 héline gelmistir. Bu alan, yalnizca yagsamu tehdit
eden durumlarin tedavisini degil; fizyolojik dengeyi, norogelisimsel siireci ve psikososyal iyilesmeyi

birlikte gozeten biitiinciil bakim yaklasimini igerir [1, 2].

Pediatrik hastalarda fizyolojik rezervlerin sinirli, kompansatuvar mekanizmalarin ise kisa stireli
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olmasi nedeniyle hastalik seyri erigskinlere gore cok daha hizli ve 6ngorillemezdir [1, 2]. Bu kirilgan
yapy, kritik hastaligin ¢ocuklarda kisa siirede agir organ disfonksiyonuna ve ¢coklu sistem yetmezligine

ilerlemesine yol agabilir.

Son yillarda pediatrik yogun bakim alaninda mortalite oranlar1 belirgin bicimde azalmistir; ancak
bu iyilesme, fonksiyonel morbidite ve norogelisimsel sekellerin daha goriiniir hale gelmesine yol
a¢mistir [3]. Bu nedenle modern pediatrik yogun bakimin hedefi artik yalnizca yasami stirdiirmek
degil, yasam kalitesini korumaktir. Bu yaklagim, ¢ocuk yogun bakimin eriskin yogun bakimdan en

temel farkini olusturur.

Yogun bakim sonrast donemde ¢ocuklarda fiziksel, norolojik, biligsel ve psikososyal sorunlarin sik
goriilmesi, son yillarda “pediatrik yogun bakim sonrasi sendromu (PICS-p)” kavraminin tanimlanmasina
yol agmustir [4]. Bu sendrom; kas gii¢siizliigii, motor gerileme, anksiyete, depresyon, uyku bozuklugu
ve sosyal uyum giigliikleriyle seyredebilir. Bu nedenle rehabilitasyon, aile merkezli bakim ve taburculuk

sonrast izlem, modern ¢ocuk yogun bakim pratiginin ayrilmaz bilesenleri haline gelmistir.

Giiniimiizde gocuk yogun bakim tiniteleri; ileri teknolojiyle donatilmis, egitimli ve deneyimli personel
tarafindan yiiritiilen, multidisipliner ekip anlayisinin merkezde oldugu birimlerdir. Bu iiniteler,
yasamla 6liim arasindaki ince ¢izgide denge kurarak yalnizca tedavi degil, ayn1 zamanda giivenli ve
etik bakim saglar. Bu béliimde, kritik ¢ocuk hasta kavrami; fizyolojik 6zellikler, yogun bakima kabul

kriterleri ve multidisipliner yaklagim ilkeleriyle biitiinciil bigimde ele alinacaktir.

2. Kritik Cocuk Hastanin Tanimi ve Temel Ozellikleri

Kritik ¢ocuk hasta, bir veya birden fazla yasamsal organ sisteminde akut islev bozuklugu gelisen ve
yasamun siirdiiriilebilmesi igin ileri diizey destek tedavilerine gereksinim duyan hastadir [5]. Bu klinik
tablo genellikle hizli seyirlidir; ¢linkii gocuklarda fizyolojik rezervlerin sinirli olmasi ve kompansatuvar
mekanizmalarin kisa siireli ¢aligabilmesi, hemodinamik instabiliteye ve ¢oklu organ yetmezliginin

erigkinlere kiyasla daha erken gelismesine yol acar [2].

Cocuklarin fizyolojik farkliliklar: (artmis metabolik hiz, daha dar hava yollari, sinirl kalp debisi
rezervi ve sivi dengesindeki kiigiik degisimlere duyarlilik vb.) kritik hastaliklarin seyrini eriskinlerden
belirgin bicimde ayirir. Bu nedenle pediatrik kritik hastalik, yalnizca mortalite riski yiiksek tablolar1

degil, potansiyel olarak bozulma egiliminde olan klinik durumlar1 da kapsar [5].

Kritik hastalik gelisen ¢ocuklarda sistemik inflamatuar yanit, hipoksemi, doku perfiizyon bozuklugu
ve norolojik disfonksiyon genellikle eszamanli olarak ortaya ¢ikar [6]. Bu tablo, fizyolojik sistemler
arasindaki karsilikli etkilesim sonucu ilerleyen karmasik bir patofizyolojik dongiiyii temsil eder. “Kritik
hastalik” kavramyi, bu zincirleme etkiyi tanimlayarak erken fark edilme ve zamaninda miidahalenin

yasamsal onemini vurgular [2].
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3. Cocuklarin Fizyolojik Ozellikleri ve Kritik Hastaliga Egilim

Cocukluk donemi, hizli biiyiime ve gelismenin siirdiigii; bu nedenle fizyolojik rezervlerin sinirly,
metabolik gereksinimlerin ise belirgin sekilde arttig1 bir evredir. Bu yasa 6zgii 6zellikler, ¢ocuklarin
hastalik patofizyolojisine verdigi yanit1 ve kritik durumlar karsisindaki kirilganligini dogrudan etkiler.
Yiiksek metabolik hiz, artmis oksijen titketimi, sinirli kardiyak kapasite ve siv1 dengesindeki kiigiik
degisikliklere duyarlilik; stres, enfeksiyon veya travma gibi durumlarda kompansasyon mekanizmalarinin
hizla tiikenmesine yol acabilir [7, 8]. Bu nedenle pediatrik kritik hastalik, yalnizca mevcut organ
disfonksiyonunu degil, fizyolojik dengeyi bozma potansiyeli tastyan durumlarin erken taninmasini

da gerektirir.

Cocuklarda kritik hastalik gelisiminin temelinde, gelisimsel fizyoloji ile organ sistemlerinin olgunlagsma
diizeyleri arasindaki bu hassas denge yer alir. Solunum, dolasim, ndrolojik ve metabolik sistemlerin her
biri bu kirilganligin farkli yonlerini temsil eder. Dolayisiyla pediatrik yogun bakim uygulamalarinda,
her yas grubuna 6zgii fizyolojik 6zelliklerin ayrintili olarak anlasilmasi, erken tani, risk siniflamasi ve

tedavi basarisi agisindan yasamsal 6neme sahiptir [9, 10].
3.1. Kardiyovaskiiler Sistem

Cocuklarda kardiyovaskiiler sistemin fizyolojik o6zellikleri, hemodinamik dengenin kisa siirede
bozulmasina zemin hazirlar. Miyokard kasilma giicii erigkinlere kiyasla daha diisiiktiir; ¢iinkii kalsiyum
depolari sinirly, sarkoplazmik retikulum yeterince olgunlasmamis ve miyofibril igerigi daha azdir [8].
Bu nedenle kalp debisi bityiik 6l¢iide kalp hizina bagimlidir ve stroke voliim sabit kalma egilimindedir.
Tasikardi, siklikla hipovolemi, hipoksemi veya artmis metabolik gereksinim karsisinda kompansatuvar
bir yanit olarak gelisirken; bradikardi, ¢ogu zaman ciddi hipoksemi, asidoz veya terminal kardiyak

disfonksiyonun erken gostergesidir [11].

Hipotansiyon, pediatrik yas grubunda ge¢ bir bulgudur; bu nedenle doku perfiizyonunun
degerlendirilmesinde yalnizca kan basincina giivenmek yaniltic1 olabilir. Klinik pratikte, kapiller dolum
stiresi, periferik cilt 1s1s1, nabiz kalitesi ve serum laktat diizeyi perfiizyonun izlenmesinde daha erken
ve giivenilir parametreler olarak kabul edilir [7]. Erken dénemde bu parametrelerdeki bozulmanin

fark edilmesi, dolasim yetersizligi gelismeden 6nce miidahale edilmesine olanak tanur.

Cocuklarda miyokardin oksijen tiiketimi yiiksektir ve koroner dolagimin rezerv kapasitesi sinirlidir;
bu durum 6zellikle hipoksemi veya anemi varliginda hizli kardiyak yetersizlige neden olabilir [12].
Ayrica sistemik vaskiiler direng degisimlerine kars1 adaptasyon yetenegi diisiik oldugundan, septik sok
veya anafilaksi gibi durumlarda hipotansiyon hizli ve derin seyredebilir. Bu nedenle pediatrik kritik
hastada kardiyovaskiiler sistemin dinamik olarak izlenmesi, tedavi bagarisinin temel belirleyicilerinden
biridir [13].
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3.2. Solunum Sistemi

Solunum sistemi farkliliklari, gocuklarin kritik hastaliga egiliminde belirleyici rol oynar. Pediatrik hava
yollari eriskinlere gore orantisal olarak daha dar, alveoler yiizey alani sinirli ve gogiis duvari yiiksek
kompliyanshdir [8]. Bu anatomik ve fizyolojik yapi, 6zellikle solunum kaslarinin yorgunluga yatkin
olmasi nedeniyle ventilatuvar rezervin hizla tiikenmesine yol agar. Trakeal 6dem, sekresyon birikimi
veya ekstiibasyon sonrasi gelisen lokal inflamasyon, ¢ocuklarda hava yolu liimeninin daralmasina ve

ciddi solunum sikintisina neden olabilir [14].

Cocuklarda solunum is yiikiiniin artmasina karsin, solunum kas kitlesi ve rezerv kapasitesi sinirlidir.
Diyafram kasy, erigkinlere kiyasla daha az tip I (yavas kasilan, oksidatif) kas lifine sahiptir; bu da erken
solunum kas1 yorgunlugu ve solunum yetersizligi gelisimine egilimi artirir [7]. Alveoler gelisimin
gocukluk déneminde kademeli olarak tamamlanmasi, gaz degisim yiizeyinin uzun siire erigkin diizeyinin
altinda kalmasina neden olur. Bu durum, oksijen rezervinin sinirli olmasi nedeniyle hipoksemiye

toleransin diigitk olmasina ve oksijen desaturasyonunun daha hizli gelismesine yol agar [15].

Oksijen tiiketimi ¢ocuklarda eriskinlerin yaklasik iki katidir; dolayisiyla artmis metabolik gereksinim,
solunum yetersizligi sirasinda hipoksemi ve hiperkapni gelisimini hizlandirir [12]. Bu fizyolojik durum,
erken donemde CPAP (Continuous Positive Airway Pressure) veya yliksek akim nazal kaniil oksijen
tedavisinin (YANKOT) uygulanmasini kritik hale getirir; bu yontemler alveoler kollapsi 6nleyerek

oksijenasyonun korunmasini saglar ve invaziv ventilasyon gereksinimini azaltabilir [16, 17].
3.3. Norolojik ve Metabolik Kirilganlik

Norolojik agidan ¢ocuk beyninin oksijen ve glikoz gereksinimi eriskinlere gore belirgin bi¢imde
yiiksektir. Beyin kiitlesi basina oksijen tiiketimi ve glikoz kullanimi yaklagik iki kat fazladir; bu
nedenle hipoksemi veya hipoglisemi yalnizca birkag dakika icinde norolojik disfonksiyon ve kalic
hasara neden olabilir [18]. Glikojen depolarinin azlig1, 6zellikle sepsis, aglik veya stres kosullarinda
hipoglisemiye yatkinlig1 artirir. Bu nedenle pediatrik kritik hastalarda kan sekeri izlemi, hemodinamik

parametrelerin takibi kadar yasamsal 6neme sahiptir.

Hipoglisemi kadar hiperglisemi ve glisemik dalgalanmalar da beyin metabolizmasini olumsuz
etkileyebilir. Yakin donemde yapilan ¢aligmalar, glisemik degiskenlik ve laktat diizeylerinin birlikte
degerlendirilmesinin, hipoksik-iskemik ensefalopati ve mortalite riski tahmininde daha degerli
oldugunu gostermistir [19]. Artan laktat diizeyleri, doku hipoksisinin erken gostergesi olup, sepsis ve
kritik hastalikta mortaliteyle giiclii bigimde iligkilidir [20]. Ayrica hipoksi ve hiperoksi, her iki ugta da
norolojik prognozu olumsuz etkileyebilir. Oksijen dengesizligi, oksidatif stres araciligiyla mitokondriyal

disfonksiyona yol agarak beyin hasarini derinlestirebilir [21].
3.4. Immiin Sistem ve Enflamatuvar Yanit

Cocukluk doneminde immiin sistemin immatiir olmasi, enfeksiyonlarin hizli sistemik yayilim
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gostermesine ve erken donemde agir klinik tablolara yol agmasina neden olur. Notrofil depolarinin
yetersizligi, kompleman sisteminin tam gelismemis olmas: ve humoral yanitin sinirliligs, 6zellikle
yenidogan ve siit ¢ocuklarinda enfeksiyonlara karsi duyarlilig: belirgin sekilde artirir. Bu immiin
yetersizlik nedeniyle bakteriyemi ve sepsis daha hizli ortaya ¢ikabilir ve enfeksiyon kontroli erigkinlere
kiyasla daha zor saglanir[8]. Buna ek olarak, immiin sistemin asir1 ve diizensiz aktivasyonu da ¢ocuklarda
agir klinik tablolara yol agabilir. Viral enfeksiyonlar veya sepsis sonrasi gelisebilen hiperinflamatuar yanit,
“sitokin firtinas1” olarak tanimlanan tabloya neden olabilir. Bu siireg, hemofagositik lenfohistiositoz
(HLH) ve SARS-CoV-2 enfeksiyonunu takiben goriilen multisistem inflamatuar sendrom (MIS-C)

gibi agir immiin disregiilasyon durumlarinin temel mekanizmasini olusturur [22].

Dolaysiyla pediatrik kritik hastalarda hem immiin immatiiriteye bagl enfeksiyon duyarliligi hem
de hiperinflamatuar yanitin organ fonksiyonlarini bozucu etkisi, hastaligin klinik seyrini belirleyen
iki 6nemli u¢ noktadir. Bu nedenle erken enfeksiyon tanisi, uygun antimikrobiyal tedavi ve dogru

immiin-modiilasyon stratejileri gocuk yogun bakim yonetiminin temel bilesenleridir.
3.5. Termoregiilasyon ve Sivi-Elektrolit Dengesi

Cocuklarda viicut yilizey alaninin kiitleye orani eriskinlere gére daha fazladir; bu durum 1s1 kaybinin
daha hizh gerceklesmesine neden olur. Ozellikle yenidogan ve siit cocuklarinda deri alt1 yag dokusunun
azlig1, ter bezlerinin olgunlasmamis olmasi ve titreme yoluyla 1s1 tiretim kapasitesinin sinirliligs,
hipotermi riskini artirir [23]. Termoregiilasyon bozuklugu hem oksijen titketimini hem de metabolik
gereksinimi artirarak kritik hastalarda hipoksemi ve metabolik asidozu derinlestirebilir. Bu nedenle
¢ocuk yogun bakimda aktif 1s1 yonetimi (6rnegin termal battaniyeler, 1sitilmis siv1 infiizyonu, inkiibator

sistemleri) klinik stabilitenin temel unsurlarindan biridir.

Sivi dengesi agisindan ¢ocuklarda ekstraselliiler sivi hacmi orantisal olarak eriskinlerden daha fazladir
ve stvi kaybi bu nedenle daha hizh gelisir. Ishal, ates, sepsis veya diiiretik kullanimi durumlarinda
hipovolemi ve dolagim bozuklugu kisa siirede ortaya ¢ikabilir [24]. Kritik hastalikta sistemik inflamasyon
ve endotel disfonksiyonu, kapiller gegirgenligi artirarak sivinin damar disina sizmasina ve interstisyel
6dem gelisimine yol agar. Bu nedenle siv1 tedavisinde hedef, intravaskiiler voliimiin fizyolojik sinirlar

icinde korunmasi ve hedefe yonelik sivi replasman stratejilerinin uygulanmasi olmalidir [25].

Termoregiilasyon ile sivi-elektrolit dengesinin korunmasi, pediatrik kritik hastalarda hemodinamik
stabilitenin stirdiiriilmesi kadar yagsamsal 6neme sahiptir. Hipotermi, hipovolemi ve elektrolit
bozukluklarinin erken fark edilmesi ile dikkatli yonetimi, ¢oklu organ disfonksiyonu ve mortalite

riskini belirgin bi¢cimde azaltabilir.

3.6. Yas Gruplarina Gore Ozellikler

Kritik hastalik fizyolojisi, gocugun gelisim evresine ve organ sistemlerinin olgunlagma diizeyine gore
degiskenlik gosterir. Bu farkliliklar, hastaligin klinigini, tedaviye yanit1 ve komplikasyon gelisme hizini
dogrudan etkiler [9].
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. Yenidogan donemi (0-28 giin): Otonomik sinir sistemi ve immiin yanit mekanizmalar1 heniiz
tam olgunlasmamustir. Kardiyak kasin immatiir olmasi nedeniyle preload degisimlerine kars1 duyarlilik
yitksektir ve miyokardiyal kontraktilite sinirlidir. Glikojen depolarinin azlig1 ve kahverengi yag
dokusunun yetersizligi, hipotermi ve hipoglisemiye egilimi artirir. Ayrica yenidoganda farmakokinetik

farkliliklar nedeniyle ila¢ metabolizmasi da degiskendir [26].

. Siit gocuklugu (1-12 ay): Bu donemde solunum sistemi en sik etkilenen sistemdir. Bronsiollerin
dar, alveoler yiizeyin sinirli ve gogiis duvarinin yiiksek kompliyansl olmasi nedeniyle minimal mukozal
6dem bile ciddi hava yolu tikanikligina neden olabilir. Artmis metabolik hiz ve oksijen tiiketimi,

hipoksemiye karsi toleransi azaltir [8].

. Okul 6ncesi donem (1-5 yas): Bu yas grubunda solunum yolu enfeksiyonlars, febril konviilsiyonlar
ve norolojik hastaliklar sik goriiliir. Termoregiilasyon kapasitesi artmis olsa da sivi-elektrolit dengesi
hala hassastir. Dehidratasyon, hiponatremi veya hipernatremi kisa siirede gelisebilir ve hizli klinik

bozulmalara yol agabilir [8].

. Okul ¢ag1 ve ergenlik: Bu donemde travma, kronik hastaliklar, endokrin bozukluklar ve
psikososyal stres faktorleri daha belirgindir. Fizyolojik stres yanit1 erigskinlere benzese de biiyiime
hormonunun metabolik etkileri, kas kitlesinin artis1 ve hormonal degisiklikler hemodinamik ve
metabolik dengeyi etkileyebilir. Ayrica bu yas grubunda psikolojik dayaniklilik ve aile destegi klinik

iyilesmede 6nemli rol oynar [9].

Bu fizyolojik farkliliklar, ¢ocuklarda kritik hastalik stirecinin erigkinlere kiyasla cok daha hizls, sinsi ve
ongoriilemez seyretmesine neden olur. Klinik bozulma bagladiginda kompansatuvar mekanizmalar
kisa siirede titkenir ve geri doniis siiresi eriskinlere gore belirgin bi¢imde kisalir. Bu nedenle erken tani,

hizli miidahale ve zamaninda yogun bakim destegi, mortaliteyi azaltan en kritik faktorler arasindadir.

Cocuklar, eriskinlerin kiigiiltiilmiis bir versiyonu degildir; fizyolojik, anatomik ve immiinolojik
ozellikleri onlar1 tamamen 6zgiin bir hasta grubuna doénistiiriir. Pediatrik yogun bakimin temel
ilkesi, bu farkliliklar1 dogru degerlendirerek erken tani koymak, uygun tedavi destegini saglamak ve
tizyolojik dengeyi korumaktir. Cocugu gelismekte olan, dinamik ve biitiinciil bir organizma olarak
gormek hem tedavi basarisini artiran hem de uzun donem nérogelisimsel iyilik halini belirleyen kritik

bir yaklagimdur.
4. Klinik Bulgular ve Degerlendirme

Kritik hastalig1 olan ¢ocuklarda klinik bulgularin yorumlanmasi, yalnizca gozleme dayali bir
siire¢ degildir; fizyolojik sistemlerin biitiinciil etkilesimini anlamay1 gerektirir. Cocuk hastalarda,
kompansatuvar mekanizmalar erigkinlere gore daha kisa siire etkin oldugundan, vital bulgularda
minimal degisiklikler bile hizla sistemik bozulmaya doniisebilir. Bu nedenle erken tani, yalnizca

monitor verilerinin takibine degil, kapsamli klinik degerlendirme ve gézlem becerisine dayanir.
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Degerlendirme siireci, klasik olarak norolojik, kardiyovaskiiler, solunumsal, renal, metabolik ve
termoregiilatuvar alanlar1 kapsar. Her bir sistemin klinik bulgulari, hastaligin evresine gore farkli
fizyopatolojik siirecleri yansitabilir. Ornegin tagikardi, hipovolemiye kompansatuvar yanitin erken
gostergesiyken; bradikardi, ileri hipoksemi veya terminal dekompansasyon belirtisidir. Benzer sekilde,
idrar ¢ikisinda azalma renal hipoperfiizyonu, laktat yiikselmesi ise doku diizeyinde hipoksiyi isaret
eder. Bu nedenle kritik ¢ocuk hastanin klinik degerlendirmesi, tek bir parametreye odaklanmak

yerine sistemler arasi etkilesimi dikkate almalidir. Tablo 14de, pediatrik yogun bakim pratiginde stk

kargilasilan temel sistem bulgulari ve bu bulgularin klinik anlamlar1 6zetlenmistir [27-29].

Tablo 1. Kritik Cocuk Hastalarda Sistem Bazinda Degerlendirilen Temel Bulgularin Klinik

Anlamini ve Izlemdeki Onemi

Klinik Alan Onemli Bulgular Klinik Anlam / Degerlendirme
Biling degisikligi (letarji, irrita- | Beyin hipoperfiizyonu, hipok-
Norolojik bilite), GKS <13, pupil asimet- | semi, hipoglisemi veya serebral
risi O0dem gostergesi
k k ind
Tasikardi, zayif nabiz, uzamis kSO il ert °n evremtn ©
. .. . . ompansatuvar yanit; gec
Kardiyovaskiiler kapiller dol >3 hipotan-
fyovaskd aprer . © urzl( bsrll), )1po an donemde kardiyak disfonksiyon
siyon (ge¢ bulgu
yonleee b8 belirtisi
Takipne, retraksiyon, yardime1 | Artmis solunum is yiikii veya
Solunumsal kas kullanimi, SpO2 <%92, so- | ventilatuvar yetersizlik; erken
lunum seslerinde azalma solunum yetmezIligi isareti
Renal Idrar ¢ikis1 <1 mL/kg/saat, koyu | Renal hipoperfiizyon, erken
idrar, yilikselen kreatinin akut bobrek hasart gostergesi
Metabolik Laktat >2 mmol./L, hipoglisemi, Anaerobik rTletabf)lizma ve do-
metabolik asidoz kusal hipoksi bulgusu
Termoregiilasyon Hipotermi (f36°C) veya hiper- | Sepsis veya sisterililik inﬂatmatu—
termi (>38,5°C) ar yanitin gostergesi

4.1. Yasa Gore Normal Vital Parametreler

Pediatrik yogun bakim pratiginde vital bulgularin dogru yorumlanmas, klinik karar siirecinin temelini
olusturur. Cocuklarda fizyolojik parametreler yasa, gelisim evresine ve viicut yiizey alanina bagli olarak
genis degiskenlik gosterir. Bu nedenle, “normal” olarak degerlendirilen bir kalp hizi ya da solunum
sayisy, farkli yas gruplarinda tamamen farkl: klinik anlamlar tagiyabilir. Yenidogan ve siit cocuklugu

doneminde yiiksek metabolik hiz, sinirli kardiyak rezerv ve artmis oksijen tiiketimi nedeniyle kalp ve
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solunum hizlari erigkinlere kiyasla belirgin derecede yiiksektir. Buna karsilik, yas ilerledik¢e otonomik

sistemin olgunlagmasiyla bu parametreler giderek eriskin diizeylerine yaklasir [13].

Kritik hastalikta fizyolojik kompansasyon mekanizmalarinin kisa siireli olmasi, vital bulgulardaki
kiiiik degisikliklerin bile hizla sistemik bozulmaya doniismesine neden olabilir. Ornegin tasikardi,
hipovolemi veya hipoksemiye erken bir yanit olarak ortaya ¢ikarken; bradikardi genellikle ge¢ donem
hipoksemi veya terminal kardiyak yetmezlik belirtisidir. Benzer sekilde, hipotansiyon pediatrik
hastalarda ge¢ bulgudur; bu nedenle hemodinamik degerlendirmenin giivenilirligi, yalnizca kan
basincina degil, perfiizyon gostergeleri (kapiller dolum zamani, nabiz farki, cilt 1s1s1, laktat diizeyi)
gibi daha erken parametrelere dayanmalidir. Tablo 2, pediatrik yas gruplarina gore kullanilan temel

vital parametrelerin giincel normal araliklarini 6zetlemektedir [2].

Tablo 2. Yaga Gore Normal Vital Parametreler

Yas Kalp hizi/dk Solunum hizi/dk Kan basinct * mmHg
(Ust/alt sinir) (Ust/alt sinir) (ortalama sistolik/diyastolik)

0-1 ay 200/85 60/30 40-80/20-55

2-12 ay 190/100 50/30 96/60

12-24 ay 190/80 40/22 106/68

2-6 yas 140/60 30/16 106/68

6-12 yas 140/60 24/16 112/72

>12 yas 100/60 20/12 118/76

*Alt ekstremiteden o6l¢iilen basinglar 10-40 mmHg kadar daha yiiksektir.

*Ortalama sistolik kan basinci (1-10 yas aras1): 90+[2xyas(y1l)]

4.2. Erken Tan1 ve Miidahalenin Onemi

Pediatrik yogun bakim hastasinda fizyolojik stabilitenin korunmasi, yalnizca yagsam fonksiyonlarinin
stirekliligini degil, ayn1 zamanda organ perfiizyonunun, oksijen sunumunun ve metabolik dengenin
es zamanli siirdiiriilmesini gerektirir. Bu nedenle ¢ocuklarda izlem, “monitdr verilerinin takibi’nden
¢ok daha fazlasini ifade eder; klinik degiskenlerin dinamik ve biitiinciil degerlendirilmesi anlamina
gelir. Her hastada hedef, altta yatan patofizyolojiyi anlamak ve tedavinin fizyolojik yanitin1 gercek
zamanli olarak izlemektir. Invaziv arteriyel monitérizasyon, santral vendz basing, laktat diizeyleri,
arteriyel kan gazi analizi, idrar ¢ikis1 ve norolojik gozlem gibi parametreler; klinik tabloyu nesnel

verilerle iliskilendirerek tedavi yoniinii belirlemede kilit rol oynar [13, 30].

[zlemde kullanilan her parametre, fizyolojik sistemlerin birbirine bagimli yapisini yansitir: bir
sistemdeki bozulma ¢ogu zaman digerlerinde de degisiklikle sonuglanir. Bu nedenle verilerin tek tek
degil, birbirleriyle iliskili olarak degerlendirilmesi gerekir. Tablo 3’te; gocuk yogun bakim hastalarinda

izlenmesi gereken temel fizyolojik parametreler, degerlendirme alanina gore siniflandirilmgtir [13, 30].
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Tablo 3. Kritik ¢ocuk hastalarda temel izlem parametreleri ve klinik 6nemi

izlem Alami Temel Parametre Klinik Onemi
Hemodinamik Arteriyel basing, kalp debisi, santral | Doku perfiizyonunun erken degerlendiril-
vendz basing, kapiller dolum, laktat mesi, s1v1 yanitinin ongdriilmesi
Solunumsal SpO2, EtCO-, tidal voliim, solunum | Oksijenasyon ve ventilatuvar yeterliligin
kas fonksiyonu objektif izlemi
Metabolik Laktat, glikoz, elektrolit, asit-baz den- | Doku hipoksisi, enerji metabolizmasi ve
gesi tedavi etkinligi gostergesi
Renal idrar cikist, BUN, kreatinin Siv1 dengesinig V.e perﬁizy.on yeterliligi-
nin izlenmesi
Nérolojik Serebral perfii hipoksik hasar riski
GKS, pupil yaniti, gerektiginde EEG erebral pet Zyofl Ve 1p.0 st hasat skt
gostergesi

4.3. Pediatrik Degerlendirme Uggeni (PDU)

Pediatrik Degerlendirme Ug¢geni (PDU), ¢ocugun klinik durumunu hizly, sistematik ve ekip uyumlu
bicimde degerlendirmeyi saglayan bir gozlem aracidir. Hasta ile ilk karsilasma aninda, herhangi bir
ekipman kullanilmadan yalnizca 30-60 saniye iginde uygulanir ve aciliyetin diizeyini belirlemede

kritik 6neme sahiptir. PDU, ii¢ temel bilesenden olusur [2]:

1. Genel goriiniim: Biling diizeyi, etkilesim, kas tonusu, aglama bi¢imi ve genel durumu
degerlendirilir.
2. Solunum g¢abasi: Yardimci kas kullanimi, burun kanadi solunumu, retraksiyon, anormal

solunum sesleri (0r. stridor, wheezing, grunting) gozlenir.

3. Cilt dolasimu: Cilt rengi, kapiller dolum siiresi, solukluk, siyanoz veya beneklenme gibi periferik

perfiizyon gostergeleri incelenir.

Bu ii¢lii degerlendirme, cocugun fizyolojik stabilitesi hakkinda hizli ve biitiinciil bir fikir verir. Ozellikle
travma, solunum sikintisy, sepsis veya biling degisikligi ile bagvuran hastalarda PDU, ileri degerlendirme
(6rnegin ABCDE yaklagimu) i¢in 6nceliklendirme saglar. PDU’nin en gii¢lii yonii hem hekim hem de

hemsire tarafindan es zamanli ve ekip bazli kullanilabilmesidir.

Klinik aragtirmalar, PDU uygulamasinin acil serviste erken tan1 dogrulugunu artirdiginy, kritik hasta

gocuklarin daha hizli tanimlanmasina olanak sagladigini ve triyaj hatalarini azalttigini gostermistir [31].
4.4. Birincil degerlendirme (ABCDE yaklasimi)

PDU ile yapilan hizli gozlemsel degerlendirmeyi takiben, ¢cocugun klinik durumunun ayrintili olarak
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analiz edilmesi sistematik ABCDE yaklasimu ile gerceklestirilir. Bu yontem, kritik hasta yonetiminde
oncelikli yasam fonksiyonlarinin sirali olarak degerlendirilmesini saglar ve miidahaleye rehberlik
eder [32].

ABCDE yaklasimy; Airway (hava yolu), Breathing (solunum), Circulation (dolasim), Disability
(norolojik durum) ve Exposure (tiim viicudun degerlendirilmesi) asamalarindan olusur. Her basamak

hem tanisal bilgi saglar hem de hizl terap6tik miidahale gerektirebilir.

A-Airway (Hava Yolu): Hava yolu agiklig1 her zaman ilk basamaktir. Cocugun konusabiliyor veya
aglayabiliyor olmasi, genellikle hava yolunun agik olduguna isaret eder. Ancak giiriiltiili solunum,
stridor, giiriiltilii inspirasyon veya ses kisikligi, hava yolu obstriiksiyonu lehinedir. Hava yolu agiklig
basit manevralarla (bas-gene pozisyonu, ¢ene itme, orofaringeal veya nazofaringeal airway kullanimu)

saglanmaly; obstriiksiyon riski varsa erken entiibasyon diistiniilmelidir [2, 32].

B-Breathing (Solunum): Solunum degerlendirmesi; gogiis hareketlerinin simetrisi, solunum sayist,
yardimci kas kullanimi, solunum sesleri, oksijen satiirasyonu (SpO,) ve end-tidal CO, (EtCO) izlemini
kapsar. Hipoksemi (<%94 SpO.) veya hipoventilasyon tespit edilirse, hemen ek oksijen destegi veya
ventilasyon destegi baslanmalidir. Cocuklarda ventilatuvar rezerv sinirli oldugundan, solunum sikintis

hizla solunum yetmezligine ilerleyebilir [2, 32].

C- Circulation (Dolasim): Kardiyovaskiiler degerlendirme, kalp hizi, nabiz kalitesi, kapiller dolum
stiresi, cilt 1s1s1, kan basinci ve idrar ¢ikisi parametreleriyle yapilir. Hipotansiyon ¢ocuklarda ge¢ bulgu
oldugundan, perfiizyonun erken gostergeleri (6rnegin uzamis kapiller dolum >3 sn veya laktat >2
mmol/L) daha giivenilir kabul edilir. Eger hipoperfiizyon bulgular1 varsa, izotonik siv1 restisitasyonu
(20 mL/kg) veya inotropik destek diisiiniilmelidir 2, 32].

D-Disability (Norolojik Degerlendirme: Norolojik durum; biling diizeyi, pupil yaniti, motor cevap
diizeyine gore degerlendirilir. Biling degisiklikleri; hipoksi, hipoglisemi veya artmis intrakraniyal
basincin ilk bulgusu olabilir [2, 32].

E-Exposure (Tiim Viicut Muayenesi): Bu asamada ¢ocuk tamamen soyularak travma,
dokiintii, petesi, morarma, yanik veya cerrahi yara varligi agisindan incelenir.
Ayrica hipotermi veya hipertermi agisindan siirekli 1s1 izlemi yapilmalidir[2, 32].

ABCDE yaklagimi yalnizca sistematik bir muayene yontemi degil, ayn1 zamanda erken miidahale ve
ekip koordinasyonunun gergevesini belirleyen klinik bir algoritmadir. Bu yéntem, ¢ocuklarda fizyolojik

onceliklerin korunmasini saglar ve tani siireci boyunca siirekli yeniden degerlendirmeyi gerektirir [1].

4.5. Tkincil degerlendirme

Birincil degerlendirme (PDU-ABCDE) tamamlandiktan sonra ikincil degerlendirme, oykii, fizik
muayene, laboratuvar-goriintiilleme ve monitorizasyon verilerinin entegrasyonuna dayanir. Amag;
tizyolojik bozulmanin erken evresindeki kiigiik sapmalari (6r. laktat artisi, idrar ¢ikisinda azalma, yeni

gelisen mental durum degisikligi) yakalayip hedefe yonelik tedaviyi gecikmeden baglatmaktir. Cocuk
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sepsisi i¢in Surviving Sepsis Campaign (SSC) 2020 kilavuzu, erken tani-tedavi entegrasyonunun (erken

sivi/antibiyotik, trend takibi) prognozu belirledigini vurgulamistir [33].

Ikincil degerlendirme tek degiskene odaklanmaz; hemodinamik, solunumsal, metabolik, renal ve
norolojik eksenlerin birlikte okunmasini gerektirir. Ornegin seri laktat takibi dokusal hipoperfiizyonun
nesnel bir gostergesidir ve ¢ocuk sepsisinde erken mortalite ongoriisiiyle iliskilidir; ancak duyarlilig
sinirli oldugundan klinik baglam ve diger gostergelerle birlikte yorumlanmalidir [20]. Dinamik izlem,
bu asamanin temelini olusturur. Hastanin kan basincindaki degisimler, idrar miktari, kandaki laktat

diizeyi, kalp debisi gibi dolasim gostergeleri ve klinik gozlemler birlikte degerlendirilmelidir [1].

Hastanin durumunun katiilesmesini erken fark etmek i¢in kullanilan Pediatrik Erken Uyar: Sistemi
(Pediatric Early Warning System-PEWs), cocugun yasamsal bulgularini, biling durumunu ve hemsire
gozlemlerini diizenli olarak degerlendirir. Bu sistem, erken uyar1 sagladig1 i¢in hastada ani kotiilesme
ve kardiyak arrest gibi acil durumlarin goriilme riskini azaltir. Yapilan genis arastirmalar, bu sistemin
uygulandig1 hastanelerde 6lim oranlarinin ve acil miidahale gerektiren olaylarin belirgin bi¢imde

azaldigini gostermistir [34].

Ozetle, ¢cocuk yogun bakim pratiginde erken tani ve hizli miidahale hasta yonetiminin temelini
olusturur. Bu yaklasim; giincel kilavuzlarda belirtilen zamaninda miidahale hedeflerine uyumu,
tizyolojik parametrelerin dinamik ve trend odakli izlenmesini ve erken uyar: sistemleri araciligiyla
klinik kotiilesmenin gecikmeden fark edilmesini gerektirir. Tan1 veya tedavide ortaya ¢ikacak her
gecikme, dolagim bozuklugunun derinlesmesine ve goklu organ yetmezliginin geri doniissiiz bir siirece
ilerlemesine neden olabilir. Bu nedenle ikincil degerlendirme, hastanin klinik durumunun sirekli

olarak yeniden degerlendirildigi, aktif ve kesintisiz bir izlem asamasi olarak yiiritilmelidir [33].

5. Skorlama Sistemleri

Pediatrik yogun bakim pratiginde hastalik siddetinin objektif olarak degerlendirilmesi, mortalite
ongoriisii yapilmasi ve klinik performansin izlenmesi amaciyla ¢esitli prognostik skorlama sistemleri
gelistirilmistir.Bu sistemler, klinik karar1 dogrudan belirlemese de; risk siniflamasi, kaynak planlamasi

ve arastirmalarda mortalite diizeltmesi agisindan vazgegilmez araglardir.

Pediatrik yogun bakimda en yaygin kullanilan sistemler PRISM, PIM ve PELOD skorlaridir.

5.1. PRISM (Pediatric Risk of Mortality) Skoru

PRISM skoru, gocuk yogun bakim hastalarinda mortalite riskini objektif olarak tahmin etmek amaciyla
gelistirilmis bir prognostik sistemdir. ilk kez 1988 yilinda tanimlanmis, ardindan PRISM III (1996)
ve PRISM 1V (2016) versiyonlariyla giincellenmistir [11].

Skor, yogun bakima kabulden sonraki ilk 12-24 saat i¢inde 6l¢iilen fizyolojik degiskenleri degerlendirir.
Puan arttik¢a mortalite riski logaritmik olarak yiikselir. PRISM 1V, yas gruplarina gore (6rnegin

yenidogan, infant, adolesan) farkli regresyon katsayilar1 kullanarak risk hesaplamasinin dogrulugunu
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artirmugtir [1].

Degerlendirme, ¢ok sayida klinik ve laboratuvar parametresine dayanir [11]:

. Vital bulgular: kalp hizy, sistolik kan basinci, viicut 1s1s1.

o Solunumsal veriler: PaO,, PaCO,, FiO,, mekanik ventilasyon gereksinimi.
. Metabolik gostergeler: pH, bikarbonat, glikoz, potasyum, kreatinin.

. Norolojik durum: pupilla yanit1 ve Glasgow Koma Skoru.

. Hematolojik parametreler: 16kosit, trombosit ve protrombin zamani.

PRISM, yalnizca bireysel hasta izlemi i¢in degil, ayn1 zamanda yogun bakim performansini
degerlendirmek i¢in de kullanilir. Gézlenen ve beklenen mortalite oranlarini karsilagtirarak birimin

yillik performansini nicel bicimde 6l¢meyi saglar.

Sistemin en dnemli Gstlinliigii, ok merkezli ¢aligmalarda defalarca dogrulanmis olmasi ve genis

popiilasyonlarda yiiksek tahmin giicii gostermesidir [11].

Bununla birlikte, veri girisi siiresinin uzunlugu ve laboratuvar sonuglarinin eksiksizligine bagimliligs,
giinlitk uygulamada kullanimini zorlagtirabilir. Bu nedenle, en uygun kullanim sekli elektronik hasta

kayit sistemleriyle otomatik veri entegrasyonu yapilan ortamlardir.

5.2. PIM (Pediatric Index of Mortality) Skoru

PIM skoru, PRISM'den farkli olarak yogun bakima kabul anindaki verilerle mortalite tahmini yapar. Ilk
olarak 1997de tanimlanmuistir; PIM2 (2003) ve PIM3 (2013) stiriimleri giincel olarak kullanilmaktadir
1, 35].

Degerlendirilen parametreler:

L. Acil veya elektif kabul durumu

Mekanik ventilasyon varlig

Pupilla reaksiyonu (reaktif / nonreaktif)

FiO, / PaO, orani veya SpO, / FiO, orani

Sistolik kan basinci

Ana tani kategorisi (yiiksek riskli / diistik riskli)

Elektif cerrahi 6ykiisii

Kronik hastalik varlig

Y ® N ok w D

Kardiyak arrest veya sok varligi

Bu degiskenler lojistik regresyon modeliyle birlestirilerek olasilik temelli mortalite riski (%) hesaplanir
(1, 35].
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PIM skoru, pediatrik yogun bakimda 6zellikle hastanin kabul aninda erken risk siniflamasi
yapmak icin kullanilir. Bu sistem, klinisyene hastaligin baslangi¢c siddeti hakkinda hizli ve
objektif bir degerlendirme olanag: saglar. Ayrica, yogun bakim performansinin izlenmesinde
PRISM skoruna alternatif bir aractir; ¢iinkii yalnizca kabul anindaki veriler {izerinden
mortalite tahmini yapar. Bu 6zellik, veri toplama siirecini kisaltir ve uygulamay1 kolaylastirir.
Laboratuvar sonuglarina daha az bagimli olmasi, yani temel klinik bulgular ve kan gaz1 degerleriyle
hesaplanabilmesi, PIM skorunu 6zellikle gelismekte olan tilkelerde pratik ve erisilebilir kilar [1, 35].
Sistemin en 6nemli avantaji, uygulama basitligi ve veri erisimi gereksiniminin diisitk olmasidir. Ancak
PIM yalnizca baslangigtaki risk diizeyini yansitir; hastaligin ilerleyen seyrini veya tedaviye yaniti
gostermez. Bu nedenle, dinamik izlemden ¢ok, ilk bagvuru anindaki mortalite riskini tahmin etmek

i¢in uygundur.

5.3. PELOD (Pediatric Logistic Organ Dysfunction) Skoru

PELOD, 1999 yilinda Leteurtre ve ark. tarafindan tanimlanmais, 2013’te PELOD-2 versiyonuna
glincellenmistir. Bu skorun amaci, mortalite riskini dogrudan degil, organ disfonksiyonunun siddetini

ve dinamik degisimini izlemektir [36].
Degerlendirilen parametreler [36]:

. Norolojik: GKS, pupilla yanit1

. Kardiyovaskiiler: Ortalama arter basinci, laktat, kalp hiz1
. Solunumsal: PaO,/FiO,, PaCO,, ventilasyon ihtiyac1

. Renal: Kreatinin, idrar ¢ikisi

. Hematolojik: Platelet sayis1, WBC

. Hepatik: Bilirubin

PELOD skoru, ¢ocuk yogun bakim hastalarinda organ disfonksiyonunun siddetini ve zaman i¢indeki
degisimini degerlendirmek i¢in kullanilan dinamik bir 6l¢tim aracidir. Genellikle yogun bakim
yatisinin 1., 3. ve 7. glinlerinde uygulanir; bu sayede hastaligin ilerleyisi ve tedaviye yanit objektif
olarak izlenebilir. Skor, 6zellikle coklu organ yetmezligi gelisen hastalarda mortalite tahmininde yiiksek

ozgiilliige sahiptir ve klinik karar siire¢lerinde giivenilir bir gosterge olarak kabul edilir.

PELOD’un en 6nemli avantaji, tekrarlanabilir ve dinamik yapisidir. Bu 6zellik, hastanin tedaviye
yanitinin giinliik olarak izlenmesine olanak tanir. Ayrica, klinik aragtirmalarda organ disfonksiyonunun
tanimlanmast ve siiflandirilmasinda standardizasyon sagladigi icin bilimsel ¢alismalarda sik tercih

edilir.
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Bununla birlikte, skorun laboratuvar verilerine yiiksek bagimlilig, 6zellikle kaynak kisitl merkezlerde
uygulanmasini zorlastirabilir. Ayrica, kronik hastaliklar1 olan ¢ocuklarda fizyolojik farkliliklar nedeniyle
mortalite riskini oldugundan yiiksek gosterebilir. Bu nedenle PELOD, akut klinik siire¢lerin izlenmesinde

giiglli, ancak kronik olgularda dikkatli yorumlanmasi gereken bir sistemdir

PRISM ve PELOD skorlari organ disfonksiyonunun zaman igindeki degisimini izlemeye odaklanirken,
PIM skoru kabul anindaki baslangi¢ mortalite riskini belirlemede daha uygundur. Bu sistemler, hastalik
siddetinin nesnel bicimde ifade edilmesini ve yogun bakim performansinin karsilastirilabilir sekilde

degerlendirilmesini saglar; ancak higbiri tek basina klinik kararin yerini tutmaz.
6. Kritik Hastaliga Neden Olabilecek Patolojiler

Kritik ¢ocuk hastaliklarin altinda yatan nedenler oldukea genis bir yelpazeye yayilir. Bu nedenler,

genellikle coklu organ sistemlerini etkileyen ve fizyolojik homeostazi hizla bozan patolojilerdir.

En sik karsilagilan gruplar; solunum yetmezIligi, kardiyovaskiiler yetmezlik, enfeksiyonlar, norolojik
aciller, travmalar, metabolik ve genetik hastaliklar ile postoperatif komplikasyonlardir. Her bir neden,
kendine 6zgii patofizyolojiye sahip olmakla birlikte, ortak noktalar: sistemik inflamasyon, hipoksi,
dolasim bozuklugu ve hiicresel enerji dengesizligidir. Bu siirecler ¢ogunlukla birbirini tetikleyerek

¢oklu organ disfonksiyonuna yol agar [5].
6.1. Solunum Yetmezligi ve Solunum Sistemi Hastaliklar1

Solunum yetmezligi, pediatrik yogun bakima yatis nedenleri arasinda ilk sirada yer alir.
Hava yolu obstriiksiyonu, akciger parankim hastaliklari, ventilasyon-perfiizyon dengesizligi veya
noéromiiskiiler yetersizlik gibi nedenlerle gelisebilir [2]. Alt solunum yolu enfeksiyonlari, 6zellikle
bebeklik doneminde sik goriiliir. Respiratuar sinsityal viriis (RSV), influenza ve adenoviriis, agir

solunum yetmezligi gelisimine yol agabilir.

Akut solunum sikintis1 sendromu (ARDS), kritik ¢ocuk hastalarda mortaliteyle en yakindan iligkili
tablolardan biridir. ARDS, alveoler-kapiller bariyerin hasar1 sonucu artmis gegirgenlik, pulmoner
6dem, hipoksemi ve azalmis kompliyans ile karakterizedir [37]. Cocuklarda bu tablo genellikle sepsis,

aspirasyon, pndmoni veya travma sonrast gelisir.

Tedavi prensibi, mekanik ventilasyonla yeterli oksijenasyonun saglanmasi, akciger koruyucu stratejilerin
uygulanmasi ve siv1 yilklenmesinin 6nlenmesidir. Diisiik tidal voliim, uygun pozitif ekspiryum sonu
basinci (PEEP) diizeyi ve erken prone pozisyonu, hipoksemiye bagli organ disfonksiyonunu énlemede

Onem tagir [37].
6.2. Kardiyovaskiiler Yetmezlik

Kardiyovaskiiler yetmezlik, cocuk yogun bakim pratiginde hizli tan1 ve miidahale gerektiren en kritik
durumlardan biridir. Temel mekanizma, doku perfiizyonunun yetersizligi sonucu oksijen sunumu ile

titketimi arasindaki dengenin bozulmasidir.
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Etyolojik olarak miyokard disfonksiyonu, hipovolemi, sepsis, konjenital kalp hastaliklar1 ve aritmiler
on plandadir. Ozellikle sepsise bagli kardiyak disfonksiyon, sistemik inflamatuar yanitin miyokardiyal

kontraktiliteyi azaltmasiyla gelisir [33].

Klinik olarak hipotansiyon, uzamis kapiller geri dolum, tasikardi, soguk ekstremiteler ve diisiik idrar
¢ikist ile seyreder. Tedavide oncelik, yeterli intravaskiiler voliimiin saglanmasi ve ardindan inotrop/

vazoaktif destek baglanmasidir. Inotrop secimi hastanin hemodinamik profiline gére yapilir [38].

Ileri kardiyak destek gereken olgularda, ECMO (ekstrakorporeal membran oksijenasyonu) veya
ventrikiiler destek cihazlar1 uygulanabilir. Bu yontemler, kardiyak ¢ikisin gegici siireyle mekanik

olarak desteklenmesini saglar [1].
6.3. Enfeksiyonlar

Enfeksiyonlar, 6zellikle sepsis ve septik sok formunda, ¢ocuk yogun bakiminin en sik ve élimciil
nedenlerinden biridir. Sepsis; enfeksiyona kars1 kontrolsiiz sistemik inflamatuar yanitin neden oldugu,

yasami tehdit eden organ disfonksiyonu tablosudur [33].

Pediatrik sepsiste immiin yanitin yasa gore degiskenlik gostermesi, klinik seyrin erigskinlerden farkli
olmasina yol acar. Yenidogan ve siit cocuklarinda proinflamatuar sitokin yanitinin daha baskin olmasi;

doku perfiizyonunda bozulmaya, hipotansiyona ve goklu organ yetmezligine neden olabilir.

Erken tan1 ve tedavi, sepsis ve septik sokta mortalitenin en giiclii belirleyicisidir. ilk 60 dakika i¢inde
swv1 resiisitasyonunun baslatilmasi, oksijen tedavisinin uygulanmast, kiiltiir 6rneklerinin alinmasi ve
uygun genis spektrumlu antibiyotigin baslanmasi, prognozu belirleyen kritik girisimlerdir. Bu zaman
dilimi, “altin saat (golden hour)” olarak tanimlanir ve gecikme her gecen saatle birlikte sagkalim
oranini anlamli 6l¢iide azaltir. Uygun sivi yonetimiyle perfiizyonun saglanmasi, oksijen sunumunun
artirilmasi ve enfeksiyonun hizli kontrol altina alinmasi, ¢oklu organ disfonksiyonunun 6nlenmesinde

en etkili yaklagimlardir [1, 33].

6.4. Norolojik Aciller

Kritik gocuk hastaliklarinin 6nemli bir boliimii norolojik kokenlidir. Status epileptikus, travmatik beyin
hasari, meningoensefalit ve metabolik ensefalopatiler, gocuk yogun bakimin en sik kargilasilan nérolojik
acilleri arasindadir. Bu hastaliklarda temel amag, beyin perfiizyonunun korunmasi, intrakraniyal
basincin (ICP) kontrolii ve sekonder beyin hasarinin 6nlenmesidir [1, 2]. Sekonder hasar; iskemi,
hipoksi, beyin 6demi ve metabolik disfonksiyonun tetikledigi hiicresel dejenerasyonla olusur ve pediatrik
mortalitenin 6nde gelen nedenlerinden biridir. Bu nedenle yogun bakim yonetiminde yalnizca primer
lezyona degil, ayn1 zamanda beyin kan akimi, oksijen sunumu ve metabolik gereksinim dengesine
de odaklanmak gerekir [1, 39].

Tedavi yaklasiminda sedasyon, analjezi, normokapnik ventilasyon, normotermi saglanmasi ve nébet

kontrolii temel ilkeleri olusturur [2]. Uygun sedasyon, intrakraniyal basinci azaltirken serebral
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metabolik hiz1 diistiriir. Normoterminin korunmasi, hipertermiye bagli serebral metabolizma artisini
ve sekonder iskemi riskini azaltir. Uzamus status epileptikus olgularinda erken antikonviilzan tedaviye

baglanmasi, hipoksemi ve hipoglisemi gibi ikincil hasar nedenlerinin diizeltilmesi kadar 6nemlidir.

Norolojik kritik hastalarda tedavinin temel hedefi, beyin dokusuna yeterli kan akimini saglayacak
serebral perfiizyon basincinin korunmasidir. Bu nedenle sivi tedavisi, inotrop destegi ve ventilasyon
stratejileri, her zaman bu hedefe gére planlanmalidir. Serebral perfiizyonun siirekliligini saglayan bu
biitiinciil yaklasim hem mortaliteyi azaltir hem de kalic1 norolojik sekellerin gelisme riskini belirgin

bi¢imde disiiriir [1, 39].
6.5. Travmatik Yaralanmalar

Travma, 6zellikle okul ¢ag1 ve ergenlik doneminde ¢ocuklarda kritik hastalik nedenlerinin basinda
gelir. Bu yas grubunda artan hareketlilik, trafik kazalari, yiiksekten diismeler ve spor yaralanmalari,
ciddi travmatik yaralanmalarin temel nedenlerini olusturur. En sik etkilenen bolgeler kafa, toraks ve
abdominal organlardir; bu yaralanmalar hemodinamik instabilite, hipovolemik sok ve sekonder organ

disfonksiyonlariyla seyredebilir [1].

Cocuklarda travma mortalitesi erigskinlere kiyasla daha diisiik olsa da hipovolemik sok, kafa travmasina
bagli sekeller ve multisistem yaralanmalar halen 6nemli morbidite nedenleridir [40, 41]. Bu nedenle
pediatrik travma yonetiminde amag yalnizca yasami kurtarmak degil, ayn1 zamanda nérolojik ve

fonksiyonel sekelleri en aza indirmektir.

Tedavi yaklasimi her zaman sistematik bir bicimde ytiriitiilmelidir. Travma hastasinda oncelik, hava
yolunun agikliginin saglanmasi (Airway), solunumun ve dolasimin stabilize edilmesi (Breathing,
Circulation), nérolojik durumun hizli degerlendirilmesi (Disability) ve hastanin tamamen soyularak
tiim viicut muayenesinin yapilmasi (Exposure) adimlarinin dikkatli ve ardigik olarak uygulanmasidir.
Bu yapilandirilmis yaklagim, ATLS (Advanced Trauma Life Support) protokoliiniin temelini olusturur
ve ¢ocuk hastalarda tani ve miidahalenin e zamanl yiiriitiilmesini saglar. Boylece kritik yaralanmalarin
erken taninmasi, hava yolu giivenligi, kanama kontrolii ve hemodinamik stabilitenin saglanmasi

mumkin olur [1, 42].

Kanamanin kontroli, sivi replasmani ve oksijenizasyonun erken saglanmasi, mortaliteyi belirleyen
kritik girisimlerdir. Es zamanli olarak uygun goriintiileme yontemleri (FAST, BT, radyografi) ile hasar

siiflandirmasi yapilmaly, cerrahi konsiiltasyon ve yogun bakim hazirlig1 geciktirilmemelidir.

Travma yonetiminde basarinin anahtari, sistematik yaklasim, zamaninda miidahale ve ¢ok disiplinli
ekip koordinasyonudur. Erken tani, uygun sivi tedavisi ve siirekli hemodinamik izlem, travma iligkili

mortaliteyi anlamli bigimde azaltmaktadir [43].
6.6. Metabolik ve Genetik Hastaliklar

Kritik durumun daha az goriilen nedenleri arasinda metabolik ve genetik bozukluklar yer alir.
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Ure déngiisti defektleri, yag asidi oksidasyon bozukluklari, organik asidemiler ve mitokondriyal
hastaliklar, akut metabolik dekompansasyonla seyredebilir. Bu olgularda erken tani, geri doniissiiz
beyin hasarini 6nlemede kritik 6neme sahiptir. Kan amonyak, laktat, keton ve asit-baz degerleri ilk
degerlendirme parametreleri arasinda yer alir. Tedavi; toksik metabolitlerin uzaklastirilmasi, uygun

enerji destegi ve gerekirse hemodiyaliz veya periton diyaliziyle metabolik temizlenmeyi hedefler [44, 45].

6.7. Postoperatif Kritik Durumlar

Cerrahi sonras1 donemde gelisen komplikasyonlar, 6zellikle konjenital kalp cerrahisi ve major
abdominal operasyonlar sonrasinda, kritik bakim gereksinimini belirgin bigimde artirir. Bu hastalarda
en sik kargilagilan sorunlar arasinda hemodinamik instabilite, kanama, pulmoner hipertansiyon krizi,

enfeksiyon ve agr1 kontrolii zorluklari yer alir.

Postoperatif yogun bakim izleminin temel amaci, cerrahi stres yanitinin neden oldugu metabolik
ve hemodinamik degisiklikleri dengelemek ve organ perfiizyonunu siirdiirmektir. Bu siiregte sivi
dengesi, elektrolit diizeni, ventilasyon destegi, analjezi, sedasyonun optimizasyonu ve enfeksiyon
profilaksisi izlemdeki anahtar unsurlardir. Kalp cerrahisi sonras1 donemde 6zellikle diisiik kardiyak
debi sendromu, aritmiler, pulmoner hipertansif krizler ve rezidiiel lezyonlar mortaliteyi artiran
baslica faktorlerdir. Bu nedenle hemodinamik monitorizasyon (6r. invaziv arter basinci, santral venoz
basing, yakin ekokardiyografik degerlendirme) erken donemde kritik 6nem tagir. Abdominal cerrahi
geciren hastalarda ise siv1 yonetimi, nutrisyonel destek ve ileus kontrolii, postoperatif morbiditenin
azaltilmasinda belirleyicidir. Ayrica cerrahi alan enfeksiyonlarinin 6nlenmesi i¢in erken mobilizasyon

ve uygun antibiyotik profilaksisi onerilmektedir [1].
7. Cocuk Yogun Bakim Unitelerinin Siniflandirilmasi ve Islevleri

Ulusal diizenlemelere gore ¢ocuk yogun bakim tiniteleri; altyapi, donanim ve personel yeterliligine

gore ili¢ diizeyde siniflandirilmaktadir [46].

7.1. Birinci diizey ¢ocuk yogun bakim iiniteleri

Genellikle kiigiik 6l¢ekli hastanelerde bulunan, temel yasam destegi, resiisitasyon ve kisa stireli
stabilizasyon hizmetlerinin verildigi birimlerdir. Bu diizeydeki tinitelerde, cocuk hastalarin erken
donemde taninmasi, hemodinamik olarak stabilize edilmesi ve ileri tedavi gereksinimi olan olgularin
ist basamak yogun bakimlara giivenli bicimde sevki amaglanir. Tek organ disfonksiyonu olan veya
kisa siireli noninvaziv solunum destegi, oksijen tedavisi, sivi-elektrolit dengesi diizenlemesi gibi temel
miidahaleler yapilabilir. Unite, pediatri uzmani sorumlulugunda caligir ve ileri diizey yogun bakimlarla

koordineli sevk ag1 icinde yer alir [46].
7.2. Ikinci diizey ¢ocuk yogun bakim iiniteleri

Cocuk yogun bakim hizmetlerinin ¢ekirdegini olusturur. Bu diizeydeki iiniteler, entiibasyon, mekanik

ventilasyon, hemodiyaliz, kan ve siv1 replasmani gibi ileri destek tedavilerinin uygulanabildigi, tek
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organ yetmezligi veya ¢coklu organ yetmezligi riski tasiyan hastalarin izlenebildigi merkezlerdir.
Solunum yetmezligi, sok, aritmi, status epileptikus, ciddi elektrolit bozukluklari, diyabetik ketoasidoz,
gastrointestinal kanama, zehirlenme ve kafa travmas: gibi klinik tablolar bu diizeyde izlenebilir.
Pediatri uzmani yonetiminde ¢alisan bu iinitelerde invaziv monitdrizasyon, ventilator destegi ve 24
saat laboratuvar ile radyolojik destek saglanir. Gerektiginde tiglincii diizey merkezlerle konstiltasyon

veya hasta transferi yapilir [46].
7.3. Ugiincii diizey ¢ocuk yogun bakim iiniteleri

[leri teknoloji ve multidisipliner uzmanlik gerektiren en iist diizey yogun bakim hizmetinin verildigi
referans merkezlerdir. Multiorgan yetmezligi, kardiyak cerrahi sonrasi bakim, transplantasyon hastalari,
ECMO veya siirekli renal replasman tedavisi (CRRT) gerektiren olgular, kafa i¢i basing monitdrizasyonu
veya plazmaferez gereksinimi olan kritik hastalar bu diizeyde izlenir. Pediatrik yogun bakim uzmani
liderliginde yiiriitiilen bu iinitelerde arteriyel, santral vendz veya pulmoner arter monitdrizasyonu
yapilabilir; multidisipliner ekip (cerrahi, néroloji, kardiyoloji, nefroloji vb.) koordineli bigimde ¢alsir.

Bu diizey, alt diizey tnitelerden sevk edilen hastalar i¢in nihai referans merkez niteligindedir [46].

Bu siiflama, uygun hasta yonlendirmesini ve kaynak kullanimini kolaylastirir. Erken donemde dogru
merkeze sevk edilen ¢ocuklarda mortalite ve komplikasyon oranlarinin azaldig1 gosterilmistir. Bu
birimlerin basarisi, yalnizca teknolojik altyapiya degil, ayn1 zamanda ekip organizasyonuna baglidir.
Cocuk yogun bakim hizmeti; hekim, hemsire, fizyoterapist, diyetisyen, psikolog ve sosyal hizmet

uzmanindan olusan multidisipliner bir yap: gerektirir [47].
8. Kritik Cocuk Hastalarda Yogun Bakim Sonrasi lyilesme ve Uzun Dénem Izlem

Kritik hastalig1 olan ¢ocuklarda sagkalim oranlarinin artmasi, yogun bakim sonrasi déneme iliskin
uzun vadeli sonuglarin 6nemini 6n plana ¢ikarmistir. Giincel literatiir, bu hastalarda fiziksel, bilissel
ve psikososyal islevlerde kalic1 bozulmalarin sik goriildiigiinii ortaya koymaktadir [4, 48]. Buna
ragmen, pediatrik yogun bakim sonrasi donemde sistematik ve kanita dayali izlem protokolleri heniiz

standartlasmamustir.

Yogun bakim sonrasi bazi ¢ocuklarda “post-intensive care sendromu” (PICS-p) gelisebilir. Bu sendrom;
uyku bozukluklari, dikkat ve hafiza sorunlari, depresyon, anksiyete ve sosyal uyum gicliikleriyle seyreder.
Cocugun yani sira aile bireylerinde de benzer psikolojik etkiler gozlenebilir. Bu nedenle modern
pediatrik yogun bakim anlayisi, yalnizca akut donemde yasama siirdiirmeye degil; taburculuk sonrasi
fonksiyonel iyilesme ve yasam kalitesinin korunmasina da odaklanmaktadir. Erken rehabilitasyon,
psikolojik destek ve aile egitimi, yogun bakim siirecinin ayrilmaz bilesenleridir. Ailelerin siirece aktif
katilimi, ¢ocugun giiven duygusunu giiglendirir, PICS-p gelisme riskini azaltir ve iyilesme siirecini
hizlandirir [4, 48].
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9. Sonug

Kritik hastalig1 olan ¢ocuklarin yoénetimi, yalnizca ileri teknoloji ve yogun monitorizasyona degil, cocuk
tizyolojisinin kendine 6zgii 6zelliklerini derinlemesine anlamaya dayanan, yiiksek diizeyde uzmanlik
gerektiren bir siirectir. Pediatrik hastalarda sinirh fizyolojik rezerv, yiiksek metabolik gereksinim,
immiin sistem immatiirites1 ve yasa 6zgii anatomi-fizyoloji farkliliklari; klinik tablonun erigkinlere
kiyasla daha hizl, sinsi ve 6ngoriilemez seyretmesine neden olur. Bu nedenle, ¢cocuk yogun bakim
pratiginin temel ilkesi, fizyolojik bozulmanin erken evrede taninmasi ve gecikmeksizin hedefe yonelik

miidahalenin baglatilmasidir.

Klinik degerlendirmede PDU ve ABCDE gibi yapilandirilmis yaklagimlar ile yasa gore normal vital
parametrelerin bilinmesi, kritik hastanin ilk dakikalarda dogru tanimlanmasini ve énceliklendirilmesini
saglar. Ardindan, hemodinamik, solunumsal, metabolik, nérolojik ve renal parametrelerin izlenmesi;
organ perfiizyonu, oksijen sunumu ve metabolik denge arasindaki iliskinin dinamik olarak yonetilmesine
imkan verir. PRISM, PIM ve PELOD gibi skorlama sistemleri, hastalik siddetinin nesnel olarak ifade
edilmesini, mortalite riskinin 6ngoriilmesini ve {inite performansinin karsilastirilabilir bicimde
degerlendirilmesini miimkiin kilar; ancak bunlarin klinik kararin yerine gecemeyecegi, yalnizca karar

stirecine destek saglayan araglar oldugu unutulmamalidir.

Kritik duruma yol acan baslica patolojiler (solunum yetmezIligi, sok, sepsis, norolojik aciller, travma,
metabolik ve genetik hastaliklar ile postoperatif komplikasyonlar) cogu zaman sistemler arasi karsilikli
etkilesimle ilerleyen, kompleks ve coklu organ disfonksiyonu ile seyreden klinik tablolar olugturur. Bu
stirecte basari; erken tani, zamaninda resiisitasyon, uygun organ destek tedavileri, enfeksiyon kontrolii
ve multidisipliner ekip ¢aligmasina dayanir. Cocuk yogun bakim iinitelerinin diizeylendirilmesi
ve hastalarin uygun merkeze yonlendirilmesi, kaynaklarin rasyonel kullanimini ve prognozun

iyilestirilmesini destekleyen temel bir saglik politikasi bilesenidir.

Artan sagkalim oranlari, pediatrik yogun bakimin odagini yalnizca mortalite azaltimindan, uzun
donem fonksiyonel ve nérogelisimsel sonuglarin iyilestirilmesine dogru kaydirmistir. PICS-p ve
iligkili fiziksel, biligsel ve psikososyal sekeller, taburculuk sonrasi izlemin ve aile merkezli bakim
yaklasimlarinin 6nemini agik¢a ortaya koymaktadir. Bu nedenle, kritik ¢ocuk hastanin yonetimi;
akut donemde yagam kurtarmanin Gtesine gegerek, uzun dénem yasam kalitesini, ndrogelisimsel
iyilik halini ve aile biitiinligiinii 6nceleyen, siirekliligi olan bir bakim modeli olarak ele alinmalidur.

Bu biitiinciil yaklagim, pediatrik yogun bakim tibbinin hem klinik hem etik temelini olugturmaktadar.
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Ozet:

Cocuk yogun bakim hastalarinda beslenme, yasami siirdiirmede temel destek tedavilerinden biridir. Kritik
hastalik siirecinde enerji ve protein gereksinimleri hizla degistiginden hem yetersiz hem de asir1 beslenme
olumsuz klinik sonuglara yol agabilir. Uygun beslenme planlamasi; hastanin metabolik durumu, hastalik evresi
ve gastrointestinal sistem fonksiyonlar1 dikkate alinarak bireysellestirilmelidir. Calisan barsak fonksiyonu
varliginda enteral beslenme 6ncelikli yaklagim olmaly, parenteral beslenme yalnizca enteral yolun yetersiz veya
kontrendike oldugu durumlarda tercih edilmelidir. Enerji ve protein gereksinimleri yasa, hastalik siddetine ve
klinik faza gore uyarlanmalidir. Zamaninda, uygun ve dengeli beslenme uygulamalary; biiyiime ve doku onarimini
desteklerken metabolik dengenin korunmasina katk: saglar. Bu yaklagim, kritik hastaliklarda morbidite ve

mortalitenin azaltilmasina yardimci olur.

Anahtar kelimeler: Cocuk yogun bakim, beslenme destegi, enteral beslenme, parenteral beslenme, enerji

gereksinimi

Abstract:

Nutrition is one of the fundamental supportive therapies required to sustain life in pediatric intensive care
patients. During critical illness, energy and protein requirements change rapidly; therefore, both undernutrition
and overfeeding may lead to adverse clinical outcomes. An appropriate nutritional plan should be individualized
by considering the patient’s metabolic status, phase of illness, and gastrointestinal function. When intestinal
function is preserved, enteral nutrition should be the preferred route, whereas parenteral nutrition should be
reserved for cases in which the enteral route is insufficient or contraindicated. Energy and protein requirements
must be adjusted according to age, disease severity, and clinical phase. Timely, adequate, and balanced nutritional
support promotes growth and tissue repair while contributing to the maintenance of metabolic balance. This

approach helps to reduce morbidity and mortality in critically ill children.

Keywords: Pediatric intensive care, nutritional support, enteral nutrition, parenteral nutrition, energy requirements
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1.Giris

Kritik hastalik, cocuklarda karmagik metabolik, endokrin ve immiin yanitlarin eglik ettigi, hizla degisen
bir fizyolojik siiregtir. Bu siirecte uygun ve dengeli beslenme; mortalite ve morbiditeyi azaltan, enfeksiyon

sikligini diistiren ve iyilesmeyi hizlandiran en 6nemli destekleyici tedavi unsurlarindan biridir [1].

Cocuk yogun bakim hastalarinda beslenme yalnizca enerji saglamak anlamina gelmez; bityiimenin
stirdiirtilmesi, doku onarimi, immiin yanitin desteklenmesi ve organ fonksiyonlarinin korunmast igin
de gereklidir [2]. Cocuklarin sinirli enerji depolari ve yiiksek metabolik hizlar1 nedeniyle, kritik hastalik
sirasinda gelisen katabolik yanit kisa siirede malniitrisyona yol agabilir [3]. Bu durum enfeksiyon
insidansinda artiga, yara iyilesmesinde gecikmeye, mekanik ventilasyon siiresi ve hastanede yatis

sliresinin uzamasina neden olur.

Malniitrisyonun yani sira agir1 beslenme de 6nemli klinik sonuglar dogurur. Ozellikle erken donemde
gereginden fazla enerji ve protein verilmesi, hiperglisemi, karaciger yaglanmasi, ventilatuvar yiikte artis
ve mortalite riskinde yiikselme ile iligkilendirilmistir [4]. Bu nedenle ¢ocuk yogun bakimda beslenme
yonetimi hem yetersiz hem de asir1 beslenmeden kaginilacak sekilde, hastanin klinik evresine ve

metabolik yanitina gore bireysellestirilmelidir.

Giincel kilavuzlar, beslenme desteginin yalnizca destekleyici bir uygulama degil, tedavi planinin
ayrilmaz bir pargasi olarak degerlendirilmesi gerektigini vurgulamaktadir. Hastanin hastalik evresi,
hemodinamik durumu, gastrointestinal sistem fonksiyonlar1 ve mevcut beslenme durumu birlikte

degerlendirilerek uygun strateji belirlenmelidir [5].

Bu boliimde, kritik hastalikta gelisen metabolik degisiklikler, beslenme durumunun degerlendirilmesi,
enerji ve protein gereksinimlerinin hesaplanmasi, enteral ve parenteral beslenme yaklasimlari ile son

yillarda degisen paradigmalar ve giincel 6neriler ayrintili olarak ele alinacaktr.
2. Kritik Hastalikta Metabolik ve Hormonal Yanit

Kritik hastalik ¢ocuklarda metabolik, endokrin, otonom ve immiin sistemler arasinda karmasik
etkilesimlerin goriildiigii bir durumdur. Bu siiregte enerji ve substrat metabolizmasinda 6nemli
degisiklikler meydana gelir. Katabolik yanit, artmis enerji harcamasi, insiilin direnci, proteoliz, lipoliz
ve glukoneogenez ile karakterizedir. Bu yanit, baglangigta hayatta kalmay1 kolaylastiran bir adaptif

mekanizma iken, uzun siirmesi halinde doku kayb1 ve malniitrisyona yol acarak zararli hale gelir [4,5].

Kritik hastaligin akut fazinda, stres hormonlarinin (katekolaminler, kortizol ve glukagon) salinimi
belirgin sekilde artarken, anabolik hormonlarin (insiilin, bitylime hormonu ve insiilin benzeri bityiime
faktorii-1) etkisi baskilanir. Bu katabolik endokrin yanit, substrat mobilizasyonunu artirarak glukoz
ve serbest yag asitlerinin dolagima ge¢mesini saglar. Bunun sonucunda protein yikimi hizlanir, negatif
azot dengesi olusur ve kas kiitlesinde azalma meydana gelir. Artmis glukoneogenez, kas proteinlerinin
enerji substrat1 olarak kullanilmasina neden olurken, insiilin direnci ve artmais lipoliz glukozun

periferik kullanimini azaltir. Bu siirecte hiperglisemi, glikojen depolarinin hizla titkenmesi ve yag
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asidi oksidasyonunun artis1 karakteristiktir [6].

Kritik hastalik sirasinda gelisen bu metabolik yanitin evreleri, akut ve iyilesme donemi olarak ikiye
ayrilabilir. Akut fazda, enerji tiretimi i¢in endojen kaynaklar kullanilirken, iyilesme déneminde
anabolik siiregler 6n plana ¢ikar ve doku onarimi igin yeterli enerji-protein destegi gereklidir [5,7].
Bu nedenle beslenme stratejileri, hastaligin evresine gore uyarlanmalidir. Akut fazda asir1 enerji
verilmesi hiperglisemi, hepatik yaglanma ve artmis morbidite ile iligkiliyken, iyilesme déneminde

yetersiz enerji-protein destegi iyilesmeyi geciktirebilir [4].

Yakin donemde yapilan genis capli ¢caligmalar, erken dénemde tam beslenme yerine “kontrollii enerji
ac1g1” olusturmanin daha avantajli olabilecegini gostermistir. PEPaNIC ¢aligmasinda, yetersiz enteral
alimi erken parenteral beslenme ile tamamlamanin enfeksiyon sikligin1 ve organ destek gereksinimini
artirdigy, ge¢ baglanmasinin ise klinik sonuglari iyilestirdigi bildirilmistir [8]. Bu bulgular, kritik
hastalikta erken donemdeki “aglik yanitinin” hiicresel onarim mekanizmalar1 (6rnegin otofaji ve

ketogenez) i¢in yararli olabilecegini desteklemektedir.
3. Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi

Cocuklarda makrobesin depolari yetiskinlere gore daha sinirly, enerji gereksinimleri ise daha yiiksektir.
Yogun bakimda yatan ¢ocuklarda malniitrisyon orani %35-72 arasinda bildirilmektedir [9,10] Ayrica
yogun bakim siiresince hastalarin yaklasik iigte birinde beslenme parametrelerinde azalma oldugu

gosterilmistir [11].

Beslenme durumu, yogun bakima kabulde ve takip siiresince prognozu dogrudan etkiler. Olumsuz
beslenme durumu, artmis hastane iligkili enfeksiyon, mortalite, uzamis yogun bakim ve mekanik
ventilasyon stiresi ile iligkilidir [12,13]. Ayrica az beslenmenin yani sira agir1 beslenme de ciddi morbidite
ve mortaliteye neden olabilir [14]. Bu nedenle, 6zellikle kritik hastalarda beslenme durumunun dikkatle

degerlendirilmesi ve uygun beslenme stratejisinin belirlenmesi 6nemlidir.

Beslenme durumu ilk 48 saat i¢cinde degerlendirilmelidir ve olas1 beslenme problemlerini saptamak i¢in

haftalik olarak tekrarlanmasi onerilir [5,15]. Degerlendirme siireci asagidaki bilesenleri icermelidir:
Degerlendirme Bilesenleri

1. Tibbi ve Beslenme Opykiisii: Son dénemdeki kilo degisiklikleri, beslenme yolu (oral/enteral/

parenteral), gastrointestinal semptomlar, ila¢ kullanimi, kronik hastalik varlig1 degerlendirilmelidir.

2. Fizik Muayene: Subkutan yag dokusu, kas kitlesi, 6dem, asit varlig1, sa¢ ve tirnak yapisi gibi

klinik bulgular malniitrisyonun ipuglarini verir.
3. Antropometrik Olgiimler:
¢ Viicut agirlig, boy ve bas gevresi (6zellikle 36 aydan kiigiiklerde).

¢ Orta kol ¢evresi ve triseps deri kivrim kalinligi, 6dem veya asit varliginda daha giivenilir

gostergelerdir.
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o Olgiimler yasa ve cinsiyete gore Z-skoru ile degerlendirilir.
o Prematiire bebeklerde 2 yasina kadar diizeltilmis yas kullanilmalidir.
4. Tarama Araglari:

Giincel kilavuzlar, malniitrisyon riskini erken belirlemek i¢in tarama araglarinin kullanilmasini
onermektedir [5,15].

o) PYMS (Pediatric Yorkhill Malnutrition Score)

o STRONGKkids (Screening Tool for Risk on Nutritional Status and Growth)
o PNST (Pediatric Nutrition Screening Tool)

o STAMP (Screening Tool for the Assessment of Malnutrition in Pediatrics)
5. Tekrarlayan Degerlendirme:

uuuuu

haftalik olarak tekrarlanmalidir [5].

Erken donemde yapilan beslenme taramasi, malniitrisyon gelisimini 6nlemeye ve uygun beslenme

stratejisini planlamaya olanak tanir.
4. Enerji ve Protein Gereksinimlerinin Hesaplanmasi

Cocuk yogun bakim hastalarinda enerji ve protein gereksinimleri, yas, viicut kompozisyonu, hastalik
siddeti, sedasyon diizeyi, mekanik ventilasyon, ates, cerrahi stres ve hemodinamik stabiliteye gore
degiskenlik gosterir [14]. Amag ne eksik ne fazla enerji saglamak, katabolizmay1 sinirlarken anabolizmi
desteklemektir.

4.1. Enerji Gereksinimi

Enerji gereksinimini saptamada altin standart yontem indirekt kalorimetridir. Bu ydontem, oksijen
titketimi ve karbondioksit tiretimi 6l¢timleriyle hastanin gercek enerji harcamasini hesaplamaya olanak
saglar. Indirekt kalorimetri yapilamadig1 durumlarda, enerji harcamasinin tahmini igin Schofield veya
WHO denklemleri kullanilabilir [16,17]. Stres faktorii eklenmesi 6nerilmez [5]. Bu denklemler, yas
ve viicut agirligina gore bazal enerji gereksinimi hesaplar ve klinik olarak en sik kullanilan giivenilir
formullerdir (Tablo 1).
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Tablo 1. Cocuklarda Bazal Enerji Gereksinimi Tahmin Denklemleri [16,17]

FAO/WHO/UNU Denklemi (kcal/
Yas Grubu Cinsiyet | Schofield Denklemi (kcal/giin) giin) enklemi (kea
Erkek 59,512 x Agirlik (kg) — 30,4 60,9 x Agirlik (kg) — 54
0-3 yas
Kiz 58,317 x Agirlik (kg) — 31,1 61,0 x Agirlik (kg) — 51
Erkek 22,706 x Agirlik (kg) + 504,3 22,7 x Agirlik (kg) + 495
3-10 yas
Kiz 20,315 x Agirlik (kg) +485,9 22,5 x Agirlik (kg) +499
Erkek 17,686 x Agirlik (kg) + 658,2 17,5 x Agirlik (kg) + 651
10-18 yas
Kiz 13,384 x Agirlik (kg) + 692,6 12,2 x Agirlik (kg) + 746

Kritik hastaligin erken déneminde enerji destegi kademeli olarak artirilmali, metabolik toleransin
agilmamasi hedeflenmelidir. Bu nedenle ilk hafta i¢inde hastanin tahmini enerji gereksiniminin
yaklasik %60-70’ine ulasilmasi Onerilir. Asir1 enerji verilmesi, 6zellikle karbonhidrat yiikiiniin fazla
oldugu durumlarda, CO, iiretimini artirarak solunum is yiikiinii yiikseltebilir, bu da mekanik ventilator
bagimliligini uzatabilir. Bu riskin 6nlenmesi i¢in enerji destegi bireysellestirilmeli, metabolik yanit
klinik ve laboratuvar parametreleriyle izlenmelidir. Ayrica obez hastalarda hesaplamalarda gergek
viicut agirlig1 yerine ideal viicut agirhiginin kullanilmasi, agir1 enerji alimina bagli komplikasyonlarin

onlenmesi agisindan 6nem tagir [14].
4.2. Protein Gereksinimi

Kritik hastalik siirecinde protein metabolizmas: 6nemli dl¢iide degisir. Katabolik yanitin baskin
oldugu akut fazda, proteoliz artar, kas proteinlerinden amino asitler enerji tiretimi ve akut faz
reaktanlarinin sentezi i¢in kullanilir. Bu siireg, hizla gelisen negatif azot dengesi ve kas kitlesinde
azalma ile karakterizedir [5,6]. Bu nedenle, protein destegi, cocuk yogun bakim hastalarinda beslenme

tedavisinin temel bilesenlerinden biridir.

ESPNIC ¢alisma grubunun yayimladigi son pozisyon bildirisinde, negatif protein dengesini 6nlemek
amactyla enteral beslenme alan bebek ve gocuklarda en az 1,5 g/kg/giin protein aliminin diisiiniilebileceg;,
ancak akut hastalik fazinda daha yiiksek protein veya amino asit aliminin klinik sonuglari iyilestirdigini

destekleyen yeterli kanit bulunmadig belirtilmistir [5].

Bazi gozlemsel ¢alismalar, >1,5 g/kg/giin protein aliminin kiimiilatif negatif protein dengesinin gelisimini
onleyebildigini gostermektedir [18,19]. Ancak bu miktarin gercek gereksinimi tam olarak yansittigi
kesin degildir; hatta akut kritik hastalik doneminde protein ihtiyacinin oldugundan fazla tahmin

edilmesine yol agabilecegi diisiiniilmektedir. Bu nedenle, gelecekteki arastirmalarin bu dénemde daha
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diistik protein veya amino asit alimlarinin da etkilerini incelemesi gerektigi vurgulanmaktadir [20].

Iyilesme fazinda ise metabolik siirecler yeniden anabolik yonde ilerler ve doku onarimi én plana
¢ikar. Bu evrede protein gereksinimi artar ve yeterli enerjiyle birlikte verilen yiiksek protein destegi
iyilesmeyi hizlandirabilir. Dolayisiyla protein hedefleri, hastaligin evresine gore bireysellestirilmeli;

erken donemde asir1 yiiklenmeden kaginilmaly, iyilesme fazinda ise yeterli diizeye ulasiimalidir.
4.3. Mikronutrientler ve Kritik Hastalik

Kritik hastalik siirecinde mikronutrientlerin metabolizmas1 6nemli élciide etkilenir. Ozellikle ¢inko,
selenyum, bakir, demir ile A, C ve E vitaminleri, folat ve B kompleks vitaminleri, antioksidan savunma
sisteminin, immiin yanitin ve hiicresel iyilesmenin temel bilesenleridir. Kritik hastalikta inflamasyon,
oksidatif stres, kapiller kagak ve artmis katabolizma nedeniyle bu elementlerin plazma diizeyleri azalir
ve Uiriner veya gastrointestinal yolla kayiplar1 artar. Bu durum hem antioksidan kapasitenin azalmasina
hem de enfeksiyonlara duyarliligin artmasina neden olabilir. Bu nedenle, 6zellikle uzamis yogun bakim
stireci olan veya yiiksek katabolik durumda bulunan hastalarda mikronutrient durumunun izlenmesi
onemlidir. Enteral beslenmenin miimkiin olmadig: veya yeterli alinamadig1 durumlarda, parenteral
yolla uygun dozlarda ¢inko, selenyum, bakir ve vitamin replasmani yapilmasi 6nerilmektedir. Bununla

birlikte, yiliksek doz antioksidan desteginin rutin kullanimi i¢in yeterli kanit bulunmamaktadir [21].
5. Enteral Beslenme

Kritik hastaliklarda beslenme yonetiminin temel amaci, enerji ve besin 6gesi gereksinimlerini
karsilayarak malniitrisyonu 6nlemek, metabolik dengeyi korumak ve iyilesme siirecini desteklemektir.
Giincel yaklasimlar, ¢cocuk yogun bakim hastalarinda enteral beslenmenin miimkiin olan en kisa
stirede ve tolere edilebilir diizeyde baslatilmasini 6nermektedir [5,15]. Gastrointestinal sistemin
kullanilmasi, mukozal biitiinliigiin korunmasi, bakteriyel translokasyonun 6nlenmesi ve bagirsak
biitiinliigliniin siirdiiriilmesi agisindan kritik 6nemdedir. Ayrica parenteral beslenmeye gore daha
ekonomik, enfeksiyon ve metabolik komplikasyon riski daha disiiktiir. Bu nedenle ¢alisan bir
gastrointestinal sistem varliginda enteral beslenme tercih edilmelidir. Erken dénemde baglatilan enteral
beslenmenin, barsak fonksiyonlarini destekleyerek komplikasyonlar1 azalttig1 ve iyilesme siirecine

katkida bulundugu gosterilmistir.

Kritik hastalig1 olan ¢ocuklarda, enteral beslenme kontrendikasyon bulunmadigs siirece yogun bakima
kabulden sonraki ilk 24-48 saat icinde baglatilmalidir. Yapilan ¢alismalar erken baslanan enteral
beslenmenin enfeksiyon insidansini azalttigini, mekanik ventilasyon siiresini ve yogun bakim yatis
stiresini kisalttigini ve genel klinik sonuglari iyilestirdigini vurgulamaktadir [5,15]. Erken donemde
diisiik hacimlerle baslanmasi 6nerilir. Bu yaklasim, bagirsak motilitesini koruyarak tam beslenmeye

gecisi kolaylastirir ve enterosit fonksiyonunun devamini saglar.
Enteral beslenme kontrendikasyonlar;

. Nekrotizan enterokolit siiphesi



Uzm. Dr. Dogukan Mustafa Keskin o  Cocuk Yogun Bakimda Beslenme [:{eR6)Y]

. Intestinal iskemi
. Aktif gastrointestinal kanama
. Mekanik obstriiksiyon

. Yiiksek doz (>0.5 pg/kg/dk) vazopressor destegi
Bu durumlar ortadan kalktiginda enteral beslenme yeniden degerlendirilebilir.

Uygulama ve izlem

J Enteral beslenmeye erken donemde diigiik hacimlerle (trofik besleme) baslanmasi 6nerilir.
Bu yaklagim, bagirsak motilitesinin korunmasina, enterosit fonksiyonunun siirdiiriilmesine ve tam
beslenmeye gecisin kolaylastirilmasina yardimei olur.

. Beslenme toleransi diizenli olarak degerlendirilmelidir. Izlemde kusma, abdominal distansiyon,
diyare, abdominal gevre artis1 ve hemodinamik degisiklikler gozlenmelidir.

J Gastrik rezidii hacmi rutin olarak 6l¢iilmemelidir; yalnizca klinik bulgular (6rnegin kusma,
distansiyon veya aspirasyon siiphesi) varliginda degerlendirilmesi 6nerilir [5,15].

J Beslenme intolerans: gelisen hastalarda beslenme hizi azaltilmali veya gecici olarak
duraklatilmalidir. Mide bosalmasini ve besin toleransini artirmak amaciyla prokinetik ilaglarin rutin
kullanimin1 destekleyen yeterli kanit bulunmamaktadir.

J Tolerans saglandiginda, enteral beslenme hacmi kademeli olarak artirilmali ve tam beslenmeye
gecilmelidir. Hedef, ilk hafta sonunda hesaplanan enerji gereksiniminin en az %60-70’inin (yaklagik

tigte ikisinin) enteral yolla karsilanmasidir [14].

5.1. Formiil Se¢imi

Anne siitii, yasa uygun formiiller ve enteral iiriinler, enteral beslenme amaciyla kullanilabilir.
Enteral beslenmede en sik olarak polimerik iriinler tercih edilmektedir. Kontrendike bir durum
bulunmadig: siirece, kritik hastalig1 olan ¢ocuklarin beslenmesinde polimerik iiriinler ilk tercih
olmalidir [5]. Bununla birlikte, bazi 6zel durumlarda (6rnegin malabsorpsiyon, pankreatik yetmezlik,
agir gastrointestinal disfonksiyon gibi) oligomerik veya monomerik formiiller kullanilabilir [22].
Swvi kisitlamasi gereken ¢ocuklarda, beslenme hedeflerine ulagsmak amaciyla yiiksek enerji ve protein

yogunluklu iiriinler tercih edilebilir.
5.2. Enteral Beslenme Yolu ve Verilis Sekli

Kritik hastalig1 olan ¢cocuklarda enteral beslenme icin tercih edilen yol gastrik yoldur. Gastrik beslenme,
uygulama kolayligy, fizyolojik olmasi ve gogu hasta tarafindan iyi tolere edilmesi nedeniyle ilk secenek
olarak dnerilmektedir. Gastrik bosalmanin geciktigi, aspirasyon riski yiiksek ya da iist gastrointestinal
cerrahi gecirmis hastalarda ise postpilorik (duodenal veya jejunal) yol tercih edilebilir. Her iki kilavuz da
stirekli ile bolus beslenme arasinda net bir iistiinliik olmadigini bildirir; bununla birlikte hemodinamik

olarak stabil olmayan veya yogun destek alan hastalarda siirekli infiizyon genellikle daha iyi tolere edilir
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[5,15]. Enteral beslenme yolu se¢imi, her hastada gastrointestinal fonksiyonlarin durumu, aspirasyon

riski, hemodinamik stabilite ve klinik hedefler dikkate alinarak bireysellestirilmelidir.
5.3. Gastrik Rezidii Hacmi ve Beslenme Tolerans:

Gastrik rezidii hacminin 6lgiilmesi, uzun yillar boyunca enteral beslenme intoleransini degerlendirmede
kullanilan geleneksel bir yontem olmustur. Ancak son yillarda yapilan ¢alismalar, gastrik rezidi
hacminin gecikmis gastrik bogsalmanin veya aspirasyon riskinin giivenilir bir gostergesi olmadigini
ortaya koymustur. Klinik bulgular (kusma, abdominal distansiyon, aspirasyon) ile rezidii miktar1
arasindaki iliski zayiftir ve diisiik gastrik rezidii hacminin degerleri her zaman iyi toleransi, normal
gastrik rezidii hacminin ise intoleransin olmadigini garanti etmez. Kilavuzlar, rutin gastrik rezidii
hacminin 6l¢timiiniin 6nerilmedigini belirtmektedir [5,15]. ASPEN rehberi, gastrik rezidii hacminin
izleminin beslenme intoleransini éngérmede kanitlanmis bir degeri olmadigini ve uygulamanin
beslenme ilerlemesini gereksiz yere geciktirebilecegini vurgulamaktadir. Benzer sekilde, ESPNIC
pozisyon bildirisine gore gastrik rezidii hacminin 6l¢iimii, beslenme toleransini degerlendirmede klinik
bulgulara goére daha az giivenilir olup, gereksiz beslenme kesintilerine neden olabileceginden rutin
olarak kullanilmamalidir. Bunun yerine, intolerans degerlendirmesi klinik izlem yoluyla yapilmali ve

yalnizca 6zel durumlarda gastrik rezidii hacminin 6lgiimiine bagvurulmalidir.
5.4. Vazoaktif ilag¢ Alan Hastalarda Enteral Beslenme

Vazoaktif ila¢ infiizyonu alan kritik hastalarda enteral beslenmenin uygulanmasi, uzun siire mezenterik
iskemi riski nedeniyle ertelenmistir. Ancak son yillarda yapilan gozlemsel galigmalar, vazoaktif ajan
tedavisi sirasinda diisiik dozda baslanan enteral beslenmenin genellikle giivenli ve tolere edilebilir
oldugunu gostermistir [23,24]. Vazoaktif ilaglar splanklik kan akimini azaltarak bagirsak fonksiyonlarini
etkileyebilir; bu durum emilim azalmasi, peristaltizm yavaslamasi ve bagirsak iskemi riskinde artisa
yol agabilir [25,26]. Buna ragmen, enteral beslenmenin gastrointestinal kan akimini uyararak mukozal

biitiinliigii korudugu ve bakteriyel translokasyonu azalttig1 gosterilmistir [27].

Amerikan ve Avrupa kilavuzlari, hemodinamik olarak stabil ve diisitk—orta doz vazoaktif ilag destegi
alan ¢ocuklarda enteral beslenmenin baslanabilecegini 6nermektedir [5,15]. Retrospektif veriler, bu
ilaglarin kullaniminin enteral beslenme i¢in mutlak kontrendikasyon olusturmadigini, aksine erken
donemde baslanan diisiik hacimli trofik enteral beslenmenin bagirsak biitiinliigiinii destekleyebilecegini
gostermektedir [24,28]. Bu nedenle, beslenme karari ilacin dozu, hastanin perfiizyon durumu ve
gastrointestinal toleransi goz 6niinde bulundurularak verilmelidir; intolerans bulgular1 dikkatle

izlenmelidir.
6. Parenteral beslenme

Gastrointestinal sistemin tamamen veya yeterli diizeyde kullanilamadig1 durumlarda, yagam i¢in
gerekli besin 6gelerinin intravendz yolla verilmesi parenteral beslenme olarak tanimlanir. Parenteral

beslenme fizyolojik bir yontem degildir; ¢ilinkii besinler sindirim sistemini ve portal dolasimi bypass
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ederek dogrudan sistemik dolagima ulasir. Bu nedenle karacigerdeki “first-pass” etkisi olusmaz [29].

Total parenteral beslenme; oral, enteral veya kismi parenteral beslenmenin yeterli olmadigi durumlarda
son secenek olarak kullanilmalidir. Enteral beslenemeyen ve 7 giin veya daha uzun siire beslenme
destegine ihtiya¢ duyacagi ongoriilen bebek ve ¢ocuklarda parenteral beslenme endikasyonu vardir.
Kisa siireli uygulamalarda yarardan cok risk tasidig1 icin parenteral beslenme Onerilmez [23]. Agir

malniitrisyon yoksa cerrahiye hazirlik amaciyla parenteral beslenme baglatilmasi gerekli degildir [24].

Hem periferik hem santral yolla uygulanabilen parenteral beslenme, yalnizca hemodinamik olarak
stabil ve gerekli siv1 yiikiinii tolere edebilen hastalarda baglanmalidir. Elektrolit dengesizlikleri, bobrek
veya karaciger yetmezligi, metabolik asidoz ya da alkaloz varliginda dikkatli olunmali, parenteral
beslenme bu dengesizlikleri diizeltmek amaciyla uygulanmamalidir. Elektrolit ve asit-baz dengesi

saglanmadan parenteral beslenmeye baglanmamalidir.
6.1. Uygulama Yolu ve Kateter Yonetimi

Giivenilir venoz erisimin saglanmasi parenteral beslenme i¢in temel gerekliliktir. Parenteral beslenme
periferik veya santral ven yoluyla uygulanabilir. Segilecek yol, beslenme desteginin éngériilen siiresine
baglidir. Periferik kateterlerin avantajlar1 girisimin kolaylig1, diisiik enfeksiyon ve komplikasyon
oranlaridir; ancak periferik ven yoluyla verilebilecek maksimum osmolarite 900 mOsm/L olup, bu
deger besin 6gesi miktarini sinirlar. Bu sinirlama nedeniyle, tam besin gereksiniminin karsilanabilmesi
icin genellikle SVK gereklidir. Eger parenteral beslenmenin iki haftadan uzun siirmesi bekleniyorsa,

SVK yerlestirilmesi 6nerilir.

SVK, nozokomiyal kan dolasimi enfeksiyonlar1 ve venoz tromboz gibi ciddi komplikasyonlar agisindan
en 6nemli risk faktoriidiir. Ozellikle kiigiik yas, uzun siireli kullanim ve parenteral beslenme uygulanmast
bu komplikasyonlarin goriilme sikligini artirir [30,31]. Kateter miimkiinse yalnizca parenteral beslenme

i¢in kullanilmali, ¢ok liimenli kateterlerde bir liimen parenteral beslenmeye ayrilmalidir.

Rutin heparin kullaniminin tikanmay1 6nlemede serum fizyolojik ile yikamaya tstiinligi
gosterilememistir. Kateter iligkili tromboz, okliizyon ve enfeksiyonun 6nlenmesinde profilaktik
antikoagiilanlarin etkinligi konusunda da yeterli kanit yoktur [32]. Tikaniklik gelisirse rekombinant

doku plazminojen aktivatorii veya tirokinaz kullanilabilir [33].

Kateter yerlestirilmeden once ve sonra %2 klorheksidin + %70 izopropil alkol ile cilt antisepsisi
yapilmali, uygulama sonras: antiseptigin kurumasi beklenmelidir [31]. Kateter giris yeri steril gazli
bez veya yar1 gecirgen poliiiretan ortil ile kapatilabilir; sizint1 veya kanama varsa gazli bez tercih edilir.
Kisa siireli SVK’lerde gazli bez iki giinde bir, seffaf 6rtii yedi giinde bir degistirilmelidir [34]. Rutin
topikal antimikrobiyal ajan uygulanmasi 6nerilmez; ¢linkii kandida enfeksiyonu, direng gelisimi ve

kateter ytizey hasari riskini artirabilir [32].
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6.2. Parenteral Soliisyonlarin Icerigi

Parenteral beslenme, hastanin enerji, protein, sivi-elektrolit, vitamin ve eser element gereksinimlerini
karsilayacak bi¢cimde planlanmalidir. Enerji gereksinimi yas, hastalik evresi (akut, stabil, iyilesme) ve
bityiime durumuna gore belirlenir. ESPGHAN kilavuzu, bu evrelere gore enerji gereksinimlerinin

tahmini degerlerini bildirmistir [35].
6.3. Parenteral Beslenmede Protein / Aminoasit Gereksinimi

Parenteral yolla verilen amino asitler, biiyiime, doku onarimi, immiin fonksiyon ve azot dengesinin
korunmasi agisindan temel bir bilesendir. Parenteral beslenmede amag, yeterli enerjiyle birlikte
uygun miktarda amino asit saglanarak negatif azot dengesinin 6nlenmesi ve anabolik siireclerin
desteklenmesidir. Yetersiz protein alimi bitytime geriligi ve immiin yanitin zayiflamasina neden

olurken, asir1 protein alimu iire birikimi, metabolik asidoz ve azot dengesinde bozulmaya yol acabilir.

ESPGHAN rehberine gore bir aydan biiyiik ¢cocuklarda negatif azot dengesinin 6nlenmesi i¢in en az 1,0
g/kg/giin aminoasit verilmelidir. Stabil 3-12 yas aras1 gocuklarda ve adolesanlarda ise 1,0-2,0 g/kg/giin
aralig1 onerilmektedir. Bu miktarlar yeterli enerji destegiyle birlikte verildiginde pozitif azot dengesinin
saglandig1 ve bitylimenin desteklendigi gosterilmistir. Amino asitlerin etkin sekilde kullanilabilmesi
i¢in yeterli enerji destegi saglanmalidir. Aksi takdirde aminoasitler enerji iiretimi amaciyla okside
edilir ve anabolik siiregler desteklenemez. Bu nedenle 1 g amino asit i¢in en az 30-40 kcal enerji
saglanmasi 6nerilmektedir. Kritik hastalik siirecinde katabolizma artis1 nedeniyle protein gereksinimi
gegici olarak yiikselebilir. Ancak mevcut veriler, 2 g/kg/glin'in izerindeki parenteral protein aliminin
klinik sonuglar iyilestirdigini desteklememektedir. Bu nedenle protein destegi hastanin yasina, klinik

evresine ve organ fonksiyonlarina gore bireysellestirilmelidir [36].
6.4. Parenteral Beslenmede Lipitler

Cocuk hastalarda damardan uygulanan lipid emiilsiyonlari, parenteral beslenmenin ayrilmaz bir
bilesenidir. Lipitler yalnizca enerji saglamakla kalmaz, ayn1 zamanda viicutta esansiyel yag asidi
eksikligini dnler ve hiicre biitiinligiiniin korunmasina katkida bulunur. Bu nedenle lipidler, yalnizca
parenteral beslenmenin tek basina uygulandigi durumlarda degil, enteral beslenmeye ek olarak da

kullanilmalidir.

Esansiyel yag asidi eksikligini dnlemek i¢in, term bebeklerde ve ¢ocuklarda viicut agirligina gore
giinde 0,1 gram kilogram linoleik asit iceren miktarda lipid verilmelidir. Bu diizey, mevcut pediatrik
lipid emiilsiyonlarinin tiimiiyle yeterli alfa-linolenik asit alimini da saglayacak niteliktedir. Cocuklarda

parenteral yolla verilen lipid miktar1 3 gr/kg/giin’ i gegmemelidir.

Kisa siireli parenteral beslenme uygulamalarinda soya yag1 temelli saf lipid emiilsiyonlar: kullanilabilir.
Ancak parenteral beslenmenin birkag giinden uzun siirmesi gereken durumlarda, soya yagy, orta zincirli
trigliserid, zeytinyag1 ve balik yag1 iceren karisimlardan olugsan kompozit lipid emiilsiyonlarinin tercih

edilmesi 6nerilir. Bu emiilsiyonlar, daha dengeli bir yag asidi profili saglar ve uzun donemde gelisebilecek
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karaciger hastalig1 riskini azaltir. Lipid emiilsiyonlar1 genellikle %20 yogunlukta hazirlanmalidir. Isiga
duyarli karigimlar kullanilirken 151k gecirmeyen infiizyon setlerinin tercih edilmesi gerekir. Lipid

infiizyonlarina rutin olarak heparin eklenmesi 6nerilmemektedir.

Sepsis ya da agir hastalik durumlarinda lipid uygulamasina devam edilmelidir, ancak serum trigliserid
diizeyleri yakindan izlenmelidir. Trigliserid diizeyinin bebeklerde 3 mmol/L (yaklagik 265 mg/dL),
biiyiik ¢ocuklarda ise 4,5 mmol/L (yaklasik 400 mg/dL) asmas1 durumunda lipid dozu azaltilmalidir.
Lipid tedavisi siiresince karaciger fonksiyon testlerinin ve serum trigliserid diizeylerinin diizenli olarak

takip edilmesi 6nerilmektedir [37].
6.5. Parenteral Beslenmede Karbonhidratlar

Parenteral beslenmede glukoz, baslica enerji kaynagidir ve santral sinir sistemi, eritrositler ve renal
medulla i¢in temel substrattir. Ancak glukoz destegi planlanirken enerji gereksiniminin kargilanmasi ile
asir1 yiiklenmenin olusturabilecegi riskler arasinda denge saglanmalidir. Glukoz miktari belirlenirken
hastaligin fazi (akut, stabil veya iyilesme), mevcut enteral-parenteral makro besin alimi ve tedavi

amagli verilen ilaglardaki glukoz icerigi goz 6nitinde bulundurulmalidir.

Asir1 glukoz alimindan kaginilmalidir; ¢iinkii bu durum hiperglisemiye yol agarak lipogenez, karaciger
yaglanmasi ve VLDL iiretiminde artiga neden olur. Ayrica artan karbondioksit tiretimi ve ventilasyon
gereksinimiyle sonuglanabilir. Kritik hastaliklarin akut fazinda yiiksek glukoz aliminin protein
katabolizmasini azaltmadig1 da gosterilmistir. Cocuklarda parenteral glukoz uygulamasi viicut agirlig

ve hastaligin fazina gore degismektedir (Tablo 2).

Tablo 2. Cocuklarda Parenteral Glukoz Gereksinimi [38]

Viicut Agirhg: Akut Faz Stabil Faz Iyilesme Faz1

28 giin — 10 kg 2-4(2,9-5,8) 4-6 (5,8-8,6) 6-10 (8,6-14)

11 -30kg 1,5-2,5 (2,2-3,6) 24 (2,8-5,8) 3-6 (4,3-8,6)

31-45kg 1-1,5 (1,4-2,2) 1,5-3 (2,2-4,3) 34 (4,3-5,8)

>45 kg 0,5-1(0,7-1,4) 1-2 (1,4-2,9) 2-3(2,9-4,3)
Birimler: mg/kg/dk (g/kg/giin)

Asir1 glukoz yiiki, ozellikle akut fazda hiperglisemi riskini artirdig: icin infiizyon hizi klinik ve
laboratuvar bulgulara gore titizlikle ayarlanmalidir. Kan glukoz diizeylerinin giivenilir cihazlarla
diizenli olarak izlenmesi gerekir. Cocuk yogun bakim hastalarinda 8 mmol/Lnin (145 mg/dL)
tizerindeki hiperglisemi, morbidite ve mortalite artisiyla iligkilidir ve tekrarlayan 10 mmol/Lnin (180
mg/dL) iizerindeki degerlerde insiilin infiizyonu baglanmasi énerilmektedir. Ote yandan, hipoglisemi
(<2.5 mmol/L veya 45 mg/dL) tiim yogun bakim hastalarinda ciddi norolojik riskler tasidig igin

onlenmelidir [38].
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7. Sonug ve Oneriler

Cocuk yogun bakim hastalarinda beslenme, tedavi siirecinin vazgecilmez bir pargasidir. Uygun ve
dengeli beslenme destegi, yalnizca enerji ve protein saglamakla kalmaz; ayn1 zamanda doku onarimu,
immiin fonksiyonlarin siirdiiriilmesi ve bitylimenin devami agisindan da yasamsal 6nem tagir. Kritik
hastalikta metabolik yanit, hastaligin fazina gore degiskenlik gosterdiginden, beslenme stratejileri bu

evrelere gore bireysellestirilmelidir.

Akut fazda amag, asir1 enerji yiitklenmesinden kaginarak metabolik dengenin korunmasidir. Bu
donemde “kontrollil enerji agig1” yaklasimi benimsenmeli, hedeflenen enerji gereksiniminin ilk
hafta iginde yaklasik %60-70’ine ulagilmas: hedeflenmelidir. Iyilesme fazinda ise anabolik siireclerin

desteklenmesi i¢in yeterli enerji ve protein saglanmali, doku onarimi ve bityiime desteklenmelidir.

Gastrointestinal sistemin calistig1 her durumda enteral beslenme 6ncelikli yol olmalidir. Erken déonemde
diisiik hacimlerle baslanan enteral beslenme, barsak biitiinliigiinii korur, bakteriyel translokasyonu
onler ve komplikasyon riskini azaltir. Enteral beslenme kontrendike oldugunda veya yeterli diizeyde
strdiiriilemediginde, parenteral beslenme dikkatle planlanmali ve yalnizca gerekli siireyle uygulanmalidur.
Parenteral beslenmede elektrolit, glukoz, protein, lipid ve mikronutrient destegi yas, hastalik evresi ve

organ fonksiyonlarina gore titizlikle ayarlanmalidur.

Beslenme durumunun erken donemde degerlendirilmesi, diizenli izlemle giincellenmesi ve multidisipliner
bir ekibin koordinasyonunda yiiriitiilmesi, optimal sonuglar i¢in zorunludur. Ayrica agir1 veya yetersiz

beslenmenin klinik etkileri, laboratuvar parametreleri ve metabolik yanitla yakindan izlenmelidir.

Sonug olarak, ¢cocuk yogun bakim hastalarinda basarili bir beslenme yonetimi; zamaninda baslanmas,
klinik evreye uygun, dengeli ve bireysellestirilmis bir yaklasimi gerektirir. Bu biitlinciil yaklagim,
morbidite ve mortalitenin azaltilmasinda, iyilesme siirecinin hizlandirilmasinda ve uzun dénem

norogelisimsel sonuglarin iyilestirilmesinde temel rol oynamaktadir.
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3.3. Sepsis ve Septik Sok

Pediatrik Sepsis ve Septik Sok: Tanim, Tani,
Patofizyoloji ve Giincel Tedavi Yaklasimlar1

Pediatric Sepsis and Septic Shock: Definition, Diagnosis, Pathophysiology, and Current Treatment Approaches

Hasan Ozen, Dr. Ogr. Uyesi
ozen87@hotmail.com

Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Sepsis, enfeksiyona kars1 diizensiz konak yaniti ile gelisen, yasami tehdit eden organ disfonksiyonu tablosudur.
Pediatrik sepsis, erken tani ve ilk saat yonetimiyle mortalitesi azaltilabilir ncelikli bir sorundur. Cocukluk

¢aginda mortalite ve morbiditenin 6nemli bir nedeni olmaya devam etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Sepsis, septik sok, cocuk, Phoenix kriterleri, yogun bakim.

Abstract:

Sepsis is a life-threatening condition characterized by organ dysfunction resulting from a dysregulated host
response to infection. Pediatric sepsis remains a major cause of morbidity and mortality in childhood but is
a potentially preventable condition through early recognition and timely management within the first hour.
Accurate application of diagnostic criteria—particularly the Phoenix criteria—and a multidisciplinary approach

in intensive care management are crucial for improving outcomes.

Keywords: Sepsis, Septic shock, Child, Phoenix criteria, Intensive care.

1. Giris

Sepsis, enfeksiyon varliginda konak immiin yanitinin dengesiz ve yikici aktivasyonu sonucu gelisen coklu
organ disfonksiyonu ile seyreden kritik bir sendromdur. Cocukluk ¢aginda mortalite ve morbiditenin

onemli bir nedeni olmaya devam etmektedir. Yillarca tanida SIRS kriterleri kullanilmis, ancak bu
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kriterlerin 6zgiilligiiniin diisitk olmasi klinik karar vermede sinirlayici olmustur.

2024 yilinda JAM Ada Schlapbach ve ark. tarafindan yayinlanan Phoenix kriterleri, cocuklarda sepsis
tanimini yeniden sekillendirmistir.Bu sistemde sepsis; enfeksiyon varliginda Phoenix organ disfonksiyon

skoru > 2, septik sok ise kardiyovaskiiler alt skor > 1 olarak tanimlanir [1].
2. Epidemiyoloji

Pediatrik sepsis, kiiresel ¢apta ¢ocuk 6liimlerinin yaklasik %19’unu olusturur.En yiiksek insidans
yenidogan ve 5 yas alt1 gruptadir. Gelismekte olan iilkelerde mortalite %30-40, gelismis tilkelerde
%10-20 diizeyindedir [2, 3].

Tiirkiyede ¢ocuk yogun bakim iinitelerinde mortalite oran1 %18-25 arasinda bildirilmektedir.

Mortalite tizerinde en etkili faktorler sunlardir:

. Tani ve antibiyotik baslama gecikmesi

. Yetersiz s1v1 restisitasyonu

. Komorbidite varlig

. Kaynak kisitlilig1 ve personel yetersizligi

3. Etiyoloji Ve Risk Faktorleri

Sepsis ¢ogunlukla bakteriyel etkenlerle gelisir.

. Gram negatif: E. coli, Klebsiella spp., Pseudomonas spp.
. Gram pozitif: S. aureus, S. pneumoniae
. Viral: RSV, influenza, adenoviriis

«Fungal: Candida albicans

Risk faktorleri: Kronik hastaliklar (kalp, metabolik, malignite), immiin yetmezIlik, santral venoz kateter,

uzamis yogun bakim yatisi, ve immiinsiipresif tedavi [3].
Korunmada asilama, invaziv araglarin uygun kullanimi ve erken enfeksiyon tanisi 6nemlidir.
4. Patofizyoloji

Sepsis, konak immiin yanitinin hiperaktivasyonu ve bunu takip eden bagisiklik baskilanmas evreleriyle

karakterizedir [4].

a. Enflamatuvar yanit: Makrofaj ve monositlerden TNF-a, IL-1f ve IL-6 salinimi artarak endotel

hasarina ve kapiller sizintiya neden olur.
b. Endotel disfonksiyonu: Vazodilatasyon ve mikrotromboz olusur; organ perfiizyonu azalir.

c. Koagiilasyon aktivasyonu: Doku faktorii artisi ve fibrin olusumu disemine intravaskiiler koagiilasyona
( DIK ) neden olabilir.
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d. Mitokondriyal bozukluk: ATP tiretimi azalir, hiicresel 6lim ve organ yetmezIligi gelisir.

Mikrosirkiilasyon bozuldugunda dokuya oksijen tasinsa bile kullanimi azalir ( sitopatik hipoksi ). Bu

durum klinik olarak persistan laktatemi ve organ disfonksiyonu ile kendini gosterir.

5. Tani

2024 yilinda Schlapbach ve ark. tarafindan JAM Ada yayimlanan Phoenix konsensusu, pediatrik sepsis
taniminda paradigma degisikligi olusturmustur. Yeni yaklasimda sepsis, enfeksiyon varliginda Phoenix

Sepsis Skoru >2 olan olgular olarak tanimlanmustir.
Skor; kardiyovaskiiler, solunum, nérolojik ve koagiilasyon olmak tizere dort organ sistemine dayalidir.

Her sistem 0-3 arasinda puanlanir ve toplam skor >2 oldugunda sepsis, kardiyovaskiiler alt skor
>]1 oldugunda septik sok olarak kabul edilir. Bu tanim, eski SIRS kriterlerinin yerini almis ve klinik

duyarlilig artirmastir.

Phoenix Sepsis Skoru

1 Puan (Hafif 2 Puan (Orta Dis- 3 Puan (Agir Dis-

0] Sistemi 0P N 1
rean Sisterit uan (Normal) Disfonksiyon) fonksiyon) fonksiyon)
Refrakter hipotan-
} . Normal perfiiz- Hafif hipotansi- | >2 inotrop veya cid- e. raier ipotan
Kardiyovaskiiler . inofr K 1 veva tek aian di hinotansivon siyon, laktat >5
yon, inotrop yok | yon veya tek aj potansiyo MmOl
Fi02 <0.4, SpO2 . FiO2 >0.6 veya Mekanik ventilasyon
Sol Fi0: 0.4-0.6
o >94% e Pa0,/Fi0» <200 gereksinimi
Norolojik (GKS) 14-15 11-13 8-10 <7 (koma)
PLT >100.000/ <20.000 DIC
Koagiilasyon 50-100.000 20-50.000 veya
mm? bulgusu
Sepsis: Phoenix toplam skor >2
Septik Sok: Kardiyovaskiiler alt skor >1
Laboratuvar Degerlendirme
. CRP (C-reaktif protein) ve prokalsitonin (PCT) sepsis tanisi ve tedavi yanitinin izleminde en
sik kullanilan biyobelirteglerdir.
. Laktat diizeyinin >2 mmol/L olmas:t doku hipoperfiizyonunu diisiindiiriir.
. Tam kan, biyokimya, koagiilasyon testleri (PT, aPTT, fibrinojen, D-dimer), kan kiiltiirii ve

odak kiiltiirleri (idrar, balgam, BOS) rutin olarak 6nerilir.

o Goriintiileme yontemleri (USG, akciger grafisi, BT/MR) enfeksiyon odaginin saptanmasinda

121 I



Sepsis ve Septik Sok ©  Dr. Ogr. Uyesi Hasan Ozen

yardimcidir.
Klinik Bulgular

o Tasikardi, takipne, uzamis kapiller dolum (>3 sn), hipotermi veya hipertermi, mental durum

degisikligi, oligiiri ve cilt perfiizyon bozukluklar: erken sepsis gostergeleridir.

. Hipotansiyon ge¢ bulgu oldugundan erken uyari sistemleri (PEWS, gSOFA pediatrik uyarlamalari)
kullanilmalidir.

. Stipheli enfeksiyon varliginda erken antibiyotik baslanmasi, tanisal testlerin tamamlanmasini

beklemeden yapilmalidur.

Sepsis ve Septik Sokun Klinik Siniflandirmasi

Klinik Durum Tanimlayic1 Ozellik Ornek Bulgular

Takipne, tasikardi, uzamis kapiller dolum,
GKS dusiikligi
Sepsis + Kardiyovaskiiler disfonk- | Hipotansiyon, laktat >5 mmol/L, vazopressor

Sepsis Enfeksiyon + >2 Phoenix puani

Septik Sok . L
siyon gereksinimi
2+ inotropa ragmen perfiizyon bo- ) . N
Refrakter Sok . Persistan laktat yiiksekligi, diigiik idrar ¢ikisi
zuklugu
Ayirict Tanm

Sepsis, enfeksiyon dis1 ¢oklu organ disfonksiyon sendromlarindan (SIRS, toksik sok sendromu, HLH,

adrenal kriz, anafilaksi) ayirt edilmelidir.

Klinik seyir, laboratuvar paternleri ve tedavi yanit1 ayirici tanida yol gostericidir.

o Phoenix kriterleri, gocuklarda sepsis tanisinda objektif skorlamay1 miimkiin kilmigtir.

. Tanisal siirecte klinik degerlendirme, laboratuvar verileri ve organ disfonksiyonu birlikte ele
alinmalidir.

. Her gecikilen saat, mortalite riskini artirir; bu nedenle tani ve tedavi e zamanl yiiriitiilmelidir.

6. Tedavi: i1k Saat ve Erken Dénem Yonetimi

Pediatrik sepsiste mortaliteyi belirleyen en 6nemli faktor, erken tani ve ilk saat i¢inde baslatilan tedavidir.
“Ilk saat demeti (1-hour bundle)” olarak adlandirilan yaklasimla, sepsis tanisi diisiiniilen her cocukta

tedavi gecikmeden baslatilmalidir.

6.1. Baslica i1k Saat Hedefleri

L. Oksijenasyonun saglanmasi
¢ SpO, hedefi > 92-94%.

o Nazal oksijen, yiiksek akimli nazal kaniil (HFNC) veya gerekirse noninvaziv ventilasyon
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uygulanir.

(©)

Hipoksemi ve solunum eforu artis1 olan olgularda erken entiibasyon diisiiniilmelidir.

2. Vaskiiler erisim (IV/IO)

o 5 dakika i¢inde saglanmalidir.

o Periferik damar yolu basarisizsa intraosseoz (I0) erisim gecikmeden agilmalidir.

3. Antibiyotik baslanmasi

o) Kiiltiirler alindiktan sonra ilk 60 dakika i¢inde genis spektrumlu antibiyotik baglanmalidir.
¢ Kiiltiir sonucu elde edildiginde daraltilmis rejime gegilmelidir.

o Geciken antibiyotik mortaliteyi belirgin artirir.

4. Siv1 resuisitasyonu

o [zotonik kristalloid (%0.9 NaCl veya Ringer laktat) tercih edilir.

o 10-20 mL/kg bolus seklinde, toplamda 40-60 mL/kga kadar verilebilir.

¢ Her bolus sonrast hemodinamik yeniden degerlendirme yapilmalidir.

o) Asir1 sivi yiiklemesinden kaginilmalidir.

o Kaynak kisith ortamlarda siv1 tedavisi, akciger 6demi bulgularina gore sinirlanmalidir.
5. Vazoaktif ajanlar

o Siv1 tedavisine yanitsiz hipotansiyon veya perfiizyon bozuklugu varsa baslanmalidir.

o Adrenalin (0.05-0.3 pg/kg/dk) veya Noradrenalin (0.05-0.5 pg/kg/dk) tercih edilir.

o Se¢im, hemodinamik fenotipe gore yapilmalidir:

o Diisiik kardiyak debi > Adrenalin

o Vazoplejik tablo > Noradrenalin

o Refrakter olgularda Vazopressin eklenebilir.

6. Kortikosteroid tedavisi

o Siv1 ve vazoaktif tedaviye ragmen refrakter sokta, hidrokortizon 2 mg/kg/doz (6 saatte bir)
uygulanabilir.

7. Glukoz ve elektrolit dengesi

o Hipoglisemi ve hipokalsemi acilen diizeltilmelidir.

o Ozellikle yenidogan ve siit cocuklarinda metabolik denge yakindan izlenmelidir.

6.2. “Ilk Saat” Yonetim Tablosu (SSC, 2020)

Bilesen

Hedef / Siire

Acgiklama

Oksijenasyon

SpO: > 92-94%

Oksijen, HFNC veya entiibasyon
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Bilesen Hedef/ Siire Aciklama
Damar Yolu <5dk IV veya IO erisim
Antibiyotik <60 dk Kiltiir sonrasi genis spektrum

H | i gerlendir-
Stvi Resiisitasyonu | 10-20 mL/kg bolus (maks. 60 mL/kg) er bolus sonrast yeniden degerlendir

me
Vazoaktifler Yanitsiz hipotansiyon Adrenalin/Noradrenalin & Vazopressin
[zlem Idrar > 1 mL/kg/s, laktat <2 mmol/L Stirekli hemodinamik izlem

6.3. Antibiyotik Tedavisi

Ampirik antibiyotik se¢imi; enfeksiyon odag, yas grubu ve yerel direng paternine gore yapilir.

Klinik Durum [k Secenek (IV) Alternatif / Ek
Yenidogan sepsisi Ampisilin + Gentamisin Meropenem (sokta)
. . . . + isi i g -
Toplum kokenli sepsis Sefotaksim veya seftriakson Vankomisin (kateter, cilt odag var

sa)

Piperasilin-tazobaktam + Amika-

Hastane kokenli sepsis
sin

+ Meropenem veya Vankomisin

Norolojik odakli sepsis Meropenem + Linezolid (siipheli MRSA)

*Antibiyotik tedavisi her zaman kiiltiir sonucu ve klinik yanita gére yeniden diizenlenmelidir.

*Ampirik tedavi 48-72 saat iginde yeniden gozden gegirilmelidir.

6.4. Solunum Yonetimi

J Hafif solunum sikintisinda nazal oksijen veya HFNC yeterlidir.

. Hipoksemi ve yorgunluk bulgulari gelisirse entiibasyon geciktirilmemelidir.
. Akciger koruyucu strateji: tidal voliim 6-8 mL/kg, PEEP 5-8 cmH,O.

. Hedef PaO, > 60 mmHg, SpO, > 92%.

6.5. S1v1 Tedavisinde Yeniden Degerlendirme

Her 10-20 mL/kg bolus sonrasi su parametreler gézden gecirilmelidir:

° Kapiller dolum siiresi (< 3 sn)
° Nabiz farki (merkez-perifer)
° Mental durum

. Idrar ¢ikisi (> 1 mL/kg/saat)
J Laktat diizeyi

. Akciger oskiiltasyonunda ral gelisimi (asir1 siv1 yitklenmesini gosterir)
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6.6. Elektrolit ve Metabolik izlem

. Hipoglisemi: < 45 mg/dL - 2 mL/kg %10 dekstroz

o Hipokalsemi: Iyonize Ca < 1 mmol/L - 0.5 mL/kg %10 Ca-glukonat

. Hiponatremi: Hafifse siv1 kisitlamasi, agirsa dikkatli hipertonik NaCl

6.7. Ozet

J Her stipheli sepsis olgusu ilk saat icinde yonetilmelidir.

. Her 5-10 dakikada yeniden degerlendirme yapilmalidir.

. “Erken antibiyotik + siv1 + oksijen + vazoaktif” kombinasyonu mortaliteyi azaltir.

7. Cocuk Yogun Bakimda ileri Yonetim ve Monitdrizasyon

Sepsis tanis1 konulan ve erken tedaviye ragmen klinik olarak stabil olmayan hastalar, gocuk yogun bakim
tinitesine (CYBU) yatirilmalidir.Burada amag; organ perfiizyonunu siirdiirmek, oksijen sunumunu

artirmak ve organ disfonksiyonlarini 6nlemektir.

7.1. Hemodinamik Hedefler

J Ortalama arter basinci1 (MAP) yasa gore uygun olmalidir (6rnegin: 1 yasinda > 50 mmHg, 10
yasinda > 60 mmHg).

J Tek basina kan basinc yeterli bir hedef degildir. Klinik degerlendirme su parametreleri
kapsamalidir:

o Kapiller dolum siiresi (< 3 sn)

o Nabiz farki (merkez-perifer)

o Cilt 1s1s1 ve renk

o Mental durum

o Idrar ¢ikig1 (> 1 mL/kg/saat)

o Laktat klirensi (%10-20 azalma ilk 6 saatte)

Hedef: Stabil hemodinami + yeterli organ perfiizyonu + disiik laktat.
7.2. Monitorizasyon

Yogun bakimda monitdrizasyon invaziv ve noninvaziv yontemleri kapsar.

Izlem Parametresi Amacg Yontem
Arteriyel Kan Basinci MAP, nabiz basinci Arteriyel kateter
Santral Ven6z Basing (CVP) Dolasim yiiklenmesi CV kateteri

Santral O Satiirasyonu (ScvO:)

Oksijen sunumu

Merkez ven 6rnegi

Laktat Takibi Doku perfiizyonu Seri 6lgtimler
Idrar Cikis Bobrek perfiizyonu Kateter takibi
Ekokardiyografi Kardiyak fonksiyon Yatak bagsi ultrasonografi
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Ekokardiyografi, sepsiste siv1 yanit1 ve kardiyak disfonksiyonun degerlendirilmesinde en degerli aragtir.

7.3. Organ Destek Tedavileri

a. Solunum Destegi

Oksijen ihtiyaci artan veya yorgunluk bulgular1 gosteren olgularda erken entiibasyon tercih

edilmelidir.

©)

Akciger koruyucu ventilasyon:

Tidal voliim: 6-8 mL/kg

PEEP: 5-8 cmH,0

FiO,: minimum gerekli diizeyde

Hipoksemiye direngli olgularda prone pozisyon veya yiiksek PEEP kullanilabilir.
ARDS gelisenlerde yiiksek frekansli ventilasyon (HFOV) degerlendirilebilir.

b. Kardiyovaskiiler Destek

o

Vazoaktif ilaglar:

Adrenalin > Diisiik kardiyak debi

Noradrenalin > Vazoplejik tablo

Dopamin > Artik 6nerilmez (aritmi riski)

Inotropik destek: Milrinon veya Dobutamin, miyokard depresyonu olan hastalarda kullanilabilir.
Refrakter sokta:

Kombine vazoaktif (Adrenalin + Noradrenalin)

Vasopressin eklenmesi

Kortikosteroid (hidrokortizon 2 mg/kg/6 saatte bir)

c. Bobrek Destegi

Oligiiri veya akut bobrek hasarinda siv1 yiiklenmesi varsa CRRT (Stirekli Renal Replasman

Tedavisi) baglanmalidur.

Amag: Siv1 dengesinin korunmast ve iire/kreatinin temizliginin saglanmasi.

Antikoagiilasyon: Sitrat veya heparin tercih edilir.

d. Nérolojik Izlem ve Sedasyon

GKS, pupil refleksi ve motor yanit diizenli izlenmelidir.
Asir1 sedasyondan kaginilmaly, agr1 ve ajitasyon kontrolii saglanmalidir.

Gerekirse noromiiskiiler blokaj gecici siireyle kullanilabilir.

e. Beslenme ve Metabolik Destek
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Erken enteral beslenme (24-48 saatte) mortaliteyi azaltir.
Gastrointestinal tolerans saglanamazsa parenteral destek diisiiniilmelidir.

Hiperglisemiden kaginilmali (hedef 140-180 mg/dL).
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7.4. Refrakter Sok Yonetimi

Refrakter sok, iki veya daha fazla vazoaktif ajan kullanimina ragmen perfiizyon bozuklugu ve

hipotansiyonun devam ettigi durumdur.
Diglanmasi Gereken Nedenler:

. Kardiyak tamponad

. Tansiyon pnomotoraks

J Abdominal kompartman sendromu

J Kateter tikaniklig1 veya hat hatasi

J Adrenal yetmezlik

Ek Miidahaleler:

J Inhale nitrik oksit (pulmoner hipertansiyon varsa)

. Kortikosteroid (hidrokortizon)

J Hemopertfiizyon veya plazmaferez (sitokin firtinasinda)

o ECMO (se¢ilmis direngli olgular)
ECMO, refrakter kardiyojenik sokta hayat kurtarici olabilir ancak deneyimli merkezlerde uygulanmalidir.

7.5. 1zlem ve Yeniden Degerlendirme

. Hastalar her 15-30 dakikada klinik ve hemodinamik olarak yeniden degerlendirilmelidir.

J Idrar ¢ikis, laktat, cilt perfiizyonu, mental durum ve vital bulgular siirekli kaydedilmelidir.

. Organ fonksiyonlar1 (bobrek, karaciger, koagiilasyon) giinliik olarak izlenmelidir.

. Tedaviye yanitin degerlendirilmesinde laktat klirensi, ScvO, ve kapiller dolum temel
parametrelerdir.

8. Kalite Iyilestirme, Protokoller ve Sonug

8.1. Kalite Iyilestirme ve Protokoller

Pediatrik sepsiste mortalite ve morbiditeyi azaltmanin en etkili yolu, merkez bazl kalite iyilestirme
(QI) programlar: ve standart protokoller olusturmaktir. Bu programlarin hedefi, “erken tani, hizli

tedavi ve siirekli izlem” Giglisiiniin siirdiiriilebilirligini saglamaktir.

Baslica Kalite Iyilestirme Unsurlart

Alan [zlenecek Gostergeler Hedef
Antibiyotik Y6netimi Tan1 sonrasi antibiyotik baglama siiresi <60 dakika
S1v1 Resiisitasyonu [k bolus zamani <15 dakika

Laktat Olciimii Tan1 anindan itibaren ilk dl¢iim <1 saat
Yogun Bakima Transfer Karar sonrasi nakil siiresi < 30 dakika

Mortalitenin Izlenmesi 6 aylik ortalama mortalite oran <%15
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Bu gostergelerin elektronik sistemlerle izlenmesi, hem bakim kalitesini hem de klinik karar hizini artirir.

8.2. Egitim ve Farkindalik

J Her hastanede “Sepsis Kod Ekibi” kurulmalidir.

J Tiim saglik personeline yilda en az bir kez sepsis tan1 ve tedavi egitimi verilmelidir.
. Sepsis farkindalik posterleri, kliniklerde goriiniir yerlere asilmalidur.

J Egitimlerde Phoenix kriterleri ve ilk saat yonetimi protokolii temel alinmalidir.

Egitimlerin simiilasyon temelli yapilmasi, tan1 ve miidahale siirelerini kisaltir.

8.3. Gelecek Perspektifi

Yeni biyobelirtegler (IL-6, presepsin, metabolomik paneller) ve yapay zeka destekli erken uyar1
sistemleri, sepsis yonetiminde gelecekte dnemli rol oynayacaktir. Yapay zeka algoritmalari, vital
bulgular ve laboratuvar verilerini ger¢ek zamanli izleyerek klinik ekiplere uyar1 verebilecektir. Ayrica
Phoenix kriterlerinin elektronik saglik kayitlarina entegrasyonu, klinik karar destegi sistemlerini

gliglendirecektir.

8.4. Sonug

Pediatrik sepsis, erken tani ve uygun tedaviyle mortalitesi azaltilabilen bir halk saglig: onceligidir.
Phoenix kriterleri, tanida standardizasyon ve epidemiyolojik karsilagtirilabilirlik saglar. “Ilk saat
yonetimi’, “organ destek tedavileri” ve “kalite protokolleri” biitiinciil olarak uygulandiginda mortalite

orani anlamli bicimde azalir.

Sonug olarak:

Erken Tani + Ilk Saat Miidahalesi + Yogun Bakim Izlemi + Kalite Takibi = Daha Az Mortalite, Daha
Iyi Yagam Kalitesi

-Phoenix kriterlerinin yaygin kullanimy, tan1 dogrulugunu ve epidemiyolojik karsilastirilabilirligi artirir.

-Egitim programlari ve diizenli sepsis tatbikatlari, klinik yanit hizini yiikseltir.
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3.4. Bilinci Kapalr Cocuga Yaklasim

Cocuk Yogun Bakim Acisindan Bilinci Kapali
Hastaya Yaklasim

Approach to an Unconscious Patient in Pediatric Intensive Care

Hasan Ozen, Dr. Ogr. Uyesi
ozen87@hotmail.com

Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 AD, Gocuk Yogun Bakim BD, Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Biling, kisinin kendisinin ve ¢evresinin farkinda olmasi durumudur. Cocuk yogun bakim pratiginde biling
bozukluklary, altta yatan metabolik, enfeksiyoz veya yapisal nedenlerin erken tani ve tedavisini gerektiren acil
durumlardir. Biling kayb: travmatik veya non-travmatik olabilir; ¢ocuklarda en sik neden enfeksiyonlardir.
Bilinci kapali cocukta hizli degerlendirme, hava yolu, solunum ve dolasimin giivenceye alinmasiyla baglamaly,
es zamanli olarak neden arastirilmalidir. Yogun bakim hekimi i¢in bu yaklagim, nérolojik fonksiyonlarin

korunmasi ve sekellerin 6nlenmesi agisindan kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Bilin¢ bozukluklari, ¢ocuk yogun bakim, koma, nérolojik degerlendirme, yogun bakim

yonetimi

Abstract:

Consciousness is defined as the state of being aware of oneself and the surrounding environment. In pediatric
intensive care practice, disorders of consciousness represent emergencies that require prompt diagnosis and
treatment of underlying metabolic, infectious, or structural causes. Loss of consciousness may be traumatic
or non-traumatic, with infections being the most common cause in children. In an unconscious child, rapid
assessment should begin with securing the airway, breathing, and circulation, while simultaneously investigating
the underlying etiology. For the intensive care physician, this approach is crucial to preserve neurological

functions and prevent long-term sequelae.

Keywords: Disorders of consciousness; Pediatric intensive care; Coma; Neurological assessment; Intensive

care management
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Giris

Biling, iki temel bilesenden olusur: uyaniklik ve farkindalik. Uyaniklik, beyinsapi, hipotalamus, talamus
ve asendan retikiiler aktive edici sistem (ARAS) tarafindan saglanirken; farkindalik, serebral korteks
ve subkortikal baglantilarin koordineli ¢alismasi ile miimkiindiir. Biling diizeyindeki akut degisiklikler
konfiizyondan komaya kadar degisebilen bir yelpazeyi icerir. Akut biling degisikliklerini baslica 2
grupta toplamak mimkiindiir:'

1. Aktif mental durumla birlikte olanlar

- Deliryum

2. Deprese mental durumla birlikte olanlar

-Letarji

- Obduntasyon

- Stupor

-Koma

Deliryumda mental durum aktif, gocuk hiperaktif ve iritabldir. Deliizyon, halusinasyon, illiizyonlar:
olur. Yer, zaman, kisi oryantasyonu bozuktur. Her iki serebral hemisfer veya beyin sap1 tutulmustur.
Ani baglar, yaklasik 1-2 saatte sonlanir. Nadiren 4-7 giinden fazla devam edebilir. Cocuklarda en sik

nedenleri arasinda intoksikasyonlar, enfeksiyonlar, ates, metabolik bozukluklar ve epilepside goriiliir.

Letarjide kisi uykuludur, ancak rahatlikla uyandirilabilir. Duyusal uyaranlara zaman zaman bozuk
cevaplar verebilir. Obduntasyon, uyaniklikta hafif-orta diizeyde azalma, ¢evreye ilgide azalma ve

uyarana tepkide yavaslama ile karakterizedir. Kisi s6zel uyaranlarla uyandirilabilir, bilingsiz
ve aglayarak cevap verebilir. Kendi haline birakilinca uyur.

Stuporda hasta derin uykudadir, minimal spontan hareket vardir, ancak siddetli ve tekrarlayan

uyaranlarla uyanir, iletisim yoktur veya minimaldir.

Komada ise s6zel veya motor uyaranlarla uyandirilamaz. Ne uyaniklik, ne de farkindalik vardir. Biling
bozuklugunun en agir halidir. iki tarafli serebral hemisferlerin, talamusun veya beyin sapinin fonksiyon
bozuklugundan kaynaklanir. Komanin gecici bir biling durumu oldugu unutulmamalidir. Hastalar
etiyoloji ve tedavi sonuglarina gore iyilesir, kaybedilir veya kronik biling bozukluklari (persistan vejetatif

durum, minimal bilin¢ durumu, beyin 6liimii) ile yasamlarina devam ederler.’
Bilincin kronik olarak bozuldugu durumlar:

«Vejetatif durum (bitkisel hayat), cevresel farkindaligin olmamasina ragmen, hipotalamik ve beyinsapi
fonksiyonlarinin - bakimin desteklendigi sartlarda- uzun hayat siirmeye imkan tanidig1 bir biling

bozuklugudur. Solunum fonksiyonlar1 ve uyku-uyaniklik donemleri varligini korur.

«Minimal bilinglilik durumu ¢ok sinirl da olsa refleks olmayan amagli hareketlerin veya duygulanimlarin
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gozlendigi basit emirlerin yapilabildigi, anlamli kelimelerin ¢ikarilabildigi, uyarana aglama ve ya

giillimseme gibi uygun cevaplarin verilebildigi biling durumudur.

«Locked-in syndrome (kilitlenme sendromu) biling tamamen yerindedir fakat, istemli kaslarda
paralizi nedeniyle ¢ok sinirl bir iletisim kurabilirler, konugma yoktur. Ancak vertikal diizlemde goz
hareketleri ile iletisim kurabilirler. Kortikobulber, kortikopontin, kortikospinal yollarin etkilendigi

iki tarafli ventropontin lezyonlarda goriiliir.

«Akinetik mutizmde ise uyaniklik ve farkindalik korunmusg olmasina ragmen mental fonksiyonlarda
bozulma vardir. Motor fonksiyonlar ve konusma yavaslamis veya tamamen kaybolmustur. iki tarafli

inferior frontal lob, paramedian mezensefalon ve diensefalon lezyonlarinda goriiliir.

«Beyin dliimii, solunum yoktur, hem korteks hem de beyin sap1 fonksiyonlar1 geri dontisiimsiiz olarak

kaybolmustur.

Cocuk yogun bakimda biling degisiklikleri, ogunlukla metabolik, toksik veya yapisal nedenlere bagli
olarak gelisen ciddi norolojik disfonksiyonlardir. Bu durumlarda hedef, hem nedenin hizli tanimlanmasi

hem de ikincil beyin hasarinin 6nlenmesidir.

Noroanatomi ve Fizyopatoloji

Biling diizeyinin korunmasinda ARAS, talamus, hipotalamus ve serebral korteks arasinda siki bir iligki
vardir. ARAS’taki noronlar pons ve orta beyinden koéken alarak talamus ve hipotalamus araciligiyla
kortekse ulasir. Bu yapilarin herhangi birinde iki tarafli lezyon veya yaygin baskilanma, bilincin kaybina
neden olabilir. Cocuklarda 6zellikle hipoksik-iskemik hasar, hipoglisemi, enfeksiyonlar ve travmalar

ARAS fonksiyonlarini bozarak komaya yol acabilir.

Biling diizeyinin degerlendirilmesinde en yaygin kullanilan sistem Glasgow Koma Skalasidir (GKS).
Cocuklarda ise yasa gore modifiye edilmis pediatrik GKS kullanilmalidir. GKS < 8 olan hastalar yogun

bakimda entiibasyon endikasyonu tasir.
Glasgow Koma Skalast (Infant, Cocuk ve Yetiskin Karsilagtirmast)

Glasgow Koma Skalas1 (GKS), hastanin biling diizeyini objektif olarak degerlendirmek i¢in kullanilan
standart bir dlgektir. Asagidaki tabloda infant, ¢ocuk ve yetiskinlerde kullanilan yanit kriterleri

kargilastirmali olarak verilmistir.
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Cevap Infant Cocuk ve Yetiskin Puan
Spontan Spontan 4
Sesli Uyaran Sesli Uyaran 3
Goz Agma
Agriyla Agriyla 2
Yok Yok 1
Anlamsiz sozler veya giilme Oryante ve yeterli 5
[rritabl, agliyor Uygunsuz Konusma 4
Sozel Cevap Agriile aglama Yetersiz kelimeler 3
Agriile inleme Anlamsiz sozler 2
Yok Yok 1
Normal spontan hareket
Istekleri yerine getirme 6
Dokunma ile ¢cekme
Dokunma ile ¢ekme 5
Agri ile gekme
Agriile gekme 4
Motor Cevap Dekortike postiir
Dekortike postiir 3
Deserebre postiir
Deserebre postiir 2
Yok
yok 1
Total Skor 3-15
Puanlama ve Klinik Yorum
Toplam Puan Arahg Klinik Yorum
13-15 Hafif biling degisikligi
9-12 Orta dereceli biling bozuklugu
<8 Agir koma (entiibasyon endikasyonu diistiniiliir)
Etiyoloji

Cocuklarda komanin nedenleri primer (serebral) ve sekonder (sistemik/metabolik) olarak siniflandirilir.
Primer nedenler arasinda travmatik beyin hasari, inme, menenyjit, ensefalit, status epileptikus ve tiimorler
yer alir. Sekonder nedenler arasinda hipoglisemi, hiponatremi, hiperkalsemi, hepatik ensefalopati,

sepsis ve toksik maruziyetler bulunmaktadir.

Yapilan bir ¢aligmada ¢ocuklarda nontravmatik komanin en stk nedeni enfeksiyonlardir (%38 vakada).

Enfeksiyonlari; intoksikasyonlar, uzamis nobetler, konjenital malformasyonlar, hipoksik-iskemik
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olaylar ve metabolik hadiseler izlemektedir. Asagidaki tabloda ¢ocuklarda koma nedenleri sistematik

olarak 6zetlenmistir.

Kategoriler

Koma Nedenleri

Metabolik

* Sivi-elektrolit, asit-baz ve kan sekeri bozukluklar1
* Dogustan metabolik bozukluklar (organik asidemiler, aminoa-
sidemiler, iire siklus bozukluklarr)
» Karbohidrat metabolizma bozukluklari
 Mitokondrial, karnitin, yag asidi oksidasyon defektleri
* Lokodistrofiler
* Vitamin eksiklikleri (tiamin, pridoksin, niasin)

Intoksikasyonlar

» Tlag asir1 dozlar1 veya yan etkileri
* Toksik madde alimlar1

Organ Disfonksiyonlari

* Endokrin: pituiter, tiroid, pankreas, adrenal yetmezlik
» Nonendokrin: renal yetmezlik, iiremi, hepatik ensefalopati,
Reye sendromu
* Kardiyak yetmezlik, sok
* Respiratuvar yetmezlik, hipoksi, CO: narkozu

« Sistemik veya serebral enfeksiyonlar: menenjit, ensefalit, se-

Enfeksiyoz rebrit, beyin apsesi
* Nobetler: konviilsif / nonkonviilsif status epileptikus / postik-
Paroksismal tal durum
» Konfiizyonel migren
Travmatik . Intrakranyql l}emora_]l veya kontilizyon
* Diffiiz aksonal hasar
Neoblastik * Beyin tiimorleri (infiltrasyon, 6dem, hidrosefali, herniasyon)
P * Nobet veya tedaviye (kemoterapi, radyasyon) bagli toksisite
» Iskemik olaylar: tromboz, embolizm, arter diseksiyonu
Vaskiiler * Hemorajik olaylar: AVM, anevrizma, koagiilopati, travma
* Siniis Ven trombozu
inflamatuar * Vaskiilitler
. * Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM)
Psikiyatrik » Konversiyon bozukluklar1 ve psikojenik pseudokoma

Acil Yaklagim ve Degerlendirme

Bilinci kapali hastanin degerlendirilmesi kapsamly, sistematik ve hizli olmalidir. Degerlendirme siirecinde

bir yandan nedene yonelik veriler elde edilirken bir yandan da tedaviler planlanmali ve uygulanmalidir.

Acile bilinci kapali gelen her hasta dncelikle hava yolu giivenligi, solunum ve dolasimin siirdiiriilmesi ve
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gerekli metabolik destegin (s1vy, elektrolit, glukoz vb.) verilmesi agisindan irdelenmelidir.?,* Travmatik
olay siiphesi varliginda omurga stabilizasyonu unutulmamalidir. Yogun bakima bilinci kapali getirilen
her hasta, ABCD (Airway, Breathing, Circulation, Disability) yaklasimiyla degerlendirilmelidir. Hava
yolu a¢iklig saglanmali, solunum desteklenmeli ve dolasim parametreleri stabilize edilmelidir. Biling
degisikligi ile bagvuran tiim hastalara uygun yol ile oksijen verilmeli, asagidaki durumlarin varliginda

ise hasta entiibe edilmelidir:

« Glasgow koma skoru (GKS) 8 < olmasi
« Hava yolu biitlinligiiniin bozulmasi

o Apne veya diizensiz solunum

« Herniasyon bulgularinin varlig

« Havayolu koruyucu reflekslerin kayb1

« Biling kaybinin uzun siirmesi

« Gastrik lavaj uygulanmasi

o Nakil edilecek hastada nakil sirasinda entiibasyon ihtiyaci dogma siiphesi

Hikaye ve Fizik Muayene

Etiyolojiye ulasmada 6nemli bir basamaktir. Cocuga bakim veren veya olaya sahit olan kisiden
alinan o6ykii ok degerlidir. Biling degisikliginin siiresi, siddeti ve siire¢ i¢indeki progresyonu mutlaka
ogrenilmelidir. Cocukta herhangi bir travma, ila¢ kullanimi veya toksin maruziyeti, gegirmis oldugu
ve gecirmekte olabilecegi enfeksiyona ait ipuglari, olas1 nobet gegirme, sistemik hastalik tanisi olup
olmadig1 sorgulanmalidir. Bilincin kapanmasina giden siire¢ de etiyoloji hakkinda fikir verebilir. Ani
baslangi¢ kafa i¢i kanamayi, nobeti, travmay1 veya zehirlenmeyi diisiindiiriirken, bilingteki kademeli
bozulma enfektif siireci, metabolik anormalligi veya genisleyen intrakraniyal kitle lezyonunu diistindiir{ir.
Bilincin kapanmasindan dnce bas agrisy, ¢ift gorme veya kusma 6ykiisii kafa i¢i basincinin arttigin
gosterebilir. Dogumsal metabolik hastaliklar tekrarlayan ataklar seklinde biling degisikligine yol
acabilir. Cocugun bakicisindan alinan belirsiz veya muayeneyle tutarsiz bir ykii ihmal ve istismari

akla getirmelidir.

Fizik Muayene

Genel Yaklasim

Bilinci kapali ¢ocukta fizik muayene, hem yasami tehdit eden durumlarin taninmasi hem de nérolojik
lokalizasyonun yapilabilmesi agisindan kritik 6neme sahiptir. Degerlendirme, ABC yaklagim1
dogrultusunda solunum, dolasim ve noérolojik durumun es zamanli olarak gozden gecirilmesiyle
baglar. ik dakikalarda vital bulgularin saptanmasi, olasi nedenlerin hizli belirlenmesi ve norolojik

muayenenin yapilmasi mortaliteyi azaltmada anahtardir.®
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Vital Bulgular ve Baslangic Muayene

Vital bulgularin dikkatle degerlendirilmesi tanisal siirecte yol gostericidir. Hipotansiyon, sok, sepsis
veya adrenal yetmezligi diisiindiiriirken, hipertansiyon kafa ici basing artigi bulgusu olabilir. Bradikardi
Cushing triadinin pargasi olarak kafa ici basing artisinda goriiliir. Ates enfeksiyonun yani sira noroleptik

malign sendrom, sicak ¢arpmasi veya antikolinerjik zehirlenmede de ortaya ¢ikabilir.

Solunum sayisi ve paterni, asit-baz dengesi ve norolojik lezyon lokalizasyonu hakkinda bilgi verir.
Cheyne-Stokes solunumu bilateral hemisferik lezyonlarda, santral nérojenik hiperventilasyon beyin

sap1 lezyonlarinda izlenebilir.”

Hastanin nefesinin kokusu alkol zehirlenmesinde, diyabetik ketoasidozda (tatli-meyvemsi), iiremide
(idrar benzeri) ve hepatik komada (kiif) karakteristik olabilir.

Kardiyovaskiiler muayene, intrakraniyal apse yayiliminin kaynag: olan konjenital kalp hastaligin
veya endokarditi diisiindiirebilir. Karin renginde degisiklik veya sertlik, sok kaynagi olarak karin i¢i

kanamay: diistindiirebilir.

Meninks irritasyon bulgularinin varligi menenjit, subaraknoid kanama ve bazi intoksikasyonlarda

goriilebilir .!

Deri Bulgulari ve Sistemik Ipuglar

Cilt bulgulari, komanin nedenine iliskin 6nemli ipuglar1 verebilir. Siyanoz hipoksemiye, sarilik karaciger
yetmezligine, solukluk anemi veya soka, kiraz kirmizisi renk karbon monoksit zehirlenmesine isaret
eder. Kafada hematom veya ekimoz travmay1 diisiindiiriir; burun veya kulaktan berrak sivi sizmasi
kafa tabani kirig1 gostergesidir. Coklu yasta morluklar ve yanik izleri ¢ocuk istismari agisindan

degerlendirilmelidir.®

Pupillerin Degerlendirilmesi

Pupil boyutu, simetrisi ve 151¢a yanit1 beyin sap1 fonksiyonunun degerlendirilmesinde temel 6neme
sahiptir. Pupiller 151k refleksinin afferent kolu optik sinir (II), efferent kolu okiilomotor sinir (III) ile taginur.
Anizokori, li¢lincii kranial sinir veya niikleus lezyonlarinmi diisiindiiriir. Metabolik ensefalopatilerde
pupiller genellikle kiiciik ve reaktiftir; beyin sap1 hasarlarinda dilate ve fiks olabilir. Pons lezyonlarinda

pupiller genellikle igne ucu seklinde ve fiks izlenir.’

Goz Hareketleri ve Beyin Sap: Refleksleri

Okiilosefalik refleks (doll’s eye manevrasi), kornea refleksi ve 6giirme refleksi beyin sap1 biitiinliigiiniin
degerlendirilmesinde kullanilir. Bu reflekslerin kaybi, yapisal beyin sap1 lezyonlarini diistindiirmelidir.
Kornea refleksi trigeminal (V) ve fasiyal (VII) sinirlerle saglanir; bilateral yanit alinmamasi pons
lezyonuna isaret eder. Ogiirme refleksi glossofaringeal (IX) ve vagus (X) sinirlerinin biitiinliigiinii

yansitir.®
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Motor Yanit, Kas Tonusu ve Postiir

Kas tonusu, spontan hareketler ve agrili uyaranlara yanit norolojik hasarin ciddiyetini belirlemede
onemlidir. Asimetrik yanitlar hemisferik lezyonlar: diisiindiiriir. Dekortike postiir (kollarda fleksiyon,
bacaklarda ekstansiyon) supratentoryal lezyonlarda; deserebre postiir (kollarda ve bacaklarda
ekstansiyon) orta beyin veya pons lezyonlarinda izlenir. Modifiye Glasgow Koma Skalas: pediatrik

hastalarda seri olarak kullanilmalidir.®

Kafa I¢i Basing Artist ve Herniasyon Bulgulart

Kafa i¢i basing artis1 (KIBA), biling bozuklugu olan ¢ocukta hizli tan1 gerektiren acil bir durumdur.
Hipertansiyon, bradikardi ve diizensiz solunum (Cushing triadi) KIBA'nin klasik bulgularidir. Pupiller
genisleme, postiir degisiklikleri ve motor yanit kayb1 herniyasyonun gostergesi olabilir. Bu durumda

acil norosiriirjik konsiiltasyon gereklidir. ¢
Sonug

Bilinci kapali ¢ocukta fizik muayene, yalnizca norolojik degerlendirme degil, ayn1 zamanda sistemik
nedenlerin taninmasi agisindan da kritik 6nemdedir. Seri ndrolojik muayene, pupillerin, reflekslerin
ve motor yanitlarin izlenmesi tedaviye yanitin objektif gostergeleridir. Erken donemde yapilan dikkatli

tizik muayene, mortalite ve sekellerin 6nlenmesinde temel belirleyicidir.

Goriintiileme ve Laboratuvar Incelemeleri

Bilinci kapali hastanin laboratuvar incelemesinde serum elektrolitleri, serum glukoz, arteriyel veya
venoz kan gazi, karaciger fonksiyon testleri, amonyak, tam kan sayimi, kan iire nitrojeni, kreatinin,

idrar ve serum toksikoloji taramasi, kan ve idrar kiiltiirlerini igermelidir.

Radyolojik olarak bilinci kapali hastanin degerlendirilmesinde hidrosefali, herniyasyon, kitle lezyonlari,
kanama ve 6dem gibi acil cerrahi miidahale gerektiren patolojilerin tespitinde hizli ve etkin olmasi
nedeni ile ilk tercih beyin tomografisidir. Kafa i¢i basing artis1 veya herniyasyon sendromu bulgular:
varliginda tomografi ivedilikle yapilmalidir. Ek olarak etiyolojide enfeksiyon diisiindiigiimiiz hastalar
gibi lomber ponksiyon yapilmasi gereken durumlardan 6nce de kitle etkisi olugturan durumlarin
ekartasyonu agisindan da tomografi planlanmalidir. Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) beynin
yapisal detaylarini gostermek i¢in daha faydali olmasinin yani sira ulasilabilirlik, ¢ekim siiresinin
uzunlugu gibi kisitlamalar1 mevcuttur. Ancak ensefalit, enfarkt, kafa travmasindan kaynaklanan yaygin
aksonal hasar, petesiyal kanamalar, serebral venoz tromboz ve demiyelinizasyonun erken kanitlar:

acisindan tomografiye gore daha duyarlidir.'>"

Lomber poksiyon enfeksiyon siiphesinde isleme kontrendike bir durum yoksa yapilmalidir. Ancak
klinik olarak kafa ici basinci artis1 bulgular: olan, fokal norolojik defisit gelisen hastalarda islemi
yapmadan 6nce mutlaka bir serebral goriintiileme tetkikine bagvurmak gerekir. Giris basinci 6l¢iilmeli

ve kaydedilmelidir. Beyin omurilik sivisindan (BOS) gonderilecek testler biyokimyasal incelemeler
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yaninda hiicre sayimi ve etkene yonelik kiiltiirleri de icermelidir. BOS glukoz/serum glikoz orani
tayini i¢cin drnek alimina en yakin zamanli olacak sekilde serum glikoz diizeyi bakmak dogru olan
yontemdir. Gerekli hallerde ek incelemeler yapmak i¢in BOS 6rneklerinin uygun sartlarda saklanmasi

saglanmalidir.

Elektroensefalografi (EEG) bilinci kapali fakat diger tetkiklerle etiyolojiye ulasamadigimiz hastalarda
endikedir, ¢iinkii non-konvulziv status epileptikusu tanimanin bagka bir yolu yoktur. EEG epileptik
aktivetiyi gostermekle beraber altta yatan yapisal veya enfektif durumlar hakkinda da fikir verebilir.

Ayrica seri EEG gekimleri prognozu 6ngérmede de yardimcidir.

Tedavi

Glasgow koma skoru <12 olan tiim hastalar mekanik {i¢iincli basamak bir yogun bakim merkezinde
takip edilmelidir. Hasta diiz pozisyonda yatirilmali ve bas notral pozisyonda olmalidir. Kardiyak ve
solunum fonskiyonlar1 monitorize edilerek izlenmelidir. Hastaya oksijen saturasyonu 94 olacak sekilde
uygun yolla oksijen destegi verilmelidir. Prognoza olumsuz etkilerinden dolay1 hasta; hipotansiyon, agir

hipertansiyon, hipertermi, hipoglisemi-hiperglisemi, hiponatremi ve konviilsiyonlardan korunmalidur.

Bagvuru sonrasi ilk 10-15 dk lik yagsam kurtaric1 miidahalelerin yapilmasi ¢ocuk hastalar i¢in 6nem
arz etmektedir. Havayolu acikliginin saglanmasi gerekli oksijen desteginin verilmesi ve olasi travma
stiphesinde omurga stabilizasyonun yapilmasi gerekmektedir. Eger hastanin aspirasyon riski var ise

uygun pozisyon verilmesi gks <8 ise entiibasyon diistiniilmelidir.

Hastanin yasina uygun tansiyon degerleri hedeflenerek izotonik siv1 resiisitasyonu yapilmalidir. Stvi
resiisitasyonuna ragmen dolasim bozuklugu devam eden yeterli tansiyon hedeflerine ulagsamayan

hastalarda vazoaktif ajan diistiniilmelidir.

Bilinci kapali cocuk hasta grubunda mutlaka hipoglisemi akilda tutulmalidir. Hipoglisemi durumunda

damar yolundan hizli dekstroz verilmelidir.

Siiregiden nobeti olmasi ve buna bagli olarak biling bozuklugu olan hastaya uygun dozda antiepileptik

tedavisi verilmelidir.

Artmus kafa i¢i basinci siiphesi olan hastalarda hipertonik siv1 tedavisi veya hiperosmolar tedavi ve

beyin cerrahisi ile hastanin danigimi saglanmalidir.

Sepsise bagli olarak bilinci kapali hastalarda gecikmeden ampirik antibiyotik tedavisi baglanmali,

kaynak kontrolii saglanmali ve hastanin hemodinamisine gore sivi resusitasyonu saglanmalidir.

Elektrolit imbalansi olan hastalarda bozuk olan elektrolite bakarak ona uygun tedavi yaklagimi

secilmelidir.

Hepatik/tiiremik ensefalopati olan hastalarda destek tedavileri ve altta yatan nedenin tedavisi

gerekmektedir.
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Toksikolojik yaklasimlarda ilgili toksik maddenin alinmasi sonrast akut bagvurularda aktif komir
diisiiniilebilir. Ilgili toksinin antidotu var ise antidotu geciktirilmeden verilmelidir. Diger durumlarda

destek tedavisi verilir ve bu hastalarda toksikolojik danigma gerekir.

Tedavi yaklasimlarinda genel olarak hastalarda hipotonik sivilardan kaginilmalidir. Ventilasyon
agisindan hipoksi/hiperkapniden kaginmak geregir profilaktik olarak agir hiperventilasyon 6nerilmez.

Agr1 ve sedasyon kontrolii 6nemlidir hipoperfiizyon riski agisindan dikkatli olunmalidur.

Prognoz

Prognoz altta yatan nedene, miidahale siiresine ve beyin hasarinin derecesine baghdir. Hipoksik-iskemik
ensefalopati, travmatik beyin hasar1 ve meningoensefalit olgularinda mortalite daha yiiksektir. Erken
donemde normal pupil yanit1 ve hizli biling toparlanmast iyi prognoz gostergeleridir. Kronik biling

bozukluklarinda ise norolojik iyilesme sinirhdir.

Sonug

Cocuk yogun bakimda bilinci kapali hastaya yaklasim multidisipliner bir siiregtir. Erken tani, uygun
destekleyici tedavi, norolojik izlem ve etiyolojiye yonelik tedaviler mortaliteyi azaltir. Yogun bakim
ekibinin koordinasyonu ve sistematik yaklasim, hastalarin norolojik iyilesme sansini belirleyen en

onemli faktorlerdendir.
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3.5. Cocuklarda Sok

Cocuklarda Sok: Tani, Fizyolopatiyoloji ve
Tedavi Yaklasimlar:

Shock in Children: Diagnosis, Pathophysiology, and Treatment Approaches

Resul Yilmaz, Prof. Dr.

drresul@gmail.com

Department of Pediatrics, Division of Pediatric Critical Care, Selcuk University School of Medicine, Konya, Tiirkiye

Ozet:

Sok, cocuk acil tibbinda hizli tan1 ve miidahale gerektiren, doku perfiizyonunun bozulmasiyla gelisen yasami
tehdit eden bir klinik tablodur. Hiicrelere yeterli oksijen ve besin ulasamamasi sonucu anaerobik metabolizma
baslar, laktik asidoz ve organ disfonksiyonu gelisir. Cocuklarda eriskinlere gore farkl: fizyolojik 6zellikler
nedeniyle hipotansiyon ge¢ bulgudur; erken donemde tasikardi, kapiller dolum siiresinin uzamasi ve soguk

ekstremiteler 6nemlidir.

Pediatrik sokun baslica tipleri hipovolemik, distribiitif (septik, anafilaktik, norojenik), kardiyojenik ve obstriiktif
soktur. Hipovolemik sok, kan veya siv1 kaybina bagli olarak gelisir; en sik goriilen formudur. Kardiyojenik sokta
kalp kas1 pompa iglevini yerine getiremez; genellikle konjenital kalp hastaliklari, aritmiler veya miyokardit neden
olur. Distribiitif sokta damar tonusunun kayb1 sonucu periferik vazodilatasyon meydana gelir. Obstriiktif sokta

ise kardiyak tamponad, pnémotoraks veya pulmoner emboli gibi mekanik engeller dolagimi1 bozar.

Tanida erken klinik degerlendirme esastir: biling diizeyi, cilt 1s1s1, nabiz kalitesi, kapiller dolum siiresi ve idrar

cikisi en giivenilir gostergelerdir. Laboratuvar olarak laktat artis1 erken doku hipoperfiizyonunu gosterir.

Tedavi yaklasimi ABC (Airway, Breathing, Circulation) prensibine dayanir. Oksijen verilmesi, damar yolu veya
intraossedz erisim saglanmasi ve hizli sivi resiisitasyonu temel basamaklardir. Izotonik kristaloidlerle baglanir;
yanit alinamazsa inotrop ve vazopressor tedaviler (adrenalin, dopamin, dobutamin) uygulanir. Kanama varsa

kan Uriinleri eklenir.

Amag, oksijen sunumunu artirmak ve titketimi azaltmaktir. Kalp hizi, mental durum, kapiller dolum siiresi, idrar
¢ikist ve serum laktat diizeyinin diizelmesi tedavi basarisini gosterir. Erken tani ve dogru tedaviyle pediatrik

sokta mortalite biiylik l¢tide azaltilabilir.

Anahtar Kelimeler: ok, hopovolemik sok, dagilimsal sok, dolasim yetersizligi
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Abstract:

Shock is a life-threatening clinical condition in pediatric emergency medicine that requires rapid
diagnosis and intervention and develops due to impaired tissue perfusion. Inadequate oxygen and
nutrient delivery to the cells leads to anaerobic metabolism, lactic acidosis, and organ dysfunction.
Because of physiological differences compared to adults, hypotension is a late sign in children; early
findings such as tachycardia, prolonged capillary refill time, and cold extremities are more important.
The main types of pediatric shock are hypovolemic, distributive (septic, anaphylactic, neurogenic), cardiogenic, and
obstructive. Hypovolemic shock, the most common form, results from blood or fluid loss. In cardiogenic shock,
the heart fails to function as an effective pump, often due to congenital heart disease, arrhythmias, or myocarditis.
Distributive shock occurs due to loss of vascular tone leading to peripheral vasodilation, while obstructive shock
results from mechanical barriers to circulation such as cardiac tamponade, pneumothorax, or pulmonary embolism.
Early clinical evaluation is essential for diagnosis; the most reliable indicators are level of consciousness, skin temperature,
pulse quality, capillary refill time, and urine output. Elevated lactate levels indicate early tissue hypoperfusion.
Treatment follows the ABC (Airway, Breathing, Circulation) approach. Oxygen administration,
establishment of vascular or intraosseous access, and rapid fluid resuscitation with isotonic
crystalloids are fundamental. If there is no response, inotropic and vasopressor therapies (epinephrine,
dopamine, dobutamine) are used, and blood products are added in cases of hemorrhage.
The goal is to increase oxygen delivery and reduce oxygen consumption. Improvement in heart rate, mental
status, capillary refill time, urine output, and serum lactate levels indicates successful treatment. With early

diagnosis and appropriate management, mortality in pediatric shock can be significantly reduced.

Keywords: Shock, hypovolemic shock, distributive shock, circulatory failure

GIRIS

Sok, cocuk acil tibbinda en kritik, en hizli miidahale gerektiren durumlardan biridir. Basitge tanimlanacak
olursa sok, doku perfiizyonunun yetersizligi nedeniyle oksijen ve besin maddelerinin hiicrelere
ulasamamasi sonucunda gelisen bir klinik sendromdur (1). Bu durum, hiicresel diizeyde enerji

tiretiminin anaerobik yola kaymasina, laktik asidozun gelismesine ve organ fonksiyonlarinin bozulmasina

yol acar.

Pediatrik yas grubunda sokun fizyopatolojisi eriskinlerden belirgin bicimde farklidir. Eriskinlerde kan
basincinin diigmesi erken bir bulgu iken, ¢cocuklarda kompansatuvar mekanizmalar uzun siire kan
basincini normal tutabilir. Bu nedenle ¢ocuklarda hipotansiyon sokun ge¢ bulgusudur (1). Erken
donemde tasikardi, kapiller dolum siiresinde uzama, soguk ekstremiteler, zayif nabizlar ve azalmis

idrar ¢ikisi gibi bulgular daha degerlidir.

Diinya Saglik Orgiitii verilerine gore, sok ¢ocuk dliimlerinin %7-10’undan sorumludur, ancak

uygun zamanda taninir ve tedavi edilirse bu oran dramatik bicimde diiger. Ozellikle geligmekte olan
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tilkelerde dehidratasyona bagli hipovolemik sok ve sepsise bagl septik sok en sik nedenlerdir (1).

Sok, tani ve tedavide gok hizli karar verilmesi gereken dinamik bir siiregtir. Cocuklarda kompansatuvar
mekanizmalar gii¢lii oldugundan, klinisyen her zaman «kan basinci normal ama ¢ocuk perfiize degil»

olasiligini aklinda tutmalidir (2).

PEDIATRIK DOLASIM SISTEMININ OZELLIKLERI (3)

Cocuklarin dolagim sistemi, fizyolojik olarak eriskinlerden belirgin farklar tasir ve bu farklar sokun

seyrini ve tedaviye yaniti etkiler.
1.Kalp debisi (Cardiac Output):

Cocuklarda kalp kas1 heniiz tam olgunlasmadigi i¢in atim hacmi (stroke volume) sinirlidir. Bu nedenle
kalp debisi bityiik ol¢iide kalp hizina baglidir. Bradikardi, bu yas grubunda kalp debisinin ciddi

azaldigini gosteren tehlikeli bir bulgudur.
2.Damar tonusu:

Cocuklarda damar diiz kaslar1 ve otonomik sistem ¢ok aktiftir. Bu sayede gii¢lii bir vazokonstriktif
yanit ile uzun siire normal kan basinci korunabilir. Ancak bu mekanizma bir kez ¢oktiigiinde hizh

dekompansasyon ve kardiyak arrest geligebilir.
3.Kan hacmi:

Bebeklerde yaklasik 80 mL/kg, cocuklarda 70-75 mL/kg olan toplam kan hacmi, erigkinlere gore
daha yiiksektir; ancak mutlak miktar diistiktiir. Bu nedenle kiigiik bir miktar kan kaybi (6rnegin 200
mL), cocukta yasami tehdit edebilir (4).

4.Metabolik gereksinimler:

Cocuklarin bazal metabolizma hizlari erigkinlere gore yiiksektir; bu da dokularin oksijen gereksiniminin
artmasina neden olur. Sokta oksijen sunumu azaldiginda anaerobik metabolizma daha hizli baslar ve

asidoz erken gelisir.
5.Kompansatuvar mekanizmalar:

Baroreseptorler, sempatik sinir sistemi ve renin-anjiyotensin-aldosteron sistemi ¢ocuklarda ¢ok
aktiftir. Bu mekanizmalar doku perfiizyonunu gegici olarak korusa da, enerji rezervleri titkendiginde

sok hizla derinlesir.
SOKUN TANIMI VE FiZYOLOJIK TEMELLERI

Tanim: Sok, doku perfiizyonunun ve oksijen sunumunun yetersizligi ile karakterize klinik bir
durumdur. Temel olarak hiicrelere oksijen tasinmasi bozuldugunda enerji iiretimi anaerobik yola
kayar, bu da laktik asit birikimi, hiicresel 6dem, membran disfonksiyonu ve organ yetmezIligi ile

sonuglanir (5).
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Oksijen Sunumu (DO) ve Tiiketimi (VO,)

Oksijen sunumu (DO,) su formiil ile ifade edilir:
DO, = Kardiyak Output x Arteriyel Oksijen Icerigi
Arteriyel oksijen igerigi (CaO,) ise:

CaO, = (1.34 x Hb x Sa0,) + (0.003 x PaO,)

Yani oksijen sunumu; hemoglobin diizeyi, kalp debisi ve arteriyel oksijen satiirasyonuna baglidir. Bu

ti¢ bilesenden biri bozuldugunda doku hipoksisi gelisir (6).

Eger hiicreye ulasan oksijen yetersizse, mitokondriler aerobik metabolizmadan anaerobik yola geger.
Anaerobik metabolizmanin @iriinii olan laktat, sokun biyokimyasal gostergesidir. Serum laktat diizeyinin

>2 mmol/L olmasi, erken doku hipoperfiizyonunun 6nemli bir isaretidir (1).
Hiicresel Diizeyde Sokun Etkileri

1. Enerji yetersizligi: ATP tiretimi azalir, sodyum-potasyum pompasi bozulur. Hiicre igine

sodyum ve su girer, hiicre siger.
2. Asidoz: Laktik asit birikir, pH diiser, enzimatik reaksiyonlar bozulur.
3. Mikrosirkiilasyon bozuklugu: Endotel hasar1 ve kapiller kagak gelisir.

4. Organ disfonksiyonu: Once bobrek, karaciger ve beyin etkilenir; ilerleyen siirecte coklu organ

yetmezligi gelisir.

Bu siire¢ geri dondiiriilebilirken erken miidahale edilmezse, irreversibl sok tablosu gelisir.
SOKUN EVRELERI (5)

1.Kompanse (Reversibl) Sok:

Oksijen sunumu azalmistir ancak kompansatuvar mekanizmalar sayesinde sistemik kan basinci korunur.

0 Klinik bulgular: Tasikardi, soguk ekstremiteler, uzamis kapiller dolum zamani, hafif mental
degisiklik.
0 Laboratuvar: Hafif laktat artis1.

2.Dekompanse (Hipotansif) Sok:

Kompansatuvar mekanizmalar yetersiz kalmistir; arteriyel basing diiser, doku perfiizyonu ciddi

derecede bozulur.
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0 Klinik bulgular: Hipotansiyon, zayif nabizlar, oligiiri, letarji.
0 Laktat belirgin artar, metabolik asidoz gelisir.
3. Irreversibl Sok:

Hiicresel hasar geri doniissiiz hale gelir, coklu organ yetmezIligi baslar.
0 Klinik: Siddetli hipotansiyon, bradikardi, siyanoz, aniiri, koma.
Erken evrelerde uygun tedavi uygulanirsa tamamen diizeltilebilirken, ge¢ evrelerde mortalite orani

yiiksektir.
SOKUN SINIFLANDIRILMASI

Sok, altta yatan fizyopatolojiye gore dort ana baglikta incelenir. Hipovolemik, distribiitif (veya vazojenik),
kardiyojenik ve obstriiktif.(2) Bu sok tiplerinin ayirt edilmesi; cocugun genel goriiniimii, vital bulgular1

ve fizik muayene bulgular1 degerlendirilerek, bunlarin ¢ocugun oykiisiiyle iliskilendirilmesi yoluyla

yapilabilir.
Kategori Neden Ornekler
] ] Dolasimdaki kan hacminde, damar yataginin | Kanama, plazma kayb, siv1 ve elektro-
Hipovolemik . N S . .
kapasitesine gore ani bir azalma. lit kayb1, endokrin hastalik.
Damar tonusunun l?qzulma51 sonucu periferik Agir enfeksiyon (septik sok), ciddi
vazodilatasyon gelisir; bu da damar yataginin . ) ;
e . . ) _ . | alerjik reaksiyon (anafilaktik sok) veya
Distribiitif geniglemesine ve mevcut kanin yeniden dagil- o ) .
. R ) otonomik disfonksiyon (spinal kord
masina neden olarak goreceli bir hipovolemi e
hasarina bagli nérojenik sok).
olusturur.
Kalp kas1 fonksi bozul .
. 4P as.l .on styonunun bozu mas.l' sonueu Iletim bozukluklari, kardiyomiyopati,
Kardiyojenik kalp debisinde azalma ve doku oksijenasyo- .. B
o .. konjenital kalp hastaligi.
nunda yetersizlik gelisir.
ot . Kalbin dolumunda veya kanin kalpten ¢ikisin- | Tansiyon pndmotoraks, masif pulmo-
Obstriiktif i . )
da mekanik engel. ner emboli, kardiyak tamponad.

1. Hipovolemik Sok

En sik goriilen sok tipidir. (7) Damar i¢i hacmin azalmasi sonucu vendz doniis, preload ve dolayisiyla

kardiyak output azalir.
Nedenler:
Hipovolemik Sok ve Hemorajik Sok Nedenleri

Asagidaki tablo hipovolemik sokun alt tipleri ve her birinin temel nedenlerini gostermektedir.
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Siv1 ve Elektrolit . 5 .
Plazma Kaybi Endokrin Hastalig1 Hemorajik Sok
Kaybi
Yaniklar Bobrek rahatsizliklar: Diabetes mellitus Arteriyel kanama
Ugiincii bosluklar Asir1 terleme (6rnegin _ o Gastrointestinal kanama
) o o Diabetes insipidus . o
(pankreatit, peritonit) kistik fibroz) (6zofagus varisleri, iilserler)
. Yenidogan veya bebekte int-
Ishal Hipotiroidizm & . v
rakraniyal kanama
Kusma Adrenal yetmezlik Biiyiik damar yaralanmasi

Uzun kemik, Pelvik kirig1

Sag derisi laserasyonu

Solid organ (karaciger, dalak)

yaralanmasi

Patofizyoloji:

Azalan intravaskiiler hacim - vendz doniis azalmasi > azalmis preload > diisiik atim hacmi-> azalmis

kardiyak output > azalmis doku perfiizyonu.

Klinik bulgular:

. Tasikardi

. Soguk, soluk ekstremiteler

. Zayif nabizlar

. Uzamis kapiller dolum zamani (>3 sn)
. Azalmis idrar ¢ikist
. Mental durumda bozulma

2. Kardiyojenik Sok

Kalp pompa fonksiyonunun yetersizligi sonucu gelisir.

Cocuklarda Kardiyojenik Sok Nedenleri

Asagidaki tablo ¢ocuklarda kardiyojenik soka yol agabilen aritmojenik, konjenital ve enflamatuar

nedenleri gostermektedir. (8)

145 I



Cocuklarda §ok © Prof. Dr. Resul Yilmaz

Aritmojenik Nedenler

Konjenital Kalp Lezyonlar1

Enflamatuar Durumlar

Atriyal fibrilasyon, flutter, tagikardi

Atriyal-septal defekt

Akut romatizmal ates

Idioventrikiiler ritim

Kritik aort darhig1

Juvenil romatoid artrit

Junctional bradikardi, tasikardi

Aort koarktasyonu

Kawasaki hastalig

Preexitasyon sendromlari

Hipertrofik kardiyomiyopati

Miyokardit

Ikinci veya tigiincii derece
atriyoventrikiiler blok

Hipoplastik sol kalp sendromu

Perikardit

Sinis arresti, bradikardisi

Fallot tetralojisi

Sistemik lupus eritematozus

Supraventrikiiler tasikardi

Biiyiik arterlerin transpozisyonu

Toksik maruziyet (0r. betablokerler,
kolinerjikler)

Trikiispit atrezisi

Ventrikiiler tasikardi (monomorfik/
polimorfik)

Ventrikiiler septal defekt

Patent duktus arteriozus

Patofizyoloji:

Azalmis miyokard kontraktilitesi > diisiik atim hacmi > diisiik kalp debisi > artmis santral venoz

basing (CVP) > pulmoner konjesyon.

Klinik bulgular:

Tasikardi, dispne, raller, hepatomegali

Soguk ekstremiteler

Zayif nabizlar

Uzamis kapiller dolum zamani

S3 galo sesi

Idrar ¢ikisinda azalma

3. Distriibiitif Sok (Septik, Anafilaktik, Norojenik)

Bu grupta damar tonusunun kayb1 ve vaskiiler yatakta asir1 genisleme s6z konusudur. Kan hacmi

normal olmasina ragmen efektif dolagim azalir.

a. Septik Sok (Kitabin Sepsis ve Septik Sok Boliimiinii okuyunuz)

Cocuklarda mortalitesi en yiiksek sok tipidir.

Erken donemde damarlar dilate, cilt sicak ve nemlidir (“sicak sok”).

Geg donemde ise vazokonstriksiyon baskin hale gelir, cilt sogur (“soguk sok”).
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Patofizyoloji:

Mikroorganizma toksinleri ve sitokinler > vazodilatasyon + kapiller gegirgenlik artis1 > hipovolemi

> azalmis preload > azalmis kalp debisi.
b. Anafilaktik Sok

Alerjenle temas sonras1 mast hiicrelerinden histamin salinimina bagl olarak vaskiiler dilatasyon ve

bronkospazm gelisir.

Tedavi:
. [k adim adrenalin 0.01 mg/kg (IM, maksimum 0.3 mg).
. Oksijen, siv1 destegi (20 mL/kg kristaloid), antihistaminik ve steroid.

c. Norojenik Sok

Omurilik hasar1 sonras1 sempatik tonusun kaybina bagl olarak gelisir.

Bulgular: Hipotansiyon + bradikardi (tasikardi yok).

Tedavi:

. Siv1 destegi, vazopressor (noradrenalin), viicut 1s1sinin korunmasi.

4. Obstriiktif Sok

Kalbin dolusunu veya kanin kalpten ¢ikisini engelleyen mekanik nedenlere baghidir
Nedenler: Kardiyak tamponad, tansiyon pnomotoraks, masif pulmoner emboli.
Tedavi:

. Altta yatan obstriiksiyonun giderilmesi: igne dekompresyonu, perikardiyosentez vb.

KLINiK BULGULAR VE DEGERLENDIRME
Sokun taninmasinda en 6nemli adim, erken klinik degerlendirmedir.

Hipotansiyon, sokun ge¢ bir bulgusudur; bu nedenle klinisyen perfiizyon gostergelerini erken dénemde

tanimalidir.
1. Genel Goriiniim ve Bilin¢ Durumu

Erken donemde ¢ocuk genellikle huzursuz, irritabl ve anksiyetelidir. Doku perfiizyonu azaldik¢a

mental durum letarjiye, ardindan stupor ve komaya ilerler.

. Kompanse sokta: Huzursuzluk, irritabilite, anksiyete.
. Dekompanse sokta: Letarji, biling bulanikligi, yanit azalmasi.
. [rreversibl evrede: Komaya ilerleme, pupiller dilatasyon.
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2. Deri Bulgular1 ve Perfiizyon

Deri, periferik dolagimin durumunu en iyi yansitan organdir.

faz).

Soguk, soluk, alacal1 (mottled) ekstremiteler periferik vazokonstriksiyonu gosterir.

Kapiller geri dolum zamani (CRT) degerlendirmesi basit ama degerlidir.
Normal: <2 sn

Uzamis (>3 sn): Diisiik perfiizyon gostergesidir.

Cilt rengi gri, mor veya maviye dondiiyse hipoksi derindir.

Sicak cilt ve sigrayici nabizlar, erken dénem septik veya anafilaktik sokta goriilebilir (distribitif

3. Nabuzlar ve Kalp Hiz1

Kalp hizi, ¢cocuklarda en duyarli parametredir (1).

Tasikardi: Sokun en erken bulgusudur.

Bradikardi: Ciddi hipoksi, asidoz veya terminal evreyi gosterir.

Yasa gore ortalama kalp hizi sinirlar::

Yas Grubu Uyanik Kalp Hiz1 (dk) Uyku Kalp Hiz1 (dk)
Yenidogan 100-205 90-160
3 ay-2 yas 100-190 75-160

2-10 yas 60-140 60-90

>10 yas 60-100 50-90

Nabiz kalitesi:

Zayif periferik nabiz, azalmis strok voliimiin gostergesidir. Santral (femoral, karotis) ve periferik

(radiyal, dorsalis pedis) nabizlar arasindaki fark artarsa perfiizyon bozulmustur (2, 9)

4. Solunum Bulgular:

Sokta hipoperfiizyon, dokularda anaerobik metabolizma ve laktik asit birikimine neden olur; bu da

solunumun hizlanmasina (kompansatuvar hiperventilasyon) yol agar.
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5. Kan Basinci
Cocuklarda hipotansiyon ge¢ bulgudur.

Yasa gore alt normal sinirlar agsagidaki tabloda verilmistir.

Tablol. Sistolik arter kan basincina gore hipotansiyon sinir1 (2)

Yas Sistolik arter kan basincina gore Hipo-
tansiyon sinir1 (mmHg)
Yenidogan (0-28 giin <60
1-12 ay <70
1-10 yas <70+ (2 x yas)
>10 yas <90

Ornek: 6 yaginda bir ¢ocukta sinir = 70 + (2x6) = 82 mmHg.
Eger bu degerin altindaysa, cocuk dekompanse soktadir.
6. idrar Cikist

Bobrek kan akimi, sokta hizla azalir.(10)

Normal idrar ¢ikisi: 1-2 mL/kg/saattir. Cocuklarda 1ml/kg/saat’ten, adolesanlarda 30 ml/saat’ten az

idrar cikis1 hipoperfiizyon gostergesidir. Oligiiri (idrar azalmasi) erken donemde fark edilirse tedaviye

yanitin da izlenmesinde ¢ok yararlidir.

TANISAL YAKLASIM

Klinik degerlendirme esastir. Laboratuvar testleri, tanty1 destekler ve tedaviye yon verir.

1. Temel Laboratuvar Testleri

Tetkik Beklenen Bulgular

Klinik Yorum

Hematokrit:
Tam Kan Sayim yiiksek (hemokonsantrasyon) - siv1 kaybs;

diisitk > kanama

Sokun tipi hakkinda fikir verir

Na* dustuklaga (ishal, kusma),
Elektrolitler
K* anormallikleri

Diizeltme gerekebilir

Kan Ure ve Kreatinin Artis > renal hipoperfiizyon

Bobrek fonksiyon takibi

Kan Glukozu Hipoglisemi (6zellikle yenidoganlarda)

Dekstroz uygulamas: gereke-
bilir

Laktat Diizeyi >2 mmol/L > doku hipoperfiizyonu

Sokun Siddet gostergesi

Metabolik asidoz (pH <7.35, HCOj; diigitk-

ABG (Kan Gazi) ligi)

Doku oksijenlenmesi yetersiz
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Tetkik Beklenen Bulgular Klinik Yorum

Kardiyak Enzimler Yiiksekse > miyokardit veya iskemi Kardiyojenik sok siiphesi

2. Goriintilleme

. Gogiis radyografisi: Kardiyomegali (kardiyojenik), akciger infiltrasyonu (sepsis).

. Ultrasonografi (FAST): Travmali hastada i¢ kanama varligini gosterir.

. Ekokardiyografi: Kalp fonksiyonu, preload ve afterload degerlendirmesi i¢in en degerli aragtir
(11).

3. Hemodinamik izlem

[leri bakim tinitelerinde asagidaki parametreler izlenir:

. Arteriyel kan basinci

. Santral venoz basing (CVP): <10 mmHg ise hacim eksikligi olasidir

. Santral venoz oksijen satiirasyonu (ScvO,): <%70 ise doku perfiizyonu yetersizdir
. Idrar cikis1 ve laktat takibi

TEDAVI ILKELERI (2, 3, 6, 7)

Tedavinin temel amaci, oksijen sunumunu artirmak ve oksijen tiiketimini azaltmaktir.

Bu, klasik ABC yaklasimu ile saglanir: Airway (havayolu), Breathing (solunum), Circulation (dolagim).
A. HAVA YOLU (AIRWAY)

Havayolunun a¢iklig1 yasam kurtaricidir.

. Bilinci agik ¢ocuklarda bas-gene pozisyonu yeterlidir.
. Travma olasiiginda servikal immobilizasyon sarttir.
. Havayolu sekresyonlari aspire edilmelidir.

. Gerekiyorsa entiibasyon yapilr.

Entiibasyon endikasyonlar:

. Siddetli solunum sikintisi

. Biling kayb1

. Devam eden hipoksi (SpO, < 90%)

. Artmis solunum isi veya beklenen bozulma

Entiibasyon, oksijen tiiketimini azaltir ve ventilasyonu kontrol altina alir. Ancak pozitif basingh

ventilasyon, venoz doniisii azaltabilecegi icin entiibasyon 6ncesi yeterli sivi yiiklemesi yapilmalidir (2).
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B. SOLUNUM (BREATHING)

Tiim soklu ¢ocuklarda yiiksek akimli oksijen verilmelidir.

. %100 oksijen, nonrebreather maske ile (10-15 L/dk).
. Pulse oksimetri ile izlem (SpO, >94%).

. Mekanik ventilasyon:

0 Asir1 solunum isi

0 Hipoksi veya hiperkapni
0 Kardiyojenik sokta solunum destegi, kalbin is ytikiinii azaltir.

Pozitif End Ekspiratuvar Basing (PEEP), akciger agikligini korur; ancak hipotansiyon varsa dikkatli

kullanilmalidir.

C. DOLASIM (CIRCULATION)

1. Damar Yolu A¢ilmasi

En kisa siirede venoz erisim saglanmalidir.

. Periferik damar yolu ilk tercihtir.

. Basarisiz olursa, intraosse6z (I0) yol tercih edilmelidir.

Intraossedz erisim (I0)

Cocuklarda intraossedz
Girisim Yeri

Tuberositas tiba’nin 1-2em alfinin 1-2ecm mediali airisim veri

Sekil 1: Intraossedz girisim uygulama yeri
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. 30 saniyede uygulanabilir.
. En sik yer: Tibia 0n yiizii, tiiberozitenin 1-3 cm alt1.
. IO yoldan s1vy, ilag ve kan iiriinleri giivenle verilebilir (2).

IO yol ile verilen ilaglar, 5-10 mL serum fizyolojik ile ytkanmalidir. IO komplikasyon orani %1den

azdir; kirik kemige uygulanmamalidir.
2. S1v1 Tedavisi

Swv1 tedavisi sok yonetiminin temel tagidir.

Hedefler:

. Preload’u optimize etmek

. Kardiyak output’u artirmak

. Doku perfiizyonunu diizeltmek

Kullanilacak sivilar:

. Izotonik kristaloidler: %0.9 NaCl veya Ringer Laktat.

. Kolloidler: Yalnizca hipoproteinemi veya refrakter sokta diisiiniiliir.
Uygulama:

. [lk bolus: 20 mL/kg izotonik sivi, 5-10 dakikada hizlica uygulanur.

. Yanit yoksa 1 saat i¢cinde 2-3 kez tekrarlanabilir (toplam 60 mL/kg).
. Hala yanitsizsa, refrakter sok disiiniiliir ve vazopressor baslanir.

Yanit Degerlendirmesi:
Asagidaki bulgular tedaviye iyi yanit alindiginin gostergeleridir.
. Kalp hizi diiger

. Kapiller dolum siiresi kisalir
. Nabiz kalitesi artar
. Mental durum iyilesir

. Idrar cikis1 baglar

Dikkat: Kardiyojenik sokta sivi boluslar1 5-10 mL/kg ile sinirlanmalidir; aksi halde pulmoner 6dem
gelisebilir.

3. Vazopressor ve Inotrop Tedavi
Swvi resiisitasyonuna ragmen sok devam ediyorsa, inotrop ve vazopressor tedavi gerekir (1).
Adrenalin:

Vazopressor ve inotrop etkilidir.m Sistemik dolagim yetersizligi ve kalbin kasilma giictinde yetersizlik

varsa kullanilabilir. Kan basincinda diisiikliik ya da hemodinamik bozukluklara neden olan bradikardi
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tedavisinde kullanilir. Doz, kalp hizi, kan basinci ve sistemik dolasim izlemlerine gore her bes dakikada

bir yeniden ayarlanmaldir. Giivenli bir damar yolundan verilmelidir. NaHCO, ile birlikte verilmemelidir.
Dopamin:
Diisiik dozlarda

Dopaminerjik reseptorleri uyarir ve damarlarda gevseme yaparak; bobrek, bagirsak, kalp ve beyin

kan akiminda artisa neden olur.
Yiiksek dozlarda

Inotrop ve vazopressor etki gosterir. Beta-adrenerjik reseptorleri dogrudan, norepinefrin salinimini
dolayli yoldan uyararak kalbin kasilma giiciinii arttirir. Sistemik damar direncini arttirarak arteriyel
basinci yiikseltir. Baglangic dozunu takiben idrar debisi, sistemik dolasim ve kan basinci izlemlerine

gore sonraki dozlar ayarlanir.

- 0.5-2 ug/kg/dk: Bagirsak ve bobrek kan akimini arttirir.

- 5-20 pg/kg/dk: Vazopressor ve inotrop etki gosterir.

- 20 ug/kg/di’nin iizeri: Siddetli vazokonstriksiyona sebep olabilir.
Dobutamin:

Dobutamin, beta-1 adrenerjik reseptorlere segici etkili, inotrop bir katekolamindir. Kalp debisini
artirr, akcigerlerdeki kapiller basing ve sistemik damar direncini bir miktar diisiiriir.Ozellikle kalp
kast islevindeki yetersizlige ikincil gelisen diisiik kalp debisi tedavisinde kullanilir.Ilacin infiizyon hiz1
alinan cevaba gore ayarlanmalidir. Tagikardi, tasiaritmi, ektopik atimlara neden olabilir. Giivenli bir

damar yolundan verilmelidir. NaHCO ile birlikte verilmemelidir
Katekolamin direngli sok:

Uygun sivi resusitasyonu ve inotropik destek uygulanan hastalarin bityiikk kisminda tedavi cevabi olsa
da bazi hastalarda inotropik destege ragmen sok bulgular1 devam edebilir. Bu durum katekolamin

direngli sok olarak adlandirilmaktadir.
Direngli Sok:

Tiim tedavilere ragmen sok tablosunun devam etmesi durumunda pndmotoraks, perikardiyal
efiizyon, adrenal yetmezlik, hipotiroidizm, kan kayb, enfeksiyonun kontrol altina alinamamas gibi

faktorlerin tekrar gozden gegirilmesi gerekir

Tedavide intravendz immunglobulin (IVIG), nétrofil replasmani gibi secenekler degerlendirilmelidir.
Potansiyel tersine ¢evrilebilecek klinik durumlarda (miyokardit, akut respiratuvar distress sendromu

gibi) Ekstrakorporal membran oksijenasyonu (ECMO) 6nemli bir tedavi segenegidir.
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| PYS Doz (ng/kg/dk) Etki Kullanim
) 1n0tropik + e . .
Dopamin 5-20 vazokonstriktor Kardiyojenik / soguk septik
Dobutamin 5-20 Inodilatator Kardiyojenik (afterload azaltir)
Adrenalin 0.01-1 Inotropil + Soguk septik sok
' vazokonstriktor g LS
Noradrenalin 0.1-2 Giigli vazokonstriktor Sicak septik sok
Milrinon 0.25-0.75 Inodilatatér, lusitropik Miyokard disfonksiyonu
Vazopressin 0'0001_0('1(1)(08 Ulkg/ Vaskiiler tonus artigt Refrakter soklarda

Tim bu ilaglar infizyon pompast ile verilmelidir.

Santral damar yolu tercih edilir, ancak gegici olarak periferik damar da kullanilabilir (ekstravazasyon
riski yakindan izlenmelidir).(10)

4. Kan ve Kan Uriinleri

Kanama mevcutsa veya hemoglobin <7 g/dL durumlarinda transfiizyon gerekir.

. Eritrosit siispansiyonu: 10 mL/kg (1 U = 3 mL/kg Hb yiikseltir).
. Taze donmus plazma: Koagiilopati varsa.
. Trombosit siispansiyonu: <20.000/mm? veya aktif kanama varsa.

5. Metabolik Diizeltmeler

Hipoglisemi: 10% Dextroz - 5-10 mL/kg dozunda IV uygulanir.

Hipokalsemi: Kalsiyum glukonat 10% - 0.5 mL/kg IV yavas verilir.

. Asidoz: pH <7.1 ise bikarbonat diistintilebilir (nadiren gerekli).
6. Oksijen Tiiketimini Azaltma

. Atesin distiiriilmesi (antipiretik)

. Agrinin giderilmesi

. Huzursuzlugun azaltilmasi (sedasyon gerekebilir)

. Kas kasilmalarini engellemek i¢in uygun pozisyon

7. Izlem ve Hedefler
Tedavi yanit1 siirekli izlenmelidir.
Klinik hedefler:

. Kalp hiz1 normallesir
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. Mental durum diizelir

. Kapiller dolum <2 sn

. Idrar ¢ikis1 >1 mL/kg/saat
. Serum laktat <2 mmol/L

Bu hedefler saglanana kadar siv1, inotrop ve oksijen tedavisine devam edilir.

SOK TIPLERINE GORE YONETIM

Her sok tipi, patofizyolojisi ve tedavi yaniti bakimindan farklilik gosterir. Bu nedenle yonetim protokolii

altta yatan nedene gore 6zellestirilmelidir (1-3, 5, 7-10, 12).
1. HIPOVOLEMIK SOK YONETIMI (3)
Tedavi Basamaklar::

1. Havayolu - Solunum: Oksijen %100.
2. Dolasim:
0 20 mL/kg izotonik kristaloid 5-10 dk i¢inde verilir.

0 Yanit yoksa tekrarlanir (maksimum 60 mL/kg).

0 Kanama varsa, eritrosit siispansiyonu 10 mL/kg.

3. Yanit Degerlendirme:

0 Kalp hiz1 azalirsa, nabiz kalitesi artarsa, CRT <2 sn olursa yanit alinmaistir.
4. fleri Asamalar:

0 Siddetli kanamalarda plazma, trombosit ve kalsiyum replasmani.

0 Sok nedeni diizelene kadar monitdrize izlem.

Klinik Ipucu:

Hipovolemik sokta kalp normaldir; sorun “yakit eksikligi’dir. Bu nedenle 6ncelik, dolagim hacmini

geri kazandirmaktir (2).
2. KARDIYOJENIK SOK YONETIMI (8)
Tedavi Basamaklar1:

1 Oksijenizasyon: Nazal kaniil veya maske, gerekirse entiibasyon.

2. Siv1 Tedavisi: Dikkatle; 5-10 mL/kg izotonik sivi, ardindan klinik degerlendirme.
3 Inotrop ve Vazopressorler:

0 Dobutamin (5-20 pg/kg/dk): Kontraktiliteyi artirir, afterload’u azaltir.

0 Dopamin (5-20 pg/kg/dk): Orta diizeyde kardiyak destek saglar.

0 Adrenalin (0.01-1 pg/kg/dk): Siddetli hipotansiyonda.
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0 Milrinon (0.25-0.75 pg/kg/dk): Diisiik kardiyak debide inodilatator etki.

4, Yiiksek CVP (>10 mmHg) varsa siv1 kesilmeli, diiiretik (furosemid) verilebilir.
5 Tleri Tedavi:

0 Mekanik ventilasyon: Kalp is yiikiinii azaltir.

0 ECMO veya ventrikiiler destek cihazi: Refrakter durumlarda uygulanir.

Klinik fpucu:

Kardiyojenik sokta fazla siv1 6ldiiriir, uygun doz yasatir. Sivi replasmaninda yavas uygulama hayat

kurtarir.

3. DISTRIBUTIF SOK YONETIMI

a. Septik Sok (9) (Kitabin Sepsis ve Septik Sok boliimiinii dikkatlice okuyunuz)
Tedavi Basamaklar::

1. flk Saatte (“Altin Saat”):
o Oksijen + damar yolu + laboratuvar.

0 20 mL/kg kristaloid bolus, gerekirse 2-3 kez tekrarlanir.

0 Kan kiiltiirii + genis spektrumlu antibiyotik baslanir.
2. Vazopressor Baglama:
0 Hipotansiyon veya koétii perfiizyon devam ederse:

0 Soguk sok: Adrenalin (0.05-0.3 pg/kg/dk).

0 Sicak sok: Noradrenalin (0.05-1 pg/kg/dk).

3. Inotrop ekleme: Kalp debisi diisiikse dopamin veya dobutamin.
4 Destek:

0 Hipoglisemi, hipokalsemi diizeltilir.

0 Viicut 1s1s1 normal tutulur.

0 Gerekiyorsa mekanik ventilasyon.

5. Kortikosteroid:

0 Adrenal yetersizlik stiphesi varsa hidrokortizon 2 mg/kg I'V.

Klinik Hedefler (9):
. Kapiller dolum <2 sn
. Normal mental durum

. Idrar ¢ikisi >1 mL/kg/s

. Normal nabiz farki (santral-periferik)

. Laktat <2 mmol/L
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b. Anafilaktik Sok

Fizyopatoloji:

Allerjen maruziyeti > mast hiicrelerinden histamin salinimi1 - vazodilatasyon + bronkospazm.
Tedavi:

L. Adrenalin IM (0.01 mg/kg, maks. 0.3 mg) anterolateral uyluga.

2 Oksijen + stv1 (20 mL/kg kristaloid).

3 Antihistaminik (difenhidramin 1 mg/kg) ve steroid (metilprednizolon 2 mg/kg).
4. Bronkospazm varsa inhaler ,-agonist (salbutamol).

5 Direngli olgularda adrenalin infiizyonu (0.05-0.5 pg/kg/dk).

Klinik Ipucu:

Adrenalin ilk ilag, son ¢are degildir. Gecikmeden uygulanmalidir.
c. Norojenik Sok

Fizyopatoloji:

Sempatik tonusun kaybi - yaygin vazodilatasyon + bradikardi.
Tedavi:

. Swvi destegi (20 mL/kg kristaloid).

Vazopressor: Noradrenalin veya dopamin.

Bradikardi i¢in: Atropin (0.02 mg/kg, maks. 0.5 mg).
. Is1 kontrolii ve spinal immobilizasyon.
4. OBSTRUKTIF SOK YONETIMi

Nedenler: Kardiyak tamponad, tansiyon pnomotoraks, masif pulmoner emboli, duktus bagimh

konjenital lezyonlar.

Tedavi:

. Kardiyak tamponad: Acil perikardiyosentez.

. Tansiyon pnémotoraks: ine dekompresyon (2. interkostal aralik, midklavikiiler hat).
. Duktus bagimli lezyon: Prostaglandin E, infiizyonu (0.05-0.1 pg/kg/dk).

. Pulmoner emboli: Trombolitik veya cerrahi tedavi.

Klinik Ipucu:

Sok + distandii boyun venleri + sessiz kalp sesleri = Tamponad diisiin, siv1 degil igne ile tedavi uygula.
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OZEL DURUMLARDA SOK YONETIMI (10)
1. Travma Hastas1 (Hemorajik Sok)

ABC yaklasimi dnceliklidir.

. Hizla 2 bityiik damar yolu agilir.

. Swvi resiisitasyonu kristaloid ile baglanir, ardindan kan iiriinleri.

. Kanama kontroli (cerrahi, basi, turnike).

. Hipotermiye karsi 1sitma, kalsiyum replasmani.

. Masif transfiizyon protokolii (4:4:1 - eritrosit : plazma : trombosit).

2. Yanik Hastalarinda Sok
Yaniklar siv1 kaybi ve kapiller kagak nedeniyle hipovolemik sok yaratir.
Parkland Formiilii:

4 mL x kg x %yanik ylizdesi = 24 saatte verilecek sivi miktar1
[lk 8 saatte yarisi, sonraki 16 saatte kalan yarisi verilir.

Swvi: Ringer Laktat tercih edilir.

4. Endokrin Soklar

a. Addison Krizi (Adrenal Yetmezlik):

Hiponatremi, hiperkalemi, hipotansiyon, hipoglisemi.

Tedavi:

. Hidrokortizon 2 mg/kg IV

. Swvi: %0.9 NaCl + %5 Dekstroz karisimi
. Elektrolit diizeltilmesi

b. Diyabetik Ketoasidoz (DKA):

Osmotik diiirez > dehidratasyon - hipovolemik sok.

Tedavi:

. 9%0.9 NaCl 10-20 mL/kg (1 saatte)

. Insiilin infiizyonu (0.05-0.1 U/kg/s)
. Elektrolit replasmani

ILERI TEDAVILER VE DESTEK YONTEMLERI(13)
1. Mekanik Ventilasyon

. Kalp is ylikiinii azaltir, oksijen sunumunu artirir.

. Pozitif basing vendz doniisii azaltabilecegi i¢in sivi durumu optimize edilmelidir.
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Hedef: normoksi (PaO, >60 mmHg), normokapni (PaCO, 35-45 mmHg).

2. ECMO (Extracorporeal Membrane Oxygenation)

Refrakter kardiyojenik veya septik sokta kullanilir.
Amag: Dolasim ve oksijenasyonu gegici olarak desteklemek.
Kullanim siiresi genellikle 5-10 giindiir.

Mortaliteyi anlamli olarak (13).

3. VAD (Ventrikiiler Assist Device)

Miyokard iyilesmesi beklenen hastalarda koprii tedavi olarak kullanilabilir.

SOKTA MONITORIZASYON VE TAKIiP

Kalp hizy, ritim, oksijen satiirasyonu, arter basinci siirekli izlenir.
Idrar sondasi takilir; ditirez >1 mL/kg/s olmali.
Laboratuvar takibi (laktat, elektrolitler, hemogram).

Sok ¢oziilene kadar 15 dakikada bir klinik yeniden degerlendirme.

KOMPLIKASYONLAR

Akut bobrek yetmezligi

Pulmoner 6dem

DIC (yaygin damar i¢i pthtilagsma)
Hipoglisemi / hipokalsemi

Coklu organ yetmezligi

SONUC

Cocuklarda sok, erken tani konuldugunda tamamen tedavi edilebilir bir acildir. Ancak tani geciktiginde

mortalitesi ok yiiksektir. En 6nemli nokta, hipotansiyonun ge¢ bulgu oldugunu unutmamaktir.

Perfiizyon gostergeleri (tasikardi, kapiller dolum, cilt 1s1s1, idrar miktar1) dikkatle izlenmelidir.

Basaril1 bir tedavi igin:

1.

2.

3.

4.

5.

Erken tani,

Hizli s1v1 resiisitasyonu,

Zamaninda inotrop / vazopressor kullanimu,
Altta yatan nedenin tedavisi,

Siirekli izlem ve yeniden degerlendirme gereklidir.

Pediatrik sok yonetimi, sistematik bir yaklasim ve ekip ¢alismasi gerektirir. Tiim saglik profesyonellerinin

bu algoritmalara hakim olmasi, bir¢ok cocugun yasamini kurtaracaktir.
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3.6. Beyin Odemi ve KIBAS

Kafa Ici Basing Artis1 Sendromu (KIBAS) ve
Beyin Odemi

Intracranial Hypertension Syndrome (IH) and Brain Edema

Resul Yilmaz, Prof. Dr.

drresul@gmail.com

Department of Pediatrics, Division of Pediatric Critical Care, Selcuk University School of Medicine, Konya, Tiirkiye

Ozet:

Kafa i¢i basing artigt sendromu (KIBAS), beyin parankimi, beyin omurilik stvist (BOS) ve serebral kan hacmi
arasindaki dengenin bozulmasi sonucu gelisen, yagamu tehdit eden bir klinik tablodur. Cocuklarda en sik nedeni
travmatik beyin hasaridir; ancak tiimor, menenjit, ensefalit, hidrosefali ve intraserebral kanama da etken olabilir.
Patofizyolojinin temelinde Monro-Kellie doktrini yer alir; kafatasi i¢i toplam hacim sabittir ve bir bilesendeki
artis digerinin azalmasiyla kompanse edilir. Kompansasyon sinir1 agildiginda intrakraniyal basing (KiB) hizla
yiikselir ve serebral perfiizyon basincini (SPB = OAB - KIB) azaltarak serebral iskemiye yol agar. Normalde
¢ocuklarda KiB 5-10 mmHg, SPB 50-60 mmHgdir. KIB’nin 20 mmHg'nin iizerine ¢ikmasi tedavi gerektirir.

Artmig basincin en 6nemli sonucu beyin kan akiminin azalmasi ve sekonder beyin hasaridir. Bu siiregte
otoregiilasyon bozulur, hipoksi ve hiperkapni vazodilatasyonla KiByi daha da artirir. Beyin édemi iig tiptir:
sitotoksik (hiicre igi), vazojenik (ekstraselliiler) ve interstisyel (periventrikiiler). Sitotoksik 6dem genellikle
hipoksik-iskemik hasar sonrasi, vazojenik 6dem tiimoér veya enfeksiyonlarda, interstisyel 6dem ise hidrosefaliyle
iligkilidir.

Klinikte bas agrisi, kusma ve papilodem klasik triadi olusturur; fontaneli agik siit ¢ocuklarinda irritabilite ve
bas ¢evresinde artis goriilebilir. Tanida beyin tomografisi ve gerekirse intrakraniyal basing monitdrizasyonu
kullanilir. Tedavinin amaci KiB'yi diigiirmek ve yeterli SPB’yi koruyarak iskemi gelisimini énlemektir. Temel
ilkeler arasinda hava yolu giivenligi, normovolemi, normokapni, normotermi ve hiperozmolar tedavi (hipertonik
salin, nadiren mammitol) yer alir. Refrakter olgularda BOS drenaji veya dekompresif cerrahi uygulanabilir.

Erken tani ve uygun tedavi, mortalite ve norolojik sekelleri belirgin bigimde azaltir.

Anahtar kelimeler: Kafa ici basing artisy, beyin 6demi
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Abstract:

Intracranial hypertension syndrome (IH) is a life-threatening clinical condition that develops due to the
disruption of the balance between brain parenchyma, cerebrospinal fluid (CSF), and cerebral blood volume.
In children, the most common cause is traumatic brain injury; however, tumors, meningitis, encephalitis,
hydrocephalus, and intracerebral hemorrhage can also be responsible. The Monro-Kellie doctrine forms the
basis of the pathophysiology: the total intracranial volume is constant, and an increase in one component must
be compensated by a decrease in another. When this compensatory limit is exceeded, intracranial pressure
(ICP) rises rapidly, reducing cerebral perfusion pressure (CPP = MAP — ICP) and leading to cerebral ischemia.
Normally, ICP in children is 5-10 mmHg, and CPP is 50-60 mmHg. ICP levels above 20 mmHg require treatment.

The most significant consequence of elevated ICP is the reduction in cerebral blood flow and the development
of secondary brain injury. In this process, autoregulation is lost, and hypoxia and hypercapnia further increase
ICP through vasodilation. Brain edema is classified into three types: cytotoxic (intracellular), vasogenic
(extracellular), and interstitial (periventricular). Cytotoxic edema usually occurs after hypoxic-ischemic injury,

vasogenic edema in tumors or infections, and interstitial edema in hydrocephalus.

Clinically, the classic triad consists of headache, vomiting, and papilledema; in infants with open fontanelles,
irritability and head circumference enlargement may be observed. Diagnosis is based on brain computed
tomography and, when necessary, intracranial pressure monitoring. The main goal of treatment is to reduce ICP
and maintain adequate CPP to prevent ischemia. Basic principles include airway protection, normovolemia,
normocapnia, normothermia, and hyperosmolar therapy (hypertonic saline, occasionally mannitol). In refractory
cases, cerebrospinal fluid drainage or decompressive surgery may be required. Early diagnosis and appropriate

treatment significantly reduce mortality and neurological sequelae.

Keywords: Intracranial pressure, brain edema

1. Giris

Kafa i¢i basing artist sendromu (KIBAS), beyin parankimi, beyin omurilik stvist (BOS) ve serebral
dolagim arasindaki hacim dengesinin bozulmasi sonucu kafa ici basincin (KiB) patolojik diizeyde
yiikselmesiyle karakterize, yasami tehdit eden bir klinik tablodur. Cocukluk ¢aginda en sik nedeni
travmatik beyin hasaridir (TBI); ancak tiimdr, menenjit, ensefalit, hidrosefali ve intraserebral kanama
gibi pek cok durum da KIBAS’a yol agabilir (1).

KIB artigi, beyin perfiizyonunun azalmasina, iskemiye, sekonder beyin hasarina ve nihayetinde
herniasyon ile beyin éliimiine yol agabilir. Bu nedenle KIBAS, pediatrik yogun bakim pratiginde hizli

tan1 ve etkin tedavi gerektiren en kritik durumlar arasinda yer alir (2).
2. Fizyopatoloji

Kafa i¢i basing artis1 sendromunun fizyopatolojisini anlamak, tedavi stratejilerinin temelini olusturur.

Beyin, rijit bir kutu olan kafatasi igerisinde yer alir ve bu kapali hacim {i¢ ana bilesenden olusur (3)

(Sekil 1):
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. Beyin parankimi: %80
. Beyin omurilik sivis1 (BOS): %10
. Kan (arteriyel + ven6z): %10

Kafatasi ici
toplam hacim

Sekil 1. Intrakranyal boglugun yaklasik %80’ini beyin dokusu, geri kalanini ise esit oranlarda kan
ve beyin omurilik sivis1 (BOS) olusturur.Bu ii¢ bilesen arasinda denge bozuldugunda kafa ici basing
(KIB) yiikselir.

2.1 Monro-Kellie Doktrini

Monro-Kellie doktrini, kafatas: i¢cindeki hacmin sabit oldugu ilkesine dayanir (4). Bu prensibe gore:

Kafatasi icindeki toplam hacim sabittir; dolayisiyla bir bilesenin hacmindeki artig, digerlerinden birinin

hacminde esdeger bir azalma ile kompanse edilmelidir.

Bu mekanizma, beyin dokusu, kan ve BOS arasindaki hacim dengesini korur. Kompansasyon kapasitesi
sinirhidir; bu kapasite doldugunda kiigiik hacim artiglar1 bile basingta dramatik yiikselmelere yol
acar (Sekil 2).
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iKB
(mmHg)
- 60

- 50

- 20

Beyin

Eeyin

Normal Kompanse

Normal iKB

Dekompanse
Yiiksek IKB

Sekil 2. Kafatasi iginde yer kaplayan bir kitle gelistiginde, baglangicta ventrikiil ve sisternalardaki BOS
spinal kanala dogru yer degistirir; ardindan 6zellikle venoz kandan olusan hacim kranyum disina itilir.
Bu mekanizma, olusan kitleye yer acarak intrakranyal basincin (IKB) yiikselmesini engeller. Ancak kitle

biiyiimeye devam ettiginde, artik yer degistirebilecek hacim kalmaz ve sonugta IKB artmaya baglar.

2.2 Kafa I¢i Basing (KIB) Degerleri

Yas Grubu Normal KiB (mmHg) Patologlirll(nlzli;gy KIB

Yenidogan 1-6 >10

Siit cocugu 3-7 >15

Cocuk ve adolesan 5-10 >20

. KiB >20 mmHg: patolojik kabul edilir ve tedavi gerektirir.
. KiB >25 mmHg’nin 5 dakikadan uzun siirmesi, beyin kan akimini kritik diizeyde azaltir ve
iskemi baslar.
. KiB >40 mmHg: genellikle 8liimciil diizeydedir ve beyin sap1 herniasyonuna neden olur.

2.3 Kompansasyon Mekanizmalari

KIB artis1 baslangicta asagidaki yollarla kompanse edilir:

1.

2.

3.
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Ancak bu mekanizmalar sinirh kapasiteye sahiptir. Kompansasyon kapasitesi tiikendiginde, basing

artis1 eksponansiyel bir egri cizer — ¢ok az hacim artis1 bile ciddi KiB artigina yol agar.

2.4 Serebral Kan Akimi (SKA) ve Otoregiilasyon (5)

Beyin, viicut agirliginin yalnizca %2’sini olusturmasina ragmen, kalp debisinin yaklasik %15’ini ve
viicut oksijeninin %20’sini kullanir. Bu yiiksek metabolik talep nedeniyle beyin kan akimi ¢ok hassas

mekanizmalarla diizenlenir.
Otoregiilasyon

Serebral kan akimi (SKA), ortalama arter basinci (OAB) 50-150 mmHg arasinda otoregiilasyon ile
sabit tutulur. Yani kan basinci diigse bile beyin damarlari dilate olarak, artsa da konstrikte olarak sabit

kan akisi saglar.

Ancak:

. Travma, hipoksi, asidoz, anestezikler veya beyin 6demi durumunda otoregiilasyon bozulur.
. Bu durumda serebral perfiizyon basinci (SPB) diiser ve beyin akimi sistemik basinca bagimli
héle gelir.

2.5 Serebral Perfiizyon Basinci (SPB) (1)

SPB, serebral kanin beyin dokusuna ulagabilmesi i¢in gerekli net basing farkidur:

SPB = OAB - KiB

. Cocuklarda normal SPB: 50-60 mmHg

. Yenidoganda: 40-50 mmHg

. SPB < 40 mmHg oldugunda ciddi serebral hipoperfiizyon ve iskemi gelisir. (1)

0 Bu diizeyin altindaki perfiizyon, néronal enerji yetersizligi, laktik asidoz ve geri doniissiiz

hiicre oliimii ile sonuglanir.

0 Ozellikle travmatik beyin hasarinda SPB’nin 40 mmHg'nin altina diigmesi yiiksek mortalite
ile iligkilidir.

Bu nedenle klinik yonetimde amag:

. KiB < 20 mmHg

. SPB > 50 mmHg (ideal 55-60) degerlerinde tutulmasidir.

2.6 Arteriyel Gazlar ve Serebral Kan Akimzi

Beyin damar tonusu PaO, ve PaCO, diizeylerinden gii¢lii sekilde etkilenir:

PaO2’nin diismesi beyinin oksijen ihtiyacinin karsilanmasi i¢in vazodilatasyona ve serebral kan

akiminda artisa neden olur. Hiperkapni ise vazodilatasyon ile serebral kan akiminda artisa neden
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olurken; Hipokapni vazokonstriiksiyona neden olarak serebral kan akiminda azalmaya yol acar.
. Pa0, < 50 mmHg: Hipoksi > vazodilatasyon - SKA artis1 > KIB artis1

. PaCO, artis1 (hiperkapni): Vazodilatasyon » SKA T — KIB 1

. PaCO, diisiisii (hipokapni): Vazokonstriksiyon > SKA | - KIB |

Bu nedenle hiperventilasyon, KIB’yi hizli diisiirmek icin kullanilabilir, ancak uzun siireli uygulama

serebral iskemi riskini artirir.

2.7 Beyin Kompliyansi ve Basing-Hacim Iliskisi (6)

Kafatasi icindeki basing-hacim iligkisi non-lineerdir. Baglangicta kii¢iik hacim artiglar1 minimal basing
degisikligine neden olur (kompansasyon fazi). Ancak kritik bir esigin asilmasiyla kompansasyon

tiikenir ve KIB hizla yiikselir.

Bu fazda:

. BOS drenaj1 azalr,

. Venoz doniis engellenir,

. Arteriyel dolum kisitlanir,

. Sonugta serebral iskemi ve herniasyon gelisir.

2.8 Herniasyon Fizyopatolojisi (Kritik Basing Evresi)

Artan KIB, beyin dokusunu anatomik bariyerler iizerinden komgu kompartmanlara iter. Bu, beyin

sap1, tentorium, ve foramen magnum diizeylerinde basi yaratarak 6liimciil sonuglara yol agar.

. Subfalksin (serebral) herniasyon: Singulat girusun falx cerebri altina itilmesi; kontrlateral
bacak gli¢stizligi.

. Transtentorial (uncal) herniasyon: III. sinir basis1 > anizokori ve ipsilateral pupil dilatasyonu.
. Tonsiller herniasyon: Serebellar tonsillerin foramen magnumdan itilmesi > medulla basis

> apne ve kardiyak arrest.
2.9 Klinik Sonu¢ ve Onemi

KIB artisi, kardiyopulmoner sistemden beyin hemodinamigine kadar tiim fizyolojiyi etkiler.

Kafa i¢i basing artis1 sendromunun (KIBAS) en énemli sonucu, beyin kan akiminin azalmasidir. Artan
intrakraniyal basing, serebral perfiizyon basincini (SPB = OAB — KiB) diisiiriir; bu da beyin dokusuna
giden oksijen ve besin akiginin azalmasina, yani serebral iskemiye yol agar.Tedavi edilmezse bu siireg

ilerleyerek yaygin serebral iskemi ve beyin 6liimii ile sonuglanir.

Dolayistyla KIBAS'in en kritik ve yagamu tehdit eden sonucu serebral hipoperfiizyon > global beyin
iskemisi > beyin 6liimii zinciridir. Erken dénemde otoregiilasyon korunsa bile, basing 20 mmHg
tizerine ¢iktiginda SPB diismeye baslar. SPB’nin 40 mmHg’nin altina inmesi, beyin dokusunun

oksijen ve glukoz ihtiyacini karsilayamaz hale getirdigi kritik esigi temsil eder (7).
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Bu noktada:
. Hiicresel enerji yetersizligi > Na*/K* pompa yetmezligi > sitotoksik 6dem
. SKA azalmasi -> iskemik kaskad aktivasyonu (glutamat eksitotoksisitesi, Ca?* artisi, serbest

radikal olusumu)
. Sonug > yaygin ndronal 6liim ve beyin sap1 disfonksiyonu

Dolayisiyla tiim tedavi yaklasimlarinin ana hedefi, bu zincirin kirilmasidir:

. KiB < 20 mmHg

. SPB = 50 mmHg

. PaCO,: 35-40 mmHg

. Pa0O,: >60 mmHg

. Normotermi ve normoglisemi

2.10 Ozet

Parametre Normal Aralik (Cocuk) KntglfrDe_ Klinik Sonug
KiB 5-10 mmHg >20 mmHg Patolojik basing artis
SPB 50-60 mmHg <40 mmHg | Ciddi hipoperfiizyon, iskemi
PaCO, 35-40 mmHg >45 mmHg Vazodilatasyon, KiB T
PaO, >60 mmHg <50 mmHg Hipoksi, vazodilatasyon
OAB Yasa gore normal \) SPB diisiisii, sekonder hasar

2.11 Beyin Odemi Tipleri

Beyin 6demi, beyin parankiminde siv1 birikimi sonucu hacim artisiyla seyreden patolojik bir durumdur.
Patofizyolojik mekanizmaya gore ii¢ ana formda siiflandirilir: sitotoksik 6dem, vazojenik 6dem
ve interstisyel 6dem. Bu 6dem tipleri siklikla birbiriyle i¢ ice geger ve ayni hastada birden fazlasi

eszamanli bulunabilir.

1. Sitotoksik Odem (Hiicre ici 6dem) (8)

Tanim ve Mekanizma

Sitotoksik 6dem, noron ve glial hiicrelerin intraselliiler su igeriginin artmasiyla ortaya ¢ikar. En
onemli mekanizma, Na*/K*-ATPaz pompasinin enerji yetersizligi nedeniyle islev gorememesidir.
Bu durumda sodyum ve su hiicre igine girer, hiicre siser ve hiicre membran biitiinligii bozulur. Hiicre

ici 6demin gelismesiyle ekstraselliiler alan daralir ve beyin hacmi artar.
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Nedenler

. Hipoksik-iskemik beyin hasar1

. Travmatik beyin hasar1 (TBI) (2)
. Reperfiizyon hasar1

. Toksik-metabolik ensefalopatiler
. Status epileptikus

. Su intoksikasyonu / hiponatremi
Patofizyoloji

Iskemi veya travma sonucu oksijen ve glukoz yetersizligi, hiicre membran potansiyelini
korunmasini saglayan enerji bagimli iyon pompalarinin (6zellikle Na*/K* ATPaz) durmasina yol
acar. Hiicre i¢ine sodyum ve kalsiyum girisi, potasyum c¢ikis1 olur; ozmotik denge hiicre lehine
bozulur ve intraselliiler su artis1 gelisir. Bu siiregte astrositler belirgin sekilde siser (astrogliozis).
Sitotoksik 6dem, kan-beyin bariyeri saglamken olusur; yani ekstraselliiler protein gecisi s6z konusu
degildir.

Goriintiileme Ozellikleri

. BT: Erken donemde gri-beyaz cevher ayrimi kaybolur.

. MR: Difiizyon agirlikli gériintillemede (DWI) ADC diisiikliigii ile karakterizedir (su hareketi

kisitlanmuigtir).
Tedavi Yaklasimi

Sitotoksik 6demde hiperozmolar tedavinin etkisi sinirhidir, ¢iinkii suyun ¢ogu hiicre igindedir ve

kan-beyin bariyeri saglamdir. Bu nedenle tedavi esas olarak:

. Oksijenizasyonun saglanmasi,

. Hipotansiyon ve hipokseminin dnlenmesi,

. Normogliseminin korunmasi,

. Antiedem etkili genel 6nlemler (normotermi, normokapni) iizerine kuruludur.
Klinik Ornek

Agir asfiksi geciren bir yenidoganda hipoksik-iskemik ensefalopati gelismesi veya ciddi hiponatremi

sonrasi beyin sismesi tipik sitotoksik 6dem 6rnekleridir.

2. Vazojenik Odem (Ekstraselliiler 6dem) (9)

Tanim ve Mekanizma

Vazojenik 6dem, kan-beyin bariyerinin (KBB) bozulmasi sonucunda plazma proteinlerinin ve suyun

damar disina, yani ekstraselliiler alana sizmasryla olusur. Kapiller endotelin gecirgenligi artar; bu
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stiregte inflamatuvar mediatorler (bradikinin, prostaglandinler, nitrik oksit, serbest radikaller) rol

oynar.
Nedenler

. Beyin tiimorleri (6zellikle metastazlar, glioblastom)
. Beyin apsesi

. Ensefalit / menenjit

. Travmatik beyin hasar1

. Intrakraniyal hematom / enfarkt

. Radyasyon veya toksin maruziyeti

Patofizyoloji

KBB'nin siki baglantilarindaki (tight junction) bozulma sonucu, damar igindeki yiiksek onkotik basing
altindaki proteinler ve plazma sivisi beyaz cevherin ekstraselliiler alanina geger. Su, ozmotik denge
nedeniyle bu proteinleri takip eder. Vazojenik 6dem genellikle beyaz cevherde lokalizedir, ¢iinkii

gri cevherdeki hiicre yogunlugu sivi hareketine izin vermez.

Goriintiileme Ozellikleri

. BT: Lokal hipodensite alanlari, genellikle kitlenin ¢evresinde.

. MR: T2 ve FLAIR sekanslarinda yiiksek sinyal; ADC yiiksekligi tipiktir (serbest su hareketi).
Tedavi Yaklasimi

Vazojenik 6dem tedavisi, etiyolojiye ve 6demin mekanizmasina gore planlanir:

. Kortikosteroidler (dexametazon): KBB gecirgenligini azaltir, timor veya enfeksiyona bagli
6demde etkilidir.

. Hiperozmolar ajanlar (mannitol veya hipertonik salin): Intravaskiiler onkotik basinci

artirarak ekstraselliiler siviyr damar igine geker.

. Cerrahi drenaj veya rezeksiyon: Kitle etkisi varsa.
. Antibiyotik / antitiimor tedavi: Nedene yonelik.
Klinik Ornek

Posterior reversibl ensefalopati sendromu (PRES) veya glioblastoma ¢evresindeki 6dem tipik vazojenik

6dem ornekleridir.

3. Interstisyel (Hidrostatik) Odem (10)

Tanim ve Mekanizma

Interstisyel 5dem, BOS’un ventrikiil gevresindeki beyaz cevhere gegisiyle olugur. Bu durum, genellikle

hidrosefali veya BOS dolasiminda direng artisi sonucu BOS basincinin yiikselmesiyle iliskilidir.
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Patofizyoloji

Artan intraventrikiiler basing, ependimal hiicrelerin arasindaki baglantilarin agilmasina ve BOS'un
periventrikiiler beyaz cevhere sizmasina neden olur. Bu siv1 birikimi, ependimal hiicreleri ve aksonal

iletimi bozarak beyaz cevherin islevini zedeler.

Goriintiileme Ozellikleri

. BT: Ventrikiiller genis, ¢evresinde hipodens “halo” goériintimii.
. MR: Periventrikiiler beyaz cevherde T2 hiperintensite (su artis1).
Tedavi Yaklasimi

Interstisyel 6demin temel tedavisi, BOS basincini diisiirmektir:

. Eksternal ventrikiiler drenaj (EVD) veya ventrikiiloperitoneal sant yerlestirilir.
. BOS akimini engelleyen kitle varsa cerrahi rezeksiyon yapilir.

. Hiperozmolar tedavi gecici olarak faydali olabilir, ancak kalic1 ¢6ztim degildir.
Klinik Ornek

Akut obstriiktif hidrosefalili ¢ocukta gelisen periventrikiiler 6dem veya meningoventrikiilit sonrasi

BOS reabsorpsiyon bozuklugu buna érnektir.

4. Karma (Mikst) Odem

Klinik pratikte cogu hastada 6dem tipleri birbirinden tamamen ayr1 degildir. Ornegin; travmatik beyin hasari
sonrasi Once sitotoksik, ardindan kan-beyin bariyeri hasar1 gelisirse karma (mikst) 6dem tablosu olusur.
Bu durumda hem hiicre i¢i hem de ekstraselliiler su artis1 s6z konusudur ve tedavide hem hiperozmolar

tedavi hem de ventilasyon ve dolasim optimizasyonu birlikte uygulanir.

5. Ozet Tablo: Beyin Odemi Tiplerinin Karsilagtirilmast

Ozellik Sitotoksik Odem Vazojenik Odem Interstisyel Odem
Sivi yeri Hiicre ici Ekstraselliiler Periventrikiiler
KBB durumu Saglam Bozulmus Saglam
. Na*/K* pompasi bo- . . .

Temel mekanizma zuklugu Kapiller gecirgenlik artist BOS basing artist

Siklikla goriildiigi Hipoksik-iskemik ha- Timor, enfeksiyon, abse Hidrosefali

durum sar, TBI

BT/MR bulgusu ADC |, gri-beyaz fark [ ADCT, T2. hiperinten- Perlventrlkul‘er hiperin-
kaybi site tensite

Tedavi yaklagim Destekleyici, oksije- Kortlkosterc?ld, HTS/ BOS drenaji
nasyon mannitol

Prognoz Genellikle kot Tedaviye duyarli Nedene bagl
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6. Klinik Onemi

. Sitotoksik 6dem > genellikle geri doniissiiz néronal hasarla sonuglanir.
. Vazojenik 6dem - tedaviye yanit veren tiptir, 6zellikle steroidler etkili olabilir.
. Interstisyel 6dem - hidrosefali gostergesi olabilir ve cerrahi girisimle diizelir.

Bu 6dem tiplerinin ayrimi, hem tedavi stratejisinin belirlenmesi hem de prognozun 6ngoriilmesi
agisindan klinik yonetimde biiyiik 6nem tagir. Pediatrik yogun bakimda, etiyolojiye uygun yaklagimin
secilmesi mortaliteyi belirgin sekilde azaltabilir.

3. Klinik Bulgular (1, 3, 9, 10)

Kafa i¢i basing artis1 sendromunun (KiBAS) klinik bulgulari, yas, etiyoloji, basing artisininhizi
ve kompansasyon mekanizmalarinin etkinligi gibi faktorlere bagli olarak farklilik gosterir.
Ozellikle fontaneli agik olan siit cocuklarinda belirtiler gec ortaya cikarken, kapalu siitiirlii biiyiik

cocuk ve adolesanlarda klinik tablo daha dramatiktir.

3.1 Genel Belirtiler

KiBAS1n klasik triadi:
1. Bas agris1
2. Kusma

3. Papilodem

Ancak ¢ocuk hastalarda bu triadin tamami her zaman goriilmez. Belirtiler cogu kez nonspesifiktir ve
yas gruplarina gore degisir.

1. Bag Agris1

. En sik ve genellikle erken donem belirtisidir.

. Ozellikleri:

0 Sabahlar1 belirginlesir, sabah uykudan uyandirabilir.

0 Oksiirme, ikinma, defekasyon ve egilme ile siddetlenir.

0 Zamanla tekrarlayici, lokalize ve giderek artan karakterdedir.

. Bu 6zellikler bas agrisinin migren veya gerilim tipinden ayrilmasinda yol gostericidir.

. Bas agris1 “pozisyonel ozellik” gosteriyorsa (6rnegin oturmakla azalan) BOS basinci artigini
dasiindiirr.

2. Kusma

. Bulantisiz, figkirir tarzda (projektil) kusmadir.

. Genellikle bas agris1 ile eszamanlidir.

. BOS basincinin ani ytikselmesiyle olusur.

. Siklikla sabahlar1 ve besinlerle iliskili olmadan ortaya ¢ikar.
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3. Biling Degisikligi (11)

. Basing artig1 devam ettikge letarji, ajitasyon, konfiizyon ve nihayetinde koma gelisebilir.
. Erken evrelerde huzursuzluk, davranis degisiklikleri ve uyku hali dikkat ¢eker.

. Ciddi olgularda postiir degisiklikleri (deserebre / dekortike rijidite) goriilebilir.

4. Gorme Bozukluklar:

Papilodem varligina bagli bulanik gorme, diplopi ve gérme alani kaybi gelisebilir.
. Uzun siireli olgularda optik atrofi kalic1 gorme kaybina yol acabilir.
5. Cushing Triad1

Geg donemde goriilen klasik bulgular:

. Bradikardi
. Sistolik hipertansiyon
. Solunum diizensizligi (Cheyne-Stokes tipi)

Bu tablo beyin sap1 basisinin ve herniasyonun habercisidir; acil miidahale gerektirir.

3.2 Yasa Gore Klinik Bulgular

1. Yenidogan Donemi

Yenidoganda kafatas sutiirleri agik ve fontaneller genis oldugu icin basing artis1 daha geg¢ bulgu verir.

Buna ragmen hizli gelisen 6demlerde semptomlar dramatiktir.

. Belirtiler:

0 [rritabilite veya letarji

0 Beslenme giicliigii, emmede azalma
0 Huzursuzluk, tiz (ince) aglama

0 Fontanelde kabariklik ve gerginlik

0 Gozlerde “batan gilines” manzarasi (sunset sign)
0 Periferik hipotoni, zayif emme refleksi

. Fizik muayene:

0 Bas ¢evresinde hizli artis

0 Siitiir ayrilmasi

0 Artmis kafa cevresi / persistan makrosefali
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2. Siit Cocugu Donemi (1 ay-2 yas)

Fontaneller heniiz kapanmadigindan belirtiler daha sinsi olabilir.

. Bas ¢evresi artis1 ve fontanel kabariklig: erken bulgudur.

. Istahsizlik, kusma, letarji, biiyiime geriligi goriilebilir.

. Nobetler ve 6. kraniyal sinir paralizisi (gozlerde disa bakis kisithilig1) dikkat ¢ekicidir.
. Uzun siiren olgularda psikomotor gelisim geriligi gelisir.

3. Biiyiik Cocuk ve Addlesan

Siitiirlerin kapanmasi nedeniyle kompansasyon kapasitesi azalmistir. Bu grupta semptomlar ani ve

agirdur.

. Siddetli bas agris1 ve kusma baskin bulgudur.

. Papiléodem sik goriiliir ve genellikle simetriktir.

. Gorme bozuklugu, diplopi, yiiriiyiiste dengesizlik, konusma bozuklugu, irritabilite, apati

gibi norolojik degisiklikler olabilir.

. Norolojik muayenede:

0 Kraniyal sinir felcleri (6zellikle 3., 4., 6.)
0 Hiperrefleksi, Babinski pozitifligi

0 Hemiparezi veya deserebre rijidite

. Ciddi olgularda postiiral anormallikler, koma ve herniasyon bulgular1 (pupil asimetrisi,

solunum paterni bozuklugu) izlenir.
3.3 Goz Bulgular

Kafa i¢i basing artis1 en erken optik sinir {izerinde etkisini gosterir.

Papilodem

. Artmis BOS basincinin optik sinir kilifindaki vendz dontisii engellemesi sonucu gelisir.
. Bilateral ve simetrik papilddem KIBAS lehinedir.

. Uzun siirede optik atrofiye ve kalic1 gorme kaybina yol acabilir.

. Oftalmoskopide:
0 Disk sinirlarinda silinme

0 Venoz dolgunluk ve hemorajiler

0 Ekstida ve pamukguk odaklar1

Pupil Degisiklikleri

. Anizokori, 6zellikle tek tarafli dilatasyon, transtentorial herniasyonun erken bulgusudur.

. Isik refleksi kayb1 genellikle ipsilateraldir.
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3.4 Motor ve Norolojik Bulgular

. Hipertoni, spastisite ve hiperrefleksi siktir.

. Postiiral tonus artisy, ilerleyen donemde dekortike veya deserebre rijiditeye dontisebilir.
. Konviilziyonlar hem 6demin hem de sekonder iskeminin gostergesidir.

. Koma derinligi Glasgow Koma Skalas1 (GKS) ile izlenir:

0 GKS < 8: ciddi KIBAS

o 9-12: orta

0 >13: hafif

3.5 Sistemik Bulgular

Kafa i¢i basing artis1 beyin sap1 fonksiyonlarini etkiledik¢e otonomik degisiklikler gelisir:
. Bradikardi

. Hipertansiyon

. Diizensiz solunum (Cushing refleksi)

. Hipertermi veya hipotermi

. Kusma, aspirasyon riski

Ayrica beyin sap1 basisina bagli solunum paterni degisiklikleri gozlenebilir:

. Cheyne-Stokes solunumu
. Santral apne
. Biot solunumu (6zellikle herniasyon 6ncesi)

3.6 Herniasyon (Beyin Sikismasi) Bulgular:

KIBAS'in en korkulan komplikasyonudur. Beyin dokusu, basing farkina bagh olarak anatomik sinirlarin

disina itilerek hayati merkezlere baski yapar.

1. Subfalksin (Serebral) Herniasyon

Singulat girusun falx cerebri altina kaymasidir.

. Klinik: kontrlateral bacak giigsiizliigii, minimal pupiller degisiklik.
2. Transtentorial (Unkal) Herniasyon

. Temporal lobun unkus kismi tentoryum kenarindan geger.

. En sik ve en o6liimciil tiptir.

. Bulgular:

0 Ipsilateral dilate pupil (III. sinir basis1)

0 Kontrlateral hemiparezi

0 Derin biling kayb1

0 Bradikardi ve solunum bozuklugu
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3. Serebellar Tonsiller Herniasyon

. Serebellar tonsiller foramen magnumdan asagiya dogru yer degistirir.
. Bulbar merkez basis1 sonucu solunum ve kardiyak arrest gelisebilir.
3.7 Klinik Seyir ve Uyarici1 Bulgular

Asagidaki belirtiler KIBAS agisindan uyaricidir ve acil degerlendirme gerektirir:
. Giderek siddetlenen bas agrisi

. Sabahlar1 belirgin kusma

. Uykudan uyandiran agr1

. Gorme bozuklugu veya diplopi

. Denge kaybi veya yiiriiyiis bozuklugu

. Kisilik / davranig degisiklikleri

. Travma, enfeksiyon veya timor oykiisii
. GKSde diisiis veya pupil asimetrisi
3.8 Klinik Ozet Tablosu
Yas Grubu Erken Bulgular Geg Bulgular Tipik Klinik Ornek

Fontanel kabarikligy, irritabi-

Yenidog R
enidogan lite, tiz aglama

Apne, koma Hidrosefali, IVK

Bas cevresi artisy, letarji,

Siit cocugu Kusma

Konviilziyon, gelisim geriligi | Postmenenjit hidrosefali

Hemiparezi, gérme kaybi,

Biiyiik ¢ocuk | Bas agrisi, kusma, papilodem Cushing triads

Travmatik beyin hasari

Tumor, venoz siniis

Adolesan Siddetli bas agrisi, diplopi Biling kaybi, anizokori trombozu

4. Tam1 Yaklasimi

Kafa ici basing artis1 sendromunda tani, klinik bulgularin dikkatli degerlendirilmesi, goriintiileme
yontemleriyle dogrulama ve gerektiginde invaziv izlem yontemlerinin uygulanmasiyla konur.
Tani siirecinde en 6nemli ilk adim sekonder beyin hasarini 6nlemek amaciyla e zamanli resiisitasyonun

yapilmasidir.

4.1 Klinik Degerlendirme

Klinik degerlendirme, hava yolu (Airway), solunum (Breathing), dolasim (Circulation) prensipleri
dogrultusunda yapilir. Cocuklarda hizli bozulabilen hemodinamik durum g6z dniine alinarak PALS

ve ATLS algoritmalari izlenmelidir.
Acil Klinik Bulgular

KiBAS'tan siiphe edilmesi gereken durumlar:

175 I



1:10)00)Y &M Beyin Odemi ve KIBAS © Prof. Dr. Resul Yilmaz

. Travma sonrast hizla kotiilesen biling durumu (GKS < 8)

. Siddetli bas agris1 + kusma + papilodem

. Pupil asimetrisi, anizokori

. Bradikardi, hipertansiyon, diizensiz solunum (Cushing Triad1)
. Hemiparezi veya akut fokal ndrolojik bulgu

. Fontanel kabarikligi, hizli kafa gevresi artis1 (bebeklerde)

. Gorme bozuklugu, diplopi, batan glines manzarasi

Bu bulgular mevcutsa tanisal islemler resiisitasyonla es zamanh yiiriitiilmelidir.
4.2 Norolojik Degerlendirme

Glasgow Koma Skalas1 (GKS)

KIBAS'1n siddeti genellikle GKS ile izlenir:

Klinik Durum GKS
Hafif beyin hasar1 13-15
Orta 9-12

Agir <8

GKS < 8, invaziv KIB monitérizasyonu endikasyonudur.

Cocuklarda modifiye GKS (yasa gore motor ve verbal yanit farkli degerlendirilir) kullanilmalidir.

Pupil Degerlendirmesi

. Anizokori > 1 mm ve 151k refleksi kayb1 > transtentorial herniasyon gostergesi.

. Her 30-60 dakikada pupil ve GKS takibi 6nerilir.

Vital Bulgular

. Nabiz, kan basinci, solunum paterni, viicut 1s1s1 diizenli izlenmelidir.

. Bradikardi + hipertansiyon = Cushing triad1 - acil dekompresyon diisiiniilmelidir (12).

4.3 Goriintiileme Yontemleri(1, 3, 6, 10)

KIBASin dogrulanmasi ve altta yatan nedenin belirlenmesinde goriintiileme kritik 6neme sahiptir.
1. Bilgisayarl1 Beyin Tomografisi (BT)

. I1k tercih edilen yontemdir (hizl, kolay ulasilabilir).

. Kontrastsiz BT ilk basamaktur.

. Tipik bulgular:

0 Ventrikiil ve sulkuslarda silinme

0 Serebral 6dem (hipodens goriiniim)

0 Midline kaymasi

0 Herniasyon belirtileri
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0 Kitle, hematom, abse, hidrosefali
. Dezavantaj: iyonizan radyasyon.
-Kafa i¢i kitle siiphesi varsa lomber ponksiyon kesinlikle kontrendikedir.

2. Manyetik Rezonans Goriintiileme (MR)

. Ozellikle diffiiz aksonal hasar, posterior fossa patolojileri ve beyin sap1 lezyonlarinda daha
duyarlhidir.

. Difiizyon MR (DWI/ADC): sitotoksik 6demi erken donemde gosterir.

. MR venografi: venoz siniis trombozu tanisinda 6nemlidir.

. Dezavantaj: siiresi uzun, kritik hastalarda sedasyon gerektirir.

3. Kraniyal Ultrasonografi

. Fontaneli a¢ik bebeklerde noninvaziv yontemdir.
. BOS yollar1 ve ventrikiil genislikleri degerlendirilebilir.
. Seri dl¢timlerle hidrosefali progresyonu izlenebilir.

4. Optik Sinir Kilifi Ultrasonu
. Goz iginden olciilen optik sinir kilif cap1 (ONSD), artmis KIB ile koreledir.

. ONSD > 5 mm (¢ocuklarda) > KIB artigi lehine.
. Yatak basinda uygulanabilir, 6zellikle monitorizasyonun miimkiin olmadig durumlarda
yararlidir.

4.4 Laboratuvar Incelemeleri

Tani siirecinde laboratuvar testleri dogrudan KiB 6l¢iimii saglamasa da, sekonder nedenlerin ve

metabolik eslik¢ilerin tanimlanmasina yardimei olur:

. Tam kan ve biyokimya: elektrolitler, glukoz, bobrek-karaciger fonksiyonlar:

. Kan gazi analizi: PaO,, PaCO,, pH

. Serum osmolaritesi: hiperozmolar tedavi sirasinda izlenmelidir (2320 mOsm/kg iistii zararl)
. Kan kiiltiirii ve BOS analizi: sadece kitle lezyonu dislanmigsa

. Koagiilasyon testleri: 6zellikle travma veya kanama diistiniilityorsa

4.5 Kafa I¢i Basing Olgiimii (Invaziv Monitérizasyon) (13)

Endikasyonlar

. GKS < 8 (travma veya non-travmatik nedenlerle)
. BT'de 6dem, kitle veya orta hat kaymasi

. Medikal tedaviye yanitsizlik

. Norosiriirji karar1 gerektiren olgular
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Yontemler

1. Ventrikiiler Kateter (Eksternal Ventrikiiler Dren, EVD):

o) Altin standarttir.
0 Hem 6l¢iim hem terapotik drenaj saglar.
0 Enfeksiyon ve kanama riski vardur.
Camino
Ventriculostomy (intraparenchymal)
J Richmond bolt
(subdural)
Dura
Subdural
space
Arachnoid

Lateral
ventricle

Sekil 4. Eksternal Ventrikiiler Drenaj uygulamasi
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2. Intraparenkimal Basing Sensorleri (fiberoptik, piezoelektrik):
0 EVD miimkiin degilse tercih edilir.
o Drenaj yapmaz, yalnizca 6lgiim saglar.

3. Subdural / Epidural Kateter:
0 Daha az invaziv ama dogruluk diistiktir.

Normal Degerler

. Cocuk: 5-10 mmHg

. >20 mmHg > patolojik

. >25 mmHg (=5 dk) - acil tedavi endikasyonu
SPB Takibi

. SPB = OAB - KIB
. SPB < 40 mmHg: ciddi iskemi riski

. Hedef: SPB > 50-60 mmHg

4.6 Diger Tanisal Yontemler

1. Beyin Oksijenasyonu Izlemi (PtiO,, NIRS)

. Beyin dokusunun parsiyel oksijen basinci (PtiO,) 6lgiilerek global iskemiye dair bilgi verir.
. Noninvaziv olarak near-infrared spektroskopi (NIRS) yontemi kullanilabilir.

2. Transkraniyal Doppler Ultrasonografi (TCD)

. Orta serebral arter (MCA) akim hiz1 ve direng indeksleri 6l¢iiliir.

Artmius pulsatility index (PI > 1.3) > KiB artisin1 destekler.

Ozellikle invaziv izlem yapilamayan ¢ocuklarda faydalidur.

3. Elektrofizyolojik Izlem
. EEG, nonkonviilsif nobetleri saptamak ve metabolik durumu degerlendirmek i¢in kullanilir.
. Sedasyon ve hiperozmolar tedavi altinda biling durumu degisiklikleri izlenebilir.

4.7 Tanmsal Yaklasimda Basamaklandirma (Algoritma)
1. Klinik siiphe |

2. Hizli sistemik stabilizasyon (ABC)!
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AN G R W

(o)

(o)

Nonkontrast kraniyal BT

Eger kitle yoksa ve gerekliyse BOS analizil

KIB monitérizasyonu (EVD veya parankimal sensor)!

Etyolojiye yonelik ileri incelemeler (MR, MRA/MRY, laboratuvar)!

Tedavi stratejisinin belirlenmesi (hiperozmolar, cerrahi, destekleyici)

.8 Lomber Ponksiyon (LP)

LP yalnizca intrakraniyal kitle dislanmissa yapilmalidir.
Kontrendikasyonlar:

Kitle veya orta hat kaymasi

Papilodem

Fokal nérolojik defisit

Koma / GKS < 8

Koagiilopati

LP 6ncesi mutlaka kraniyal BT yapilmalidir. Aksi durumda beyin herniasyonu riski vardir.

4.9 Klinik-Patolojik Korelasyon

KIiBAS
esastir.

tanisinda sadece goriintiileme degil, klinik ve fizyolojik parametrelerin birlikte degerlendirilmesi

Papilodem varlig1 > artmig BOS basincinin gostergesidir.
Midline kaymas1 > cerrahi gereksinimi diisiindiiriir.
Yiiksek KIB 6l¢iimii + diisitk SPB -> acil hiperozmolar tedavi endikasyonudur.

Normokapniye ragmen yiiksek KIB - venz déniis obstriiksiyonu veya BOS dolagim bozuklugunu

diistindiirir.
4.10 Ozet Tablo: Tan: Basamaklar
Basamak Yontem / Arag Degerlendirme Amaci

1 Klinik muayene, GKS, pupil, vital bulgular Erken tani, herniasyon riski
2 BT (kontrastsiz) Kitle, 6dem, midline kaymasi
3 MR / MRV Diffuiz lezyon, venoz tromboz
4 KIB monitorizasyonu Tedaviye yanit ve SPB takibi
5 Laboratuvar testleri Elektrolit, osmolarite, enfeksiyon
6 NIRS / TCD Oksijenasyon ve akim dinamikleri
7 BOS incelemesi (kitle diglandiysa) Enfeksiyon, menenjit tanisi
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5. Tedavi Prensipleri(14)

Kafa i¢i basing artist sendromunun (KiBAS) tedavisinde temel hedef, sekonder beyin hasarini 6nlemek

ve serebral perfiizyonu korumaktir. Tedavi yaklagimi {i¢ ana basamakta ele alinur:
1. Temel destekleyici 6nlemler (ABC stabilizasyonu)

2. Spesifik medikal tedaviler (hiperozmolar, sedatif, anticdem)

3. Cerrahi yaklasimlar (dekompresyon, BOS drenaji, kitle rezeksiyonu)

Tiim miidahaleler, kafa i¢i basinci (KIB) diisiiriirken serebral perfiizyon basincini1 (SPB) korumayi

amagclamalidir.

Hedef degerler:

. KIB < 20 mmHg

. SPB = 50-60 mmHg
. PaCO,: 35-40 mmHg
. PaO,: >60 mmHg

5.1 Ik Basamak: Kardiyopulmoner Stabilizasyon

Her KIBAS olgusunda éncelik, beyin perfiizyonunu siirdiirebilmek igin sistemik oksijenlenme ve

dolasimin korunmasidir.

A. Hava Yolu ve Solunum (Airway, Breathing)

. Endikasyon: GKS < 8, hipoventilasyon, herniasyon bulgulari.
. Uygulama:

0 Entiibasyon oncesi preoksijenasyon (FiO, 1.0).

0 Indiiksiyon ajanlar::

0 Etomidate (0.3 mg/kg) — hemodinamik olarak stabil.

0 Ketamin (1-2 mg/kg) — hipotansiyon varsa giivenli alternatiftir.

0 Propofol kisa stireli kullanilabilir ancak hipotansiyon riski nedeniyle dikkatli olunmalidir.

0 Kas gevsetici: Rokuronyum (1.2 mg/kg).

0 RSI (Rapid Sequence Intubation) tercih edilir, awake intubation kontrendikedir.

0 Entiibasyonda lidokain (1-2 mg/kg) kullanimi, KIB yiikselmesini 6nleyebilir ama rutin degildir.
Ventilasyon Hedefleri

. PaCO, 35-40 mmHg (normokapni)

. Oksijen satiirasyonu > 95%

. Hiperventilasyon (PaCO, < 30 mmHg) yalnizca akut herniasyon bulgularinda gegici (<2 saat)

olarak kullanilabilir.

Uzun siireli hipokapni serebral iskemiye yol agabilir.
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B. Dolasim (Circulation)

. SPB = OAB - KiB

. Hipotansiyon, beyin hipoperfiizyonunun en 6énemli nedenidir.
. Izotonik sivilar (0.9% NaCl) kullanilmalidir.

0 Hipotonik soliisyonlar (6rn. D5W) kontrendikedir.

. Hipovolemi varsa hizlica diizeltilmelidir.

. Vazopressorler:

0 OAB hedefi yasa gore normalin %10-15 tizerinde tutulmalidir.
0 Norepinefrin veya fenilefrin tercih edilir.

. SPB hedefleri:

0 Yenidogan: > 40 mmHg
0 Cocuk: > 50 mmHg

0 Adolesan: > 60 mmHg

C. Pozisyon ve Genel Onlemler

. Bas 15-30° elevasyonda ve orta hatta tutulmali.

. Vendz doniisii engelleyen durumlar (boyun fleksiyonu, siki bandaj, yitksek PEEP) 6nlenmeli.
. Ates kontrolii: normotermi hedeflenmeli (antipiretik, sogutma battaniyesi).

. Agr1, ajitasyon, oksiiriik KIB'yi artirir - yeterli analjezi ve sedasyon saglanmalidir.

. Antikonviilzan profilaksi: Fenitoin veya levetirasetam baglanmalidir (6zellikle travma sonrasi).

5.2 Ikinci Basamak: Spesifik Medikal Tedaviler
A. Hiperozmolar Tedavi

Amag, intravaskiiler ozmotik basinci artirarak suyu beyin dokusundan damar yatagina ¢ekmektir.

1. Mannitol

. Doz: 0.25-1 g/kg IV, 10-20 dkda infiizyon.

. EtKki siiresi: 30-60 dakika.

. Etkisi: Hizli KIB diisiisii, mikrosirkiilasyonun diizelmesi.

. Izlem:

0 Serum osmolaritesi: <320 mOsm/L olmali.

o Diiirez saglanmali (Foley takilmali).

0 Hipovolemiye dikkat edilmeli (voliim replasmani gerekebilir).

. Kontrendikasyon: Bobrek yetmezIligi, hipovolemi.

. Rebound 6dem riski nedeniyle sik dozlar arasinda yeterli siire birakilmalidir.
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2. Hipertonik Salin (HTS)

. T1k tercih (NCS 2020 ve UpToDate 2023 gore) travmatik ve nontravmatik KiB artislarinda.
. Konsantrasyon ve doz:

o 3% NaCl: 1-3 mL/kg IV bolus (10 dkda)

o 23.4% NaCl (yalnizca santral yoldan): 0.5 mL/kg (maks. 30 mL, 10 dkda)

. Alternatif: Siirekli infizyon 0.1-1 mL/kg/saat (3% NaCl).

. Hedef:

0 Serum Na* 155-170 mmol/L

0 Serum osmolaritesi < 365 mOsm/kg
. Avantajlar:

0 Hemodinamik stabilite saglar.

0 Rebound 6dem yapmaz.

0 Bobrek yetmezliginde giivenlidir.

HTS, ozellikle refrakter KiB artig1 ve TBI olgularinda mannitoliin yerine veya onunla déniigiimlii

olarak kullanilabilir.

3. Hiperventilasyon (Gegici)

. PaCO,’yi 30-35 mmHg'ye diigiirmek, serebral vazokonstriksiyonla kisa siireli KIB azalmasi
saglar.

. Ancak 2 saatten uzun uygulama serebral iskemi riskini artirir.

. Sadece akut herniasyon durumlarinda gecici 6nlem olarak kullanilmalidir.

4. BOS Drenaj1
. Eksternal ventrikiiler drenaj (EVD): hem 6l¢iim hem tedavi saglar.

. Intermitan veya siirekli drenajla BOS hacmi azaltilir.

Ozellikle hidrosefaliye bagh KIBAS'ta ilk secenektir.
. Drenaj sirasinda asir1 bosaltma > ventrikiil kollaps: riski nedeniyle dikkatli yapilmalidir.

5. Kortikosteroidler

. Yalnizca vazojenik 6demde (6rnegin beyin tiimdrleri, abse) etkilidir.
. Deksametazon 0.15-0.25 mg/kg/doz (maks. 10 mg), 6 saatte bir.
. Travmatik beyin hasar1 veya hipoksik ensefalopatide kontrendikedir (mortaliteyi artirabilir).

6. Sedasyon ve Analjezi

Ajitasyon ve agr1 KIB'yi artirir; sedasyon mutlak gereklidir.
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Midazolam: 0.05-0.2 mg/kg/s IV infiizyon
Fentanil: 1-2 pg/kg yiikleme, ardindan 1 pg/kg/saat infiizyon

Propofol: 1-3 mg/kg/dakika (kisa siireli kullan; propofol infiizyon sendromu riski nedeniyle

48 saati gecme).

Noromiiskiiler blokaj: Vecuronium 0.1 mg/kg, titrasyonla.

Hedef: stres yanit1 ve motor ajitasyonun baskilanmasi.

7. S1v1 ve Osmolarite Yonetimi

[zotonik siv1 ile normovolemi saglanir.

Hipotonik sivilardan kaginilir.

Serum osmolaritesi 295-320 mOsm/L arasinda tutulur.
Idrar ¢ikigt 1-2 mL/kg/saat hedeflenir.

Hiperglisemi, hiponatremi ve hipovolemi 6nlenmelidir.

8. Antiepileptik Tedavi

o

Nébetler KiB'yi yiikseltir, sekonder iskemiye neden olur.
Profilaktik:

Fenitoin: 15-20 mg/kg yiikleme, sonra 5 mg/kg/giin.
Levetirasetam: 20-40 mg/kg yiikleme, 10-20 mg/kg/giin idame.

Nobet kontrolii 48-72 saat boyunca stirdiiriilmelidir.

5.3 Ugiincii Basamak: Refrakter KIBAS Tedavisi

Medikal tedaviye ragmen KiB >25 mmHg ve SPB <40 mmHg devam ediyorsa refrakter KIBAS kabul edilir.
Bu durumda asagidaki yaklasimlar degerlendirilir:

1. Cerrahi Miidahale

Dekompresif kraniektomi:

0 Ozellikle travmatik beyin hasar1 veya malign infarktiis sonrasi.

o KIB diisiirmede en etkili yontemdir.

0 NCS ve BTF (Brain Trauma Foundation) rehberlerinde medikal tedaviye yanitsiz olgularda
onerilir.

Kitle / hematom rezeksiyonu: Kitle etkisi yapan lezyonlar acilen ¢ikarilmalidir.

Ventrikiiloperitoneal sant: Kronik BOS drenaji gereken olgularda.

2. Kontrollii Hipotermi (Salvage Terapi)
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Hedef: 32-34°C, 24-48 saat.
Etki: metabolik hiz1 ve oksijen tliketimini azaltir.
Ancak meta-analizlerde ¢ocuklarda mortalite artis1 saptandigindan rutin 6nerilmez.

Yalnizca refrakter olgularda, protokollii merkezlerde uygulanmalidir.
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3. Barbitiirat Komasi

Amag: serebral metabolizmayi baskilamak, oksijen tiiketimini azaltmak.

Tiopental: 3-5 mg/kg bolus, ardindan 1-3 mg/kg/saat infiizyon.

EEGUde “burst-supression” paterni hedeflenir.

Hipotansiyon ve immiinsiipresyon riski nedeniyle dikkatli izlenmelidir.

4. Hiperventilasyon (Kurtarici Kullanim)

sureli.

PaCO, 25-30 mmHg’ye kadar disiiriilebilir, ancak sadece akut herniasyon sirasinda kisa

Uzun uygulama > SKAde ciddi azalma ve beyin iskemisi.

5. Yiiksek Doz Ozmoterapi

5.4 Tedavi Hedefleri ve Izlem

5.5 Tedavi Algoritmasi (Ozet)

N Sy s W Ddh -

3% NaCl infiizyonlar: siirekli olarak 0.5-1 mL/kg/saat hizla verilebilir.

Serum Na* 170 mmol/Lyi gegmemelidir.

Parametre Hedef Deger fzlem Arahig:
KiB <20 mmHg Siirekli (EVD / sensor)
SPB > 50-60 mmHg Stirekli
PaO, > 60 mmHg Arter kan gazi

PaCO, 35-40 mmHg Kan gazi1 / kapnografi

Osmolarite 295-320 mOsm/L 4 saatte bir

Sicaklik 36-37°C Stirekli
Glukoz 80-150 mg/dL 2-4 saatte bir

Klinik tani ve resiisitasyon (ABC)

Pozisyon, oksijenasyon, ventilasyon, siv1 yonetimi

Hiperozmolar tedavi (HTS > Mannitol)

Sedasyon, analjezi, nobet kontrolii

BOS drenaji1 (EVD)

Cerrahi dekompresyon

Barbitiirat / hipotermi (refrakter olgularda)
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5.6 Uzun Dinem ve Sekel Onleme

. Normotermi ve normoglisemi korunmalidir.

. Rehabilitasyon ve norogelisimsel takip 6zellikle cocuklarda ¢ok 6nemlidir.

. Epilepsi, gorme bozuklugu, bilissel gerilik gibi sekellerin erken taninmasi gerekir.
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Ozet:

Oykii ve nérolojik muayene ¢ocukluk ¢aginda da genel sistemik degerlendirmenin 6nemli bir pargasidir. Bu
boliimde ¢ocukluk ¢agi norolojik degerlendirmesinde 6ykii ve muayene ile ilgili temel kavramlar agiklanacaktir.
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History and neurological examination are an important part of the general systemic assessment in childhood.
This section will explain the basic concepts of history and examination in childhood neurological assessment.
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GIRIS
Cocugun norolojik degerlendirmesinde iyi bir 6ykii ve fizik muayene ile olgularin biiyiik bélimiine
tani konulabilir. Hasta ve hekim arasinda giiven ortami olusturulmalidir. Eger hasta konusabiliyorsa

anamnez hastanin kendisinden, konusamiyorsa ailesinden (veli/vasisinden) alinmalidir. Hastaya dykii

alinmadan 6nce doktor kendini tanitmali, hasta ve ailesinin rahat hissetmesini saglamalidir.

Oykiide ilk sorulacak sey sikayetin ne oldugudur. Sikayetin baglangic zamani akut, tekrarlayan, statik
veya ilerleyici olmasi hastalig1 siniflandirmada 6nemlidir. Travma, inme gibi akut norolojik hastaliklar
siklikla hemen tedavi gerektiren hastaliklardir. Nobetler, katilma nébetleri, migren, néromuskuler
hastaliklar ise daha ¢ok tekrarlayici ataklarla giden ve/veya siiregen hastaliklardir. Serebral palside
hastalik statiktir, kalic1 bir nérolojik hastalik vardir, hastanin nérolojik fonksiyonlar: sinirl bir gelisim

stirdiiriir. Norodejeneratif hastaliklar ise yavas ve ilerleyici bir seyir gosterirler.
OZGECMIS VE SOYGECMIS

Ozgegmis sorgulamasi intrauterin dénemden itibaren baglanir. Gebeligin dogal ya da yardimci iireme
teknikleriyle mi oldugu, annenin gebelikte gecirdigi enfeksiyonlar, kullandigi ilaglar ya da maruz kaldig:
toksik maddeler sorgulanmalidir. Dogumun vaginal yolla veya sezaryenle mi dogdugu, zor dogum
olup olmadigi, vakum ya da forseps kullanimi, mekonyum varlig1 sorgulanmalidir. Dogum haftasi,
dogum kilosu, dogum bas ¢evresi not edilmelidir. Yenidogan déneminde kuvéz bakimi alip almadigy,
ventilasyon ihtiyaci olup olmadigy, sarilik gecirip gecirmedigi, hipoglisemi dykiisii sorgulanmalidir.
Soyge¢miste anne-baba arasinda akrabalik olup olmadigi, ayni kéyden olup olmadigy, akrabalarda benzer

hastalik oykiisii, erken yasta 6liim 6ykiisii, metabolik hastalik dykiisii, abortus dykiisii sorgulanmalidir.

MENTAL MOTOR GELISIM

Gelisim basamaklarinin degerlendirilmesinde tarama testleri kullanilir. Bunlarin i¢inde en sik kullanilan
Denver Gelisimsel Tarama Testidir (DGTT). [1-4] Bu test ile 0-6 yas aras1 ¢ocuklarda kaba motor,

ince motor, dil ve biligsel beceriler degerlendirilir.

Bagini tutma (0-4 ay), desteksiz oturma (6-9 ay), siralama (10-11 ay) ve yiiriime (12-15 ay) zamani
ogrenilir. Sosyal giiliimseme (3 ay), cisimlere uzanma (4-5 ay), cisimleri elden ele gecirme (5-6 ay)
zamanlari not edilir. Heceleme (7-10 ay), tek kelime séyleme (11-12 ay) ve climle kurma (20-24 ay)

sorgulanir. Sfinkter kontroliinii gelistirme (2-5 y1l) zamani not edilir. [5-6]

Cocuklarda biiyiime ve néromotor gelisme intrauterin donemde baslayan ve eriskin yasa kadar devam

eden bir siire¢ olup gelisim
-Kaba hareketlerden amaca yonelik hareketlere

-Bastan ayaga (6nce bas kontrolii, sonra desteksiz oturma, sonra yiiriime) dogru ilerler.
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NOROLOJIK MUAYENENIN TEMEL BOLUMLERI

Norolojik muayene anamnezin alinmast ile baglar, sistematik olarak yedi kategoride degerlendirilir:
1- Biling Degerlendirmesi

2- Kraniyal sinirler

3- Motor sistem

4- Refleksler

5- Duyusal sistem

6- Serebellar fonksiyon

7- Postiir ve yuruyus

BILINC DEGERLENDIRMESI

Biling, kisinin kendi ve ¢evresinin farkinda olmasi ve uyaranlara uygun sekilde yanit vermesiyle
kendiliginden olusan bir durumdur. [7-10] Biling durumu ve takibi siklikla Glasgow Koma Skalas1
(GKS) ile degerlendirilir (Tablo-1). [8, 11-12] Maksimum 15, minimum 3 tizerinden skorlama yapilir.

Tablo1. Glaskow Koma Skalasi

Glasgow Koma Skalasi (GKS) Bes Yasindan Kii(;iié IEJ;)cuklarda Modifiye
4. Gozler spontan agik 4. Gozler spontan agik
Goz hareketleri
3. Gozler verbal uyaranla agilir 3. Gozler verbal uyaranla agilir
2. Gozler agrili uyaranla agilir 2. Gozler agrili uyaranla agilir
1. Gozler agilmaz 1. Gozler agilmaz
6. Emirlere uygun hareket eder
5. Orta hatta agrili uyarani lokalize 5. Istenileni yapma
eder 4. Agrili uyaranin yerini belirleme
4. Agrili uyaranla cekme 3. Agrili uyarana fleksor yanit
Motor yanit 3. Agrili uyarana fleksor yanit 2. Agrili uyarana ekstansor yanit
2. Agrili uyarana ektansor yanit 1. Agril uyarana yanit yok
1. Agrili uyarana yanit yok
5. Normal,anlagilir, konugma 5. Koopere ve oryantasyonu tam konusma
4. Karisik,anlasilmaz konusma 4. Sozciikler
Sozel yanit 3. Sozciikler 3. Sesler
2. Sesler 2. Aglama
1. Yanit yok 1. Yanit yok
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Ayrica ozellikle biling degisikligi ve/veya ates yiiksekligi olan hastalarda ense sertligi, kernig ve
brudginski muayeneleri ile meningeal irritasyon bulgusu varlig1 degerlendirilmelidir. Meningeal
irritasyon bulgusu varliginda dncelikle menenjiit ve ensefalit gibi merkezi sinir sistemi enfeksiyonlar1

acisindan hasta degerlendirilmelidir.

Yine her hastada bas ¢evresi ol¢iimii yapilip persantiline gore degerlendirilerek muayene formuna
kaydedilmeli, ayrica kafeola lekesi, hipopigmente makiil gibi norokutan hastalik diigiindiiren cilt

bulgular1 kaydedilmelidir.
KRANIYAL SINIRLER (KS)

Kraniyal sinirlerin muayenesi ile 6zellikle beyin sap1 saglamlig1 ve etkilenmesi degerlendirilir. Beyin
sap1 mezensefalon, pons ve medulla oblongata olmak iizere ii¢ par¢adan olusur. Oniki adet kraniyal
sinir vardir. Daha biiyiik ¢ocuklarda kraniyal sinir muayenesi, birinci kraniyal sinirden baslayip on
ikinci kraniyal sinire kadar sistematik bir sekilde yapilabilirken bebek ve kii¢iik cocuklarin muayenesi

genellikle siralamada ¢ocugun is birligi derecesine gore bazi degisiklikler gerektirir. [13-15]
LKS: Olfaktor sinir

Koku duyusunu saglar, ¢ocuk koku ile ilgili bir semptom belirttiginde yapilir. Gézler kapaliyken
burun mukozasini tahris etmeyecek, tanimasi beklenen kahve, nane gibi kokular tek burun deligine
yaklastirilarak koklatilir ve kokuyu tanimast istenir. Ayni islem diger burun deligi i¢in de tekrarlanir.
Koku duyusunun kaybina anosmia denir, en ¢ok burun mukozasini etkileyen enfeksiyonlar veya

travma sonucu goriiliir. [13-15]
II. KS: Optik sinir

Gorme duyusunu saglar, muayenede her iki gozde gorme keskinligi, renkli gorme, pupillalarin 151ga
yaniti, goz dibi ve gorme alani incelenir. Yenidogan bebekte gorme 20/150 iken, 1 yasa dogru 20/20 ye
ulagir. Koopere olan 4 yas iizeri ¢ocuklarda gérme keskinligi Snellen ve Jaeger gibi uzak ve yakin gérme
eselleri ile 6l¢tilebilir (Sekil 1). Cocuklar okuma bilmese de degisik boyut ve yonlerdeki E harflerinin
acik uglarinin yoniini tarif edebilir, eliyle taklit edebilir. Renkli gorme ise Ishihara kartlar1 denilen

kartlarla genellikle kirmizi-yesil renk tonlari ile yazilan rakamlarin okutulmasi ile degerlendirilir.

Pupilla 151k refleksinin afferent yolu II. KS, efferent yolu ise III. KS ile taginir. Los 1s1kta pupillalar orta
dilate konumdadir, bir goze 151k demeti gelince her iki goziin pupillas: birlikte kiictiliir. Isik gelen
gozdeki reaksiyona direkt 151k refleksi, diger gozdeki reaksiyona indirekt 151k refleksi denir. Goz dibi
oftalmoskop ile yapilan fundoskopik muayene ile degerlendirilir; optik disk, damarlar, retina ve makiila
incelenir. Gérme alani ¢ocuklarda kofrontasyon yontemi ile degerlendirilir. Hasta ve hekim arasinda
bir metre olacak sekilde oturur. Hasta tek eliyle goziinii kapatir diger goziiyle hekime bakar. Hekim
parmagini ya da bir cismi periferden merkeze dogru yaklastirdiginda hastanin cismi gordigiinde

haber vermesi sdylenir. [13-15]
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Sekill. Snellen Testi

I11. KS: Okiilomotor sinir, IV. KS: Troklear sinir, VI. KS: Abdusens sinir

Okiilomotor sinir mediyal, superior ve inferior rektus, inferior oblik ve levator palpebra superior
kaslarini innerve eden motor lifler ve pupillanin konstriktor kasini innerve eden parasempatik lifler
icerir. Troklear sinir superior oblik kasi, abdusens siniri lateral rektus kasini innerve eden motor lifler
tasir. Birlikte hareketleri degerlendirilir. Goziin motor sinirlerinde veya kaslarda bir lezyon varsa

gozde kayma (strabismus) olur.

Total III. KS paralizisi nadir olup ¢ogunlukla parsiyel lezyon gériiliir. Tam paralizide ipsilateral gozde
ptosis, yukari-asagi-ice bakis kisitliligi, gézde disa deviasyon ve midriyazis olur. Sadece pupillada
dilatasyon parasempatik lezyonla olusabilir ve internal oftalmopleji olarak isimlendirilir. Troklear
sinir paralizisinde ayni tarafta ice asagiya bakis yapilamaz, siklikla bag kars: tarafa egilir. Abdusens
paralizisinde disa bakis yapilamaz ve gozde ige kayma eslik eder. Beyin sapinda mediyal longitudinal
fasikulus lezyonlarinda interniikleer oftalmopleji gelisir, lezyon tarafinda ice bakis kisitlilig diger gozde
disa bakista nistagmus gozlenir. Nistagmus gozlerin istemsiz osilasyonlaridir. Vertikal nistagmus her
zaman patolojiktir. Bir yone bakista birka¢ atimlik sigrayici horizontal nistagmus fizyolojik olabilir

(end-point nistagmus). [13-15]
V. KS: Trigeminal sinir

Yiiziin ve sa¢li derinin 6n kisminin duyusunu tagir ve ¢igneme kaslarini innerve eder. Duyu dals,
oftalmik (V1), maksiller (V2) ve mandibuler (V3) dal olmak {izere ii¢ dala ayrilir. Yiiziin dokunma,
agr1ve 1s1 duyusu alin, yanak ve ¢ene tizerindeki deride test edilir. Cocuk gozleri kapaliyken dokunulan
bolgeyi eliyle lokalize eder, koopere ¢ocuk nereye dokunuldugunu ve siddetini tarif edebilir. Kornea
refleksi icin ucu inceltilmis temiz pamuk parcasi gérme alan1 disindan yaklastirilarak korneanin
dis kismina dokundurulur, her iki gozde goz kirpma olusur. Bu refleksin afferenti trigeminal sinirin

oftalmik daly, efferenti fasiyal sinirdir.

Motor fonksiyonlarini degerlendirmek i¢in ¢igneme ve emme sirasindaki hareketler izlenir, giicii
koopere ¢ocuk agzini agip kapatirken kars1 gii¢ uygulayarak degerlendirilebilir. Unilateral lezyon varsa

o tarafta atrofi, cenede deviasyon gozlenebilir. [13-15]
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VII. KS: Fasiyal sinir

Dilin 6n tigte ikisindeki tat duyusu, gozyas: ve tiikiiriik bezlerini innerve eden salgi lifleri (parasempatik)
ve tiim yiiz kaslarinin innervasyonu VII. kranial sinir tarafindan saglanir. VII. kranial sinir yolu
gekirdekte, ponsta veya periferik sinirde bozuldugunda ytiziin bir tarafinda tam motor disfonksiyon
meydana gelir. Hasta, etkilenen sinirin oldugu tarafta alnini yukar1 dogru hareket ettiremez, goziinii
kuvvetlice kapatamaz veya ag1z kosesini yukar1 kaldiramaz. Merkezi (supraniikleer) fasiyal sinir hasari,
yalnizca alt yiiz kaslarinin felcine neden olur ve bunun sonucunda ag1z agis1 diiser, nazal dudak kivrimi

kaybolur veya kiiciiliir ve palpebral fissiir genisler. Bilateral innerve edilen alin kaslar1 etkilenmez.

Dilin 6n tgte ikisindeki tat duyusu, kismen yiiz siniri yolunu kisa bir mesafe kat eden korda timpani
siniri tarafindan saglanir. Tat duyusunun test edilmesi zordur. Tat duyusunun degerlendirilmesi,
hastanin dilini uzatmasini ve muayene eden kisinin dilin ucunu bir gazli bezle tutarak tuzlu, tatl, eksi
ve act maddeleri (genellikle tuz, seker, sirke ve kinin ile temsil edilir) dilin 6n kismina yerlestirmesini

gerektirir. Hastanin dili, test tamamlanana kadar agiz disinda kalmalidir. [13-15]
VIII. KS: Vestibiilokohlear sinir

Kohlear ve vestibiiler olmak tizere iki komponenti vardir. Kohlear sinir isitmeyi saglar, bebekte yiiksek
sesli uyariyla aglama veya susma, dikkat kesilip bakma gibi davranis degisikligi gozlenir. Bebek 6
aylik oldugunda sesi lokalize edebilir, fisiltili konugma, oyuncak veya diyapazon sesine bakar. Bityiik
¢ocukta kulaklardan birinin 6niinde parmak siirtme veya arkadan fisiltili konusma sirasinda duyup
duymadig: sorulur, sonra diger kulak test edilir. Koopere gocukta tek tarafta isitme bozuklugu saptaninca
diyapozon ile Weber ve Rinne testleri uygulanip iletim tipi mi yoksa sensorinoéral tip isitme kayb1 m1
oldugu anlasilmaya ¢aligilir. Gerekli durumda ayrintili odiyometri veya isitsel uyarilmis potansiyel

ol¢iimleri (BAEP) yapilir.

Vestibiiler fonksiyonun genel degerlendirilmesinde klinik degerlendirme ve kalorik test kullanilabilir.
Bulant, ataksi, vertigo veya agiklanamayan kusma sikayetleri tek baslarina veya birlikte labirent ve
vestibiiler patolojik kokenleri gosterebilir. Kalorik test nispeten kolay bir sekilde yapilabilir. Hasta
sirtiistli pozisyondayken, bas 30 derece fleksiyona getirilir. Dig kulak yoluna 30 saniye boyunca buzlu
su (10 mL) enjekte edilir. Bilinci agik hastada ipsilateral kulaga dogru kaba nistagmus gelisir; goz
deviasyonu olmaz. Hastada bir miktar obtundasyon varsa, cevapta bir degisiklik olur. Gozler ipsilateral
olarak tonik olarak sapar ve buna kontralateral olarak nistagmus eslik eder. Hasta komada ise soguk
su uyarimi genellikle ipsilateral tonik sapmaya neden olur ve nistagmus olusmaz; koma derin ise veya

hasta beyin 6liimii gergeklesmisse gozde herhangi bir degisiklik olmaz. [13-15]
IX. KS: Glossofaringeal sinir ve X. KS: Vagus siniri

Duysal, motor ve parasempatik lifler tasirlar, pratikte iki sinir birlikte degerlendirilir. Larinks, farinks
ve yumugak damak muayenesi bu sinirler hakkinda énemli bilgi saglar. Istirahatteyken uvula ve palatal

duvarda asimetri, gocugun “aaa” sesini ¢tkaramamasi motor islev bozuklugunu gosterir. Palatal kaslarda
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islev bozuklugu nazone konugsma ve yutma gii¢ligiine neden olur. Gag refleksi farinks duvarina dil
basacagi ile dokunarak test edilir, 6giirme olusur. Tek yanl palatal kavise dokunuldugunda uvula ve her
iki palatal kavis birlikte kalkar. Tek tarafli alinmamasi ve uvula deviasyonu ayni taraftaki lezyonlarda
goriiliir, uvula saglam tarafa deviye olur, lezyon tarafinda palatal kavis diisiiktiir. Bogazin arka kisminin
ylizeyel duyusu kopere cocukta degerlendirilebilir. Dilin 1/3 arka tarafinin tat duyusunu glossofaringeal
sinir tagir, bu bolimiin muayenesi zordur. Larinks tutulusunda seste kabalasma, ses kisiklig1, stridor

veya distoni saptanabilir, muayenesi i¢in direkt ve indirekt laringoskopi gerekir. [13-15]
XI. KS: Aksesuar sinir

Sernokleidomastoid ve trapez kaslar1 innerve eden motor sinirdir. Istirahatte bagin ve omuzlarin
durusu, kas atrofisi ve asimetri olup olmadig1 gozlenir. Biiyiik ¢ocukta sternokleidomastoid kas bas ve
boynun istemli dondiirtilmesi sirasinda, trapez kas ise omuzlarini kaldirinca elle karsi gii¢ uygulanarak
degerlendirilir. Ayn1 zamanda kaslar palpe edilir. Trapez kas lezyonunda ayni tarafta diisitk omuz
gozlenir. Tek tarafli sternokleidomastoid kas giigsiizliigiinde ¢cocuk basini kars: tarafa déndiiremez,
kas atrofisi de gozlenebilir. [13-15]

XII. KS: Hipoglossus sinir

Dil kaslarinin hareketini saglar. Dilin ag1z i¢inde ve disar1 ¢ikarildig: siradaki pozisyonu, atrofi,
tasikiilasyon olup olmadig1 gozlenir. Bilateral lezyonlarda dil hareketleri kisitlanir, ¢ocuk dilini
dudaklarindan ileriye itemez, konusma da bozulur. Tek tarafli lezyonlarda dil agiz i¢inde lezyon

tarafina doner. Kronik olaylarda lezyon tarafinda dil kaslarinda atrofi ve fasikiilasyon gozlenir. [13-15]

KAS GUCU

Cocukta yasina uygun kaba ve ince motor aktiviteler gozlemlenir. Bu hareketler normal, azalmas,
artmis veya asimetrik olabilir. Asimetri 6nemlidir, iki yas oncesi el tercihi gelismesi kullanilmayan
tarafta gii¢siizliik belirtisi lehine yorumlanir. Kol ve bacaklara kars1 kuvvet uygulanarak itme ve gekme
yanit1 degerlendirilir. Giigsiizliik fokal veya jeneralize olabilir. Viicudun bir tarafinda izlenen kol ya
da bacaktaki gii¢siizliik hemiparezidir. Monoparezi tek bir ekstremite ile sinirli giigsiizliiktiir. Dipleji
viicudun iki tarafindaki (6rnegin 2 alt ekstremite) giigsiizliigli ifade eder. Kas giicii muayenesinde
Tibbi Arastirma Konseyi (MRC) kas giicii 6l¢egi kullanilir (Tablo-2). [13-14]

Tablo 2. Kas Giicii Muayenesinde Tibbi Aragtirma Konseyi (MRC) Kas Giicii Ol¢egi

5/5 Normal kas giicii

4/5 Yer ¢ekimine ve karsi kuvvete karst hareket var
3/5 Yer ¢ekimine kars1 hareket var

2/5 Yer ¢ekimi ortadan kaldirildiginda hareket var
1/5 Hareket yok kasilma var

0/5 Hareket yok
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KAS TONUSU

Kas tonusu pasif hareketlere kars: kasin direncidir. Bazal kas tonusu istirahat durusunu saglar.
Degerlendirme yapabilmek i¢in hastanin uyumlu ve gevsemis olmasi gerekir. Azalmis kas tonusuna
hipotoni denir. Hipotoni, aksiyel kaslar ve gévdede, ekstremitelerde lokalize veya tiim viicutta jeneralize
hipotoni seklinde olabilir. Tonus artisina hipertoni denir, genellikle piramidal veya ekstrapiramidal
sistem lezyonlarinda goriiliir. Birinci motor ndron lezyonlarinda iist ekstremitelerinde ekstansor,
alt ekstremitelerde fleksor kas gruplarinda spastisite vardir. Hem fleksér hem ekstensor (agonist ve
antagonist) kas gruplarinda sabit tonus artigina rijidite denir. Muayene sirasinda disli ¢ark benzeri

acilma veya kursun boru gibi sabit tonus artis1 hissedilebilir. [13-14]

REFLEKSLER
Gelisimsel Refleksler

Yenidogan ve kiiciik bebeklerde goriilen yasa bagl kaybolan reflekslerdir. Baslicalari; moro refleksi,
yakalama refleksi, arama refleksi, emme refleksi, adimlama refleksi, asimetrik tonik boyun refleksi ve

parasiit refleksidir. Bu reflekslerin cogu dogumda mevcuttur ve yasamin ilk 6 ayinda kaybolur. [14]
Derin Tendon Refleksleri (DTR)

DTR; refleks gekici ile kas tendonuna vurularak ortaya ¢ikar. Sekil 2'de baz1 refleks ¢ekicleri gosterilmistir.
myelinli lifler uyariy1 arka kok gangliyonuna tasir ve uyar1 arka kokten spinal korda girer motor
noronla sinaps yapar ve motor sinir liflerinin uyariy1 iletmesiyle agonist kas kasilir. Biceps refleksi
dirsek i¢ yiiziine medial tarafina hekimin parmagini koymasi ve ¢ekigle parmaga vurmasi ile bakilir;
C5-C6 spinal segmentleri gosterir. Brakioradial refleks icin (C5-C6) ¢ekigle radyal ¢ikint1 tizerine,
triceps refleksi icin (C6-C7)

olekranon iizerine, patella refleksi icin (L2-L3-L4) patellaya ve asil refleksi i¢in (S1-S2) bir elle ayak

hafif dorsifleksiyona getirilerek asil tendonuna vurulur. Cocugun dikkatini dagitmak

ve refleksi daha kolay almak icin iki elin parmaklarini i¢ten kenetleyip, kollarini iki yana kuvvetlice

cekmesi ve say1 saymasi istenebilir. DTR’nin hi¢ alinamamasi 0, hipoaktif

1, normal 2, hiperrefleksi 3, kisa siireli klonus ile hiperrefleksi 4, uzamis klonus ile hiperrefleksi 5
puan olarak siniflandirilabilir. Artmis DTR ve klonus kortikospinal disfonksiyondan kaynaklanir;

canli alinan refleks normal ¢ocuklarda da goriilebilse

de hiperrefleksinin tek tarafta olmasi ve anormal yiizeyel refleksler ile birlikte olmas1 patolojiktir.

Hiporefleksi 6n boynuz hastaliklari, periferik noropati ve myopatide goriilebilir. [6]
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Sekil 2.Refleks Cekicleri

Yiizeyel Refleksler

Yiizeyel refleksler hafif siddette deriye dokunma ya da deriyi ¢cizme gibi uyaranlar sonrasinda olusan
yanitlardir. 6. aydan sonra alinmaya baslarlar. Kortikospinal traktusun myelinizasyonu ile ortaya
¢itkmaya baglarlar. Kornea refleksi, karin cildi refleksi, kremaster refleksi ve taban deri refleksi olarak
degerlendirilir. Ayak tabani derisinin laterali topuktan parmaklara dogru cizildiginde yanit olarak
ayakta ve parmaklarda plantar fleksiyon gergeklesir. Cocuklarda 12.-18. aydan sonra bu yanit dogru
olarak alinabilir. [6]

Patolojik refleksler

Taban deri refleksine bakmak i¢in ayak tabani lateral sinir1 arkadan 6ne dogru kiint bir nesneyle
gizilir. Ayak parmaginin hiperekstansiyona gelmesi, ya da tepkisiz kalmasi (lakayt) patolojiktir. Ayak
parmaginin hiperekstansiyona gelmesi birinci motor néron hasariniz, tepkisiz kalmasi (lakayt) 2.
Motor noron ya da kaslarla ilgili bir patolojiyi diisiindiiriir. Asil klonusu i¢in diz fleksiyonda iken
ayak bilegine dorsifleksiyonda bask: uygulanir. Ayakta ritmik plantar fleksiyon dorsifleksiyon yaniti
olmasi klonus olarak adlandirilir. Saglikli bebeklerde de 3 aya kadar 1-2 atimlik klonus fizyolojik
olarak goriilebilir. [6, 14]

DUYUSAL MUAYENE
Yiizeyel duyu

Yiizeyel duyu muayenesi i¢in pamuk kullanilir. Cocuk gozleri kapali bir sekilde pamuk ile dokunuldugunda
bunu hissediyorsa sozel olarak belirtmesi istenir. Her iki taraf kargilagtirarak degerlendirilir. Agr1igne
ile ve 1s1da buz kiipleriyle degerlendirilebilir.

Derin duyu

Proprioseptif duyu pozisyon ve vibrasyon ile degerlendirilir. Pozisyon muayenesinde hastanin gozii
kapali el ayak parmag distal falanks: yanlarinda tutularak fleksiyon ekstansiyona getirilerek yonii
sorulur. [6, 13]
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SEREBELLAR MUAYENE

Serebellar muayenede ardigik hareketler bozulur. Parmak burun testinde; hastanin kolu ekstansiyonda
iken isaret parmagini 6nce kendi burnuna sonra hekimin isaret parmagina degdirir, bu hareketi
tekrarlarken hekim parmagini yer degistirir. Serebellar bozuklukta hasta hedefi bulamaz ve tremor
olur buna dismetri denilir. Diz topuk testi ise hasta topugunu diger bacagin dorsumunda tibia iizerinde
dogrusal olarak asagi dogru kaydirir. Hasta bu hareketi tekrarlarken kesik kesik yaparsa test pozitif
denilir. Diger bir serebellar muayene ise; hasta avucunu yukari gelecek sekilde agar diger elin palmar
ylziini ve sirtin1 ardisik olarak avucuna degdirmesi istenir, bu hareketi yaparken olusan bozukluga
disdiadokinezi denir. [6]

POSTUR VE YORUYUS

Hastanin durus sekline postiir denir. Hasta adimlatilarak yiirtiyiisii degerlendirilir. Hastaya ileri geri
topuk ve tandem yiiriiyiisii yapmasi istenir. Spastik hemiparezide omuzda adduksyon 6n kol i¢e rotasyon
kalgada ekstansiyon ve ayakta ige rotasyon durusu izlenir. Spastik diparezi ya da paraparezide kal¢ada
adduksiyon ve ¢aprazlama ylriyiisi izlenir. Atakside genis tabanli yiirtime ve yalpalama goriiliir.
Hastadan bacaklarini birlestirip kollarini 6ne dogru uzatmasi istenir. Hasta gozii kapaliyken dengesi
bozulmasina Romberg testi pozitifligi ad1 verilir. Spinal kord derin duyu bozuklugunu gosterir. Hem
g6zl agik hem de kapaliyken dengede duramazsa serebeller bozuklugu diisiindiiriir. Stepaj yiiriiytiste
hasta ayak bilegi dorsifleksiyonunda gii¢siizliik (diisiik ayak) nedeniyle adimlarken bacagini kaldirarak

yere siirtmesini engellemeye ¢alisir. [6]
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Nobetler ve epilepsi ¢ocukluk ¢aginda sik goriilen tablolardir. N6bet, epilepsi tanisi, siniflandirmasi ve acil

tedavi yaklagimi klinisyenler i¢cin 6nemlidir.
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Abstract:

Seizures and epilepsy are common conditions in childhood. The diagnosis, classification, and emergency

treatment approach to seizures and epilepsy are important for clinicians.
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GIRIS

Nobet, bir grup serebral ndronun ani, anormal, agir1 ve/veya senkronize aktivitesi sonucu ortaya
¢ikan gegici semptom ve/veya belirtilerdir. Motor hareketlerin eslik ettigi nébete konviilziyon denir.
Bes dakikadan (dk) uzun siiren araliksiz tek bir nobet veya nobet dncesindeki biling durumuna

donemeden tekrarlayan nobetler gecirme (tonik-klonik nobetler i¢in 5 dk, fokal nébetler igin 10 dk,
absans nobetler i¢in 15 dk) status epileptikus olarak adlandirilir. [1]

Fokal nobet, bir hemisferle sinirli aglardan kaynaklanan nébettir. Ayri ayri lokalize olabilir veya daha

genis bir alana yayilmis olabilir. Kortikal veya subkortikal yapilardan kaynaklanabilir. [2-4]

Jeneralize nobet, kortikal ve subkortikal yapilari icerebilen bilateral olarak dagilmis aglarin bir
noktasinda ortaya ¢ikan ve bu aglar1 hizla etkileyen nobettir. Nobet baslangici lokalize olabilir ve

nobetler asimetrik olabilir. [2]

Beyin uyarilabilirligini etkileyen (elektrolit imbalansi veya menenjit gibi) akut bir probleme (1 hafta
i¢inde) ikincil goriilen nobetlere akut semptomatik nobetler denir. Yedi giinden eski sekel beyin hasar1

(6rnegin gecirilmis inme) ile iliskili nobetlere uzak semptomatik nobet denir.

Nobet tablosu non-epileptik paroksismal olaylardan dikkatli ayirt edilmelidir. Bu agidan hekim
tarafindan sahit olunamayan nébet tablolarinin miimkiinse aile tarafindan video kaydina alinarak

hekime iletilmesi 6nemlidir.

Febril nobetler (FN) 6zel bir kategoridir. FN’ler, ILAE tarafindan bebeklik ve ¢ocukluk déneminde
santral sinir sistemi (SSS) disindaki enfeksiyonlara bagli olarak meydana gelen atesli nébetler olarak
tanimlanmaktadir. Cogunlukla 1 ay-6 yas arasinda goriiliir. Ates nobet 6ncesinde, nébet esnasinda ya
da nobet sonrasinda goriilebilir, veya ates olmaksizin paraenfeksiy6z donemde gegirilen nobetler de
bu grupta kabul edilebilir. Nobet, cogunlukla atesten sonraki ilk 1-24 saat i¢cinde goriiliir. FN ¢ocukluk
¢aginda en sik goriilen nébetlerden olup sikligi %2-5tir. Erkeklerde kizlara gore daha sik olup ¢ocuk
acil servislere en sik bagvuru nedenleri arasindadir. Ik FN’ten sonra prognoz genellikle iyi, rekiirrens

orani disiiktiir. Klinik 6zelliklerine gore basit FN ve komplike FN olarak iki alt gruba ayrilir:
Basit FN: Tiim olgularin 2/3’i olup <15 dk ve 24 saat i¢inde tekrarlamayan jeneralize FN’lerdir.

Komplike FN: >15 dk veya fokal baslangicli veya 24 saat icinde tekrar eden FN’lerdir. Komplike
FN’lerde; ates cogunlukla <38.5°C olup postiktal donemde ¢ogunlukla uzun siiren sersemlik hali ya
da eslik eden gecici hemiparezi (todd) goriilebilir. [5]

FN rekiirrensi i¢in agagidaki risk faktorleri tanimlanmaigtir:
1) Baslangi¢ yasinin erken olmasi (<15 ay)
2) Birinci derece akrabalarda epilepsi

3) Birinci derece akrabalarda febril nobetler
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4) Sik atesli hastalik
5) Febril nobetin baslangicinda diisiik ates
Higbir risk faktorii olmayan hastalarda rekiirrens siklig1 %10, 1-2 risk faktorii varliginda

%25-50, >3 risk faktorii varliginda %50-100diir. [6-8] Kisa siireli araliklarla sik tekrarlayan (6 ayda >3, 1
yilda >4, toplamda 5’ten fazla), febril status gegiren (>30 dk), tanimlanmis komplike FN 6zelliklerinden
birden fazlasina sahipse, FN rekiirrensi i¢in >3 risk faktorii varsa ya da hastaneye ulagimi uzak olan
hastalarda intermittan diazepam profilaksisi onerilebilir (sadece atesli hastalik boyunca ilk 2 giin 12
saatte bir rektal diazepam 0,5 mg/kg/doz ya da oral diazepam 0,3 mg/kg/doz olarak uygulanabilir).
Intermittan profilaksiye ragmen devam eden FN olmasi, nébetlerin 30 dk’ya ulasan status epileptikusa
varacak kadar uzun siirmesi, fokal olmasi, nérogelisimsel geriligin olmas1 durumunda fenobarbital,
valproat ya da levetirasetam ile devamli profilaksi a¢isindan hasta bazinda yarar/zarar durumuna
gore degerlendirilmelidir. Epilepsi gelisimini onleyecek tedavilere dair kanit yoktur. Metaanalizler
de dahil olmak iizere bir¢ok calisma, fenobarbital ve valproik asidin stirekli uygulanmasinin febril
nobet tekrarini dnlemede etkili oldugunu gostermis. Fenobarbital 3-5 mg/kg/gitin dozunda 2 dozda,

valproik asit 10-40 mg/kg/giin dozunda 2 dozda uygulanabilir. [6, 9-15]
Epilepsi tanist i¢in ise agagidaki 3 durumdan biri olmalidur:
1) En az iki provoke edilmemis (veya refleks) nobetin >24 saat arayla meydana gelmesi

2) Bir provoke edilmemis (veya refleks) nébet ile birlikte sonraki 10 yil i¢inde meydana gelen iki

provoke edilmemis nobetten sonraki tekrarlama riskine benzer (en az %60) baska nobet olasilig
3) Epilepsi sendromu tanisi

Yasa bagli epilepsi sendromu olan ancak artik gegerli yasini gegmis veya son 10 yildir nébetsiz kalmig
ve son 5 yildir nébet ilac1 kullanmamis olan kisiler i¢in epilepsi ¢oziilmiis kabul edilir. Yasam boyu

kiimiilatif epilepsi insidans1 %3’tiir. [16]

Genel olarak epilepsi nobetlerin tekrarlayici olacaginin bir ifadesi olup, hasta epilepsi tanisi ile uyumlu
olarak degerlendirildi ise nobet énleyici ilag tedavisi ile izlenmesi énerilir. Ik basamak ilag olarak fokal
nobetlerle seyreden epilepsilerde levetirasetam ya da karbamazepin, jeneralize nobetlerle seyreden
epilepsilerde levetirasetam ya da sodyum valproat en sik tercih edilen ilaglar arasinda yer almaktadir.
Hastaya 6zel degerlendirme gerekmekle birlikte; nobet onleyici ilag ile takip edilen hastada 2 yil
nobetsizlik goriiliir ve elektroensefalografi (EEG) bulgular: da normal olarak saptanirsa genellikle

nobet onleyici ilacin kademeli olarak azaltilarak kesilmesi agisindan degerlendirilmelidir.

NOBET SINIFLAMASI

Nobet siniflamasi en giincel ve yaygin olarak Uluslararasi Epilepsi ile Miicadele Birligi (ILAE)nin
2025 yilindaki kilavuzuna gore yapilmaktadir. Ana nobet siniflari, nobet tiirleri ve biling diizeyi

siniflandiricilar, semiyolojik 6zellikler ise tanimlayicilardir. Epileptik nobetler 4 ana sinifa ayrilir: (1)
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Fokal, (2) Jeneralize, (3) Bilinmeyen (fokal veya jeneralize) ve (4) Simiflandirilmamuis. Biling diizeyi,
fokal nobetler ve odag: bilinmeyen ndbetler i¢in de bir siniflandiricidir. Hem farkindaliga hem
de tepki verme yetenegine gore operasyonel olarak tanimlanan biling (korunmus veya bozulmus)
degerlendirilir. Farkindalik, hatirlama yoluyla degerlendirilir. Tepki verme yetenegi ise hem s6zel hem

de motor gorevler kullanilarak test edilir. [17]

Tanimlayicilar: Siniflandirmanin temel versiyonuna gore gozlemlenebilir belirtileri olan ve olmayan
nobetler arasinda bir ayrim belirtilmelidir (Sekil 1). Genisletilmis versiyona gore ise, ndbet semiyolojisi

kronolojik sirayla tanimlanmali ve ndbet fenomenlerinin sirasi tasvir edilmelidir (Sekil 2). [17]
FOKAL NOBETLER

Fokal nobet, bir hemisferle sinirli aglardan kaynaklanan nobettir. Ayri ayri lokalize olabilir veya daha
genis bir alana yayilmis olabilir ve kortikal veya subkortikal yapilardan kaynaklanabilir. Fokalden bilateral
tonik-klonik nobetler, nobet aktivitesinin her iki hemisfere yayildig1, sonunda tam biling kaybina ve

bilateral tonik kas aktivasyonuna evrildigi, ardindan klonik bir fazin takip ettigi fokal nobetlerdir. [3]
JENERALIZE NOBETLER

Jeneralize nobet kortikal ve subkortikal yapilar: icerebilen bilateral olarak dagilmis aglarin bir
noktasinda ortaya ¢ikan ve bu aglar1 hizla etkileyen nobettir. Nobet baslangici lokalize olabilir ve

nobetler asimetrik olabilir. [2]

ILAE-2025 NOBET SINIFLAMASI

Sekil-1-ILAE-2025 NOBET SINIFLAMASININ TEMEL VERSIYONI

FORATL BILINMEYEN (FOEKAL VEYA JENERALIZE
JENERALIZE)
Biling!?; komunmusbozulmus Biling??: korummus/bozulmus -Absans ntbetler
-Diger jeneralize ndbetler
Fokalden bilateral tonik klonik nobet Bilateral tonik klomk nobet ~Jeneralize tomk-klomk nobetler
lemel Tamumlayvicl Gézlemlenehilir belirtilerle ve gézlemlenchilit belirtiler SINIFLANDIRILMAMIS

olinaksizin

1} Farkindalik ve yvamthhifa gove tanmmlamr

2) Biling durumm bilinmiyorsa, fokal olarak smmflandirm (alt simflandmmayn belirtmeden)

3) Biling dunumn bilinmayorsa, fokal veya jeneralize oldugn bilimmeyen olarak sunflandinn (alt snuflandirmayt belirtmeden)

4) Giéhzlemlenehilir belirtiler bir gérgi tami tarafindan kolayca fark edilebilirt. Bunlar motor, afazik, otonomik veya baska
titrden olabiliv. Biling bozukingun gizlemlenebilir tezahiirlerden olarak nitelendivilic.

Amna sumflar kiniz, nobet tiplen sivah, tanmmlayicilar mavi renklidir.
Sekildeki vatay arka plan. viiksek morbidite ve mortalite ile iligkili olan bilateral tomik-klonik nédbetlerin tig ana nébet
sunfinm hepsinde ortaya gikabileceging vurgulamaktadar

Sekil 1. ILAE-2025 Nobet Siniflamasinin Temel Versiyonu
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Sekil-Z-ILAE-2025 NOBET SINIFLAMASININ GENISLETILMIS VERSIYONU

FOEKAL BILINMEYEN (FOKAL JENERALIZE
VEYA JENERALIZE)

Biling: komnmug/bozulmus Biling: komnmug/bozulmus -Tipik absans ~Myoklonik 2
-Atipik absans -Megatif myoklenik £
-Myoklonik absans ~Klomk ?
-Absansla birlikte veva -Epileptik spazm 2
absanssiz ghz kapagd -Tonik *
miyoklonis: -hiy oklonik-atonik

-Atonik 2
Fokalden hilateral tomk klomk ntbet Bilateral tonik klonik ndbet Jeneralize tomk-klomk ntbet

-Myoklonik tonik klonik nobet
-Absanstan tomik klonik ntbet

Genisletilmis T mlavicilar: Fokal epileptik spazmlar, mivoklonus SINIFL ANDIEILMAMIS
tomik ve klonik 1 dahil olmak ilzere kronolojk swwayla semayolog
tanumlayicil

1y ILAE semiyoloji stzlguindeki terimler kullamlarak agiklanmistir

2} Bu fenomen, fokal nobetlerin semiyolojisinin bir parcas: olarak fokal ndbetlerde {genellikle tek tarath veya asimetnik) de ortaya
cikabilir

*Bersczio ot wl. Updedwd ol fic sl on of s bepi oo Foviton papsr s ths Intortionsl Lesges Agsizri Epdeprec Epilasia. 200 5 low 550 6t F84-0 13 doi: 10,111 ki B35

Sekil 2. ILAE-2025 Nobet Siniflamasinin Genisletilmis Versiyonu

FOKAL VEYA JENERALIZE OLDUGU BILINMEYEN VE SINIFLANDIRILMAMIS
NOBETLER

Nobetlerin belirli yonlerini karakterize edecek bilgi mevcut olmakla birlikte, fokal veya jeneralize olarak
net bir siniflandirma i¢in yeterli olmayan nébetler “fokal veya jeneralize oldugu bilinmeyen” olarak
siiflandirilir. Nobeti karakterize edecek bilgi bulunmadigi, ancak klinisyenin olayin epileptik nobet
oldugundan emin oldugu durumlarda, “Siiflandirilmamis” olarak adlandirilir. Daha sonra, klinisyene

daha fazla bilgi ulastik¢a, bu nobetler fokal veya jeneralize olarak yeniden siniflandirilabilir. [2, 18]

NOBET TEDAVISI

Vital fonksiyonlarin idamesi, nedenler ve presipite eden faktorlerin tedavisi, nébet aktivitesinin
sonlandirilmas: 6ncelikle amaglanir. Tedaviye erken baslanmasi prognozda énemlidir. Hasta acile
getirildiginde nobet gecirmeye devam ediyorsa nobetin en az 5 dkdir siirdiigii kabul edilir ve nobet

onleyici ilag tedavisi baglanir.
DESTEK TEDAVISI

Her acil hastada oldugu gibi nobet geciren hastaya yaklasirken de ilk 6nce ABC olarak tanimlanan

adimlarla baslanir.

N A(Arway): Hava yolu agiklig1 saglanir, hastaya pozisyon verilir
§ B(Breath): Hastaya %100 O2 destegi saglanir, ileri solunum destegi agisindan degerlendirilir
S C(Circulation): Elektrokardiyografi (EKG), tansiyon monitorizasyonu saglanir, damar yolu

acilir (bu esnada kan sekeri bakilip degerlendirilmeli, kan drnekleri gonderilmelidir)

N D(Disability): 1k nérolojik degerlendirme, Glaskow Koma Skalast (GKS) degerlendirme
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N E(Eksposure): Toksik maruziyet, dokiintii, viicut sicakligi degerlendirilmeli, normotermi

saglanmal1
S F (Foley): Gerekirse idrar kateteri takilmalt

N G (Gastrik): Gerekirse gastrik kateterizasyon agisindan degerlendirilmelidir.

MEDIKAL TEDAVi

Nobeti devam eden hastaya (nobet 2 dkdan uzun siiriiyorsa) uygulanacak ilk medikal tedavi midazolam
0.2 mg/kg veya diazepam 0.1-0.3 mg/kg intravenoz (IV) yavas puse yapilmasidir. Nobet durmazsa 2
dakika sonra midazolam 0.2 mg/kg veya diazepam 0.1-0.3 mg/kg IV yavas puse tekrarlanabilir. ki
doz benzodiazepin sonrasi nobet aktivitesi devam ediyorsa fenitoin 20 mg/kg IV ya da levetirasetam
20-40 mg/kg IV ya da valproik asit 20 mg/kg IV (ya da fenobarbital 20 mg/kg iv - Tiirkiyede preperati

yok) ytikleme yapilir. Yine de nobet aktivitesi sonlanmazsa bunlarin ek dozlar1 uygulanabilir.

Status epileptikus tablosunun devam etmesi halinde midazolam 0.2 mg/kg IV puse yapildiktan sonra
midazolam infiizyonu 0.1 mg/kg/saat infiizyon hizi ile baglanmali, nobetlerin devami halinde 5 dkda
bir 0.1 mg/kg/saat doz artislarryla gerekirse 2 mg/kg/saate kadar artirilmalidir. Bu siiregte hastanin
olas1 entiibasyon ve mekanik ventilatorde takip ihtiyaci da goz 6niinde bulundurularak yogun bakimda
takibi planlanmalidir. Fayda goriilmezse tiyopental anestezisi (3-5 mg/kg yiikleme, 1-10 mg/kg/saat
infiizyon hiziyla, miimkiinse devamli eeg monitorizasyonuyla), yine nébet durmazsa propofol (3-5
mg/kg yiikleme, 1-15 mg/kg/saat infiizyon) tedavileri basamakli olarak uygulanir. Ozellikle 3 yas alt1
hastalarda tedaviye direngli nébet halinde 100 mg pridoksin IV (temin edilemez ise nazogastrik sonda

ile oral pridoksin verilebilir) verilmelidir.

Diger anestezik ajanlar, immiinmodiilator tedaviler (intravendz immiinglobulin, pulse metilprednizolon
gibi), kannabidiol, ketojenik diyet, hipotermi, MGSO4 inflizyonu, vagal sinir stimiilasyonu, cerrahi gibi
diger tedavi segenekleri agisindan degerlendirilmeli, bu siireclerde etyoloji belirlenirse her agamada

etyolojiye yonelik tedavi planlanmalidir.
EPILEPSI SINIFLAMASI

Epilepsi siniflamasinda en giincel ve yaygin olarak; ILAEnin 2017 yilinda yayinlanan kilavuzundaki
3 agamaly, 3 boyutlu yaklagim kullanilmaktadir ($ekil 3). [19]
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Sekil-3: ILAE 2017 epilepsi simiflamasinda 3 asamali/3
boyutlu yaklasim

>

leneralize

Sekil 3. ILAE 2017 Epilepsi Siniflamasinda 3 Asamali/3 Boyutlu Yaklagim
EPILEPSI SENDROMLARI

Epilepsi sendromu, genellikle belirli etiyolojik bulgularla (yapisal, genetik, metabolik, immiin ve
enfeksiyoz) desteklenen, klinik ve EEG 6zelliklerinin karakteristik bir kiimesidir. Epilepsili bir bireyde
bir sendromun tanisi, siklikla prognoz ve tedavi agisindan ortak sonuglara isaret eder. Sendromlar
genellikle yaga bagli belirtiler gosterir, yani tipik olarak belirli yaslarda baslar ve bazi durumlarda belirli
yaslarda da gerileyebilir. Bircok sendrom, bir dizi spesifik entelektiiel, psikiyatrik ve diger komorbidite
ile gtiglii bir sekilde iliskilidir. Epilepsi sendromlarinin en giincel ve sik siniflamasinda ILAE’nin 2022

yilinda yayinlanan kilavuzlar: kullanilmaktadir. [20-24]
NEONATAL VE INFANTIL DONEM BASLANGICLI EPILEPSI SENDROMLARI

Neonatal ve infantil donem baslangicli epilepsi sendromlar1 kendi kendini sinirlayan epilepsiler,
gelisimsel ve epileptik ensefalopatiler, ettiyolojiye spesifik epilepsi sendromlar1 olmak iizere 3 ana

sinifa ayrilmakta olup Sekil 4’te 6zetlenmistir. [21]

NEONATAL VE INFANTIL DONEM BASLANGICLI EPILEPSILER

Kendi Kendini Simirlayan (Self Gelisimsel ve Epileptik Ensefalopatiler Etiyolojive Spesifik Epilepsi
Limited) Epilepsiler (DEE) Sendromlar
Kendi kendini simrlayan (familial) Erken-infantil gelisimsel epileptik Kcnq? iliskili epileptik ensefalopati
neonatal epilepsi (selne) ensefalopati (eidee)
Kendi kendini simrlayan familyal Infantin migratuar fokal nobetlerle Piridoksin bagimh (ALDHT7AL) epileptik
neonatal-infantil epilepsi (selfnie) epilepsisi (Eimfs) ensefalopati
Kendi kendini simrlayan (familyal) Infantil epileptik spazm sendromu (less)  Piridoks(am)in 5'-fosfat eksikligi (pnpo)-
infantil epilepsi (selie) iliskili epileptik ensefalopati
Genetik epilepsi arti febril ndbet (gefs+)  Dravet Sendromu (Ds) Cdkl5 iliskili epileptik ensefalopati
(Gefs+) Spektrum
Infantil Myoklonik Epilepsi (Mei) PCDHI19 kiime epilepsisi
Glukoz tasiyic 1 eksikligi sendromu
(GLUT 1ds)

Sturge-weber sendromu (sws)

Hipotalamik hamartomlu jelastik nébetler

Sekil 4. Neonatal Ve Infantil Dénem Baslangigh Epilepsi Sendromlar1
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1-KENDI KENDINI SINIRLAYAN (FAMILYAL) NEONATAL EPILEPSI

Yenidoganda 2-7 giin i¢inde baslayan epileptik nobetlerdir. Nobetler genellikle 6. aya kadar
kaybolur, 1/3’tinde 6 ayliktan sonra da nébet goriilebilir. Gelisim genellikle normal, uzun vadede hafif
norogelisimsel gecikme goriilebilir. Nobetler, baslangicta bas, yiiz ve uzuvlar etkileyen fokal tonik
ozelliklerle karakterizedir. Fokal klonik veya tonik nobetler, nobetten nobete degisebilir ve bilateral
tonik veya klonik nobetlere doniisebilir. In utero nobetleri diisiindiiren klinik dykii uyarici olabilir.
Interiktal elektroensefalografi (EEG) de hafif zemin ritmi yavaglamasi goriilebilirken, beyin manyetik

rezonans goriintilleme (MRG)nin normal olmas: beklenir. [21]
2-KENDI KENDINI SINIRLAYAN FAMILYAL NEONATAL-INFANTIL EPILEPSI

Baslangi¢ zamani 1 giin-23 ay arasi olan epileptik nobetlerle karakterize olup SCN2A ve nadiren
KCNQ2 gen mutasyonlari ile iliskilidir. Bas ve goz deviasyonu ile birlikte fokal tonik nébetler, ardindan
diger tonik ve klonik 6zellikler goriiliir ve bilateral tonik klonik nébetlere doniisebilir. Nobet siklig
degiskendir; bazi bebekler sadece birkag¢ nobet gegirir, bazilarinda giinde ¢ok sayida nobet kiimeleri
goriiliir. Nobetler 12-24 aylikken sona erer ve ileriki yaslarda tekrarlamaz. Nobetler, nobet dnleyici
ilaglarla kolayca kontrol altina alinabilir. Interiktal EEGde hafif zemin ritmi yavaslamasi goriilebilirken,

beyin MRG’nin normal olmasi beklenir. [21]
3-KENDI KENDINI SINIRLAYAN (FAMILYAL) INFANTIL EPILEPSI

Infantil donemde baglayan, genellikle PRRT2 gen mutasyonu ile iligkili epilepsi sendromudur. Baglangi¢
yast 18-36 ay arasidir. Davranigsal duraksama ve bilincin kayboldugu fokal nobetler, otomatizmalar, bas/
goz versiyonu ve klonik hareketlerle (genellikle bir taraftan digerine gecis yapan hemiklonik veya fokal
baslayip bilateral tonik-klonik ndbetlere dogru ilerler) ortaya ¢ikar . Nobetler genellikle kisa siirelidir
(<3 dk). Baslangicta gelisim ve muayene normal sinirlardadir. Nobetler baslangicta sik olabilir, ancak
genellikle baslangictan itibaren 1 y1l icinde diizelir. Bireylerin az bir kisminda ileri yaslara kadar devam
eden epilepsi goriilebilir. PRRT2 patojenik varyantlari olan hastalarda, ¢cocukluktan yetiskinlige kadar
paroksismal kinezijenik diskinezi/distoni gelisebilir. Interiktal EEGde hafif zemin ritmi yavaglamasi

goriilebilirken, beyin MRG’nin normal olmasi beklenir. [21]
4- GENETIK EPILEPSI ARTI FEBRIL NOBET (GEFS+) SPEKTRUM

OD ailevi bir epilepsidir. Myoklonik atonik nébetler, Dravet sendromu, idiyopatik ve diger genetik
jeneralize epilepsi sendromlar1 ve genellikle ayni ailede bulunan heterojen fenotiplere sahip fokal
epilepsiler dahil bir dizi epilepsi fenotipi igerir. Febril nobetler GEFS+1n ayirt edici 6zelligi olsa da,
etkilenen aile tiyelerinin hepsinde febril nobet gériilmez. GEFS+ ailelerinde febril nobetler, tipik febril
nobetlerin (6 ayliktan sonra ve cogunlukla 12 aydan sonra baslar) aksine 6 ayliktan dnce baslayabilir

ve 6 yasindan sonra da devam edebilir.

FS+, 6 yasindan sonra devam eden ve/veya afebril nobetlere doniisen atesli nobetleri tanimlamak

i¢in kullanilan bir terimdir. Norolojik muayene ve biligsel yetenekler genellikle nirmaldir. Genellikle
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kendiliginden sinirh epilepsi goriiliir ve nobetler ergenlige kadar diizelir. Tani i¢in jeneralize veya fokal
febril nobetler zorunludur, ayrica, jeneralize veya fokal afebril nébetler de goriilebilir. EEGde zemin
aktivitesi normaldir, bazen fokal veya jeneralize diken dalga goriilebilir, iktal EEG ndbet tipine gore
degisir. Beyin MRG'nin normal olmasi beklenir. SCN1B tanimlanan ilk gen olmasina ragmen, GEFS+

ile iliskili en yaygin gen SCN1Adir (patojenik varyantlart GEFS+ ailelerinin yaklasik %10’unda). [21]
5-INFANTIL MYOKLONIK EPILEPSI

Dortay ile 3 yas arasinda baslar (en sik 6-18 ay). Erkek/kiz oran1 yaklasik 2/1.7.dir. Nobet baslangicindan
onceki gelisim genellikle normaldir. Ancak, baglangicta hafif biligsel, davranissal veya motor giigliikler
de goriilebilir. Norolojik muayene normaldir. Miyoklonik ndbetler tani i¢in zorunludur ve bas ve iist
kollar1 etkiler, genellikle hem uyanikken hem de uykudayken giinde birkag kez goriiliir, kiimeler halinde
ortaya ¢ikabilir ve diismelere neden olabilir. Refleks myoklonik nobetler yaklasik 1/3’tinde goriliir
ve ani giriiltl, dokunma veya irkilmeyle tetiklenir. Febril nobetler vakalarin 1/3’i oranda goriiliir,
myoklonik nobetlerden dnce veya sonra ortaya ¢ikabilir. Interiktal EEGde; diken-dalga veya daha
az siklikla ¢oklu diken-dalga seklinde jeneralize desarjlar goriilebilir ve uykunun erken evrelerinde
daha siktir. Iktal EEGde; myoklonus sirasinda 3 Hz kisa siireli jeneralize diken-dalga, ¢oklu diken
ve ¢oklu diken-dalga burstleri gosterir. Miyoklonik nobetler daha siklikla uykuda kaydedilir ve ani
giriiltii, dokunma veya irkilmeyle veya fotik stimiilasyonla tetiklenebilir. Beyin MRG’nin normal
olmasi beklenir. [21]

6- ERKEN-INFANTIL GELISIMSEL EPILEPTIK ENSEFALOPATI

Yagsamin ilk 3 ayinda, genellikle ilaca direngli sik nobetlerle baslar. Postiir, tonus veya hareket
anormallikleri gibi anormal ndrolojik muayene bulgular1 ve zamanla belirginlesen orta-siddetli
gelisimsel bozukluk beklenir. Tonik ve/veya miyoklonik nébetler, spazm nébetleri goriiliir. Interiktal
EEGde burst supresyon veya multifokal desarjlar ve diffiiz zemin yavaslamasi goriiliir. Nérogoriintiileme,

metabolik ve genetik testler vakalarin yaklagik %80’inde etiyolojik siniflandirmaya olanak saglar. [21]
7- INFANTIN MIGRATUAR FOKAL NOBETLERLE EPILEPSISI

Bebeklikte baslayan nadir, direncli epilepsi sendromudur. Baslangi¢ yast 12 ay altidir. Sebebi esas
olarak genetiktir; esas sorumlu gen KCNT1dir ve bu sendromla baglantili 25’ten fazla baska gen
vardir. Baglangigta bas boyutu ve norolojik muayene genellikle normaldir. Hastalarin ¢ogu 1 yasina
kadar mikrosefali gelistirir. Gelisim baslangi¢ta normal olabilir; ancak regresyon ve sonrasinda ciddi
gelisimsel gerilik tipiktir. Hafif davranimsal duraksama ve belirgin otonomik 6zelliklerle birlikte veya
bunlar olmaksizin fokal/multifokal tonik veya klonik nobetler goriiliir. Nobetler klinik olarak bir
hemisferden veya lobdan digerine go¢ eder. Nobet sikligi ilk haftalarda ve aylarda hizla artar ve siklikla
status epileptikusa ilerler. EEGde zemin aktivitesi baslangi¢ta normal olabilir; ancak zamanla arka
planda diffiiz bir yavaslama meydana gelir. Ttim vakalarda zamanla multifokal desarjlar ortaya ¢ikar.
EEG anormalligi uyku yoksunlugu ve uyku ile artar. Nadiren hipsaritmi bildirilmistir. Iktal EEG; klinik

semiyoloji ile iliskilidir ve ayn1 tek nobet olayinda ardisik olarak birden fazla bagimsiz kortikal bolgenin
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katilimi ve patognomonik bir yayilma go¢ii 6riintiisii ile karakterizedir. Baslangicta ndrogoriintilleme
normaldir ve subaraknoid ve ventrikiiler bosluklarda hafif-orta siddette genisleme bildirilmistir. Bazi
vakalarin takibinde, agirlikli olarak serebellar bolgede olmak {izere atrofi bildirilmistir. MRGde beyaz
cevher hiperintensitesi ve MR spektroskopide N-asetil aspartat diizeyinde azalma ile birlikte gecikmis

miyelinasyon goriilebilmektedir. [21]
8-INFANTIN EPILEPTIK SPAZM SENDROMU

Infantil spazmlar EEGde hipsaritmi, ciddi gelisimsel gerilik ile seyreder. Genellikle kiimeler halinde
ortaya ¢ikan fleksor, ekstansor veya karma epileptik spazmlar goriiliir. Baslangic yas1 1-24 ay araligidir.
EEGUde hipsaritmi ve/veya burst supresyon paterni “Infantil epileptik spazm sendromu” diisiindiirmelidir.
[21]

9- DRAVET SENDROMU

Genellikle SCN1A mutasyonuna bagly, atesle tetiklenen uzun nobetlerle baslar, direnglidir. Tekrarlayan
fokal klonik (hemiklonik) febril ve afebril nobetler (nobetten nobete degisen), fokalden bilateral
tonik-klonik ve/veya jeneralize klonik nébetler, myoklonik ndbetler, atipik absans nobetleri goriiliir.
Baslangi¢ yas1 1-20 ay araligidir. Nobet baslangicinda gelisim ve norolojik muayene normaldir.
Yiiriimede hafif gecikme (ortalama 16-18 ay) ve yiiriiylis dengesizligi goriilebilir. Nobetler ilaca
direnglidir ve yasam boyu devam eder. Status epileptikus ataklar1 5 yasindan 6nce daha sik gériiliir,
ancak daha sonra, 6zellikle bir hastalik veya atesle birlikte yetiskinlikte bile ortaya ¢ikabilir. Zamanla,
gelisimsel ilerleme yavaslar ve nobetlerin baslangicindan 12-60 ay sonra gelisimsel gecikme belirgin
hale gelebilir. Konusma gecikmesi baskindir. Hastalarin ¢ogu hafiften siddetliye (%50) kadar degisen
bir diizeyde zihinsel yetersizlik gosterir. Birgok hastada davranig bozukluklar: gelisir ve bazilarinda
dikkat eksikligi ve hiperaktivite vardir. Zamanla ¢ogu hastada, genellikle ge¢ ¢ocukluktan ergenlige
kadar olan dénemde yiiriiyiis bozuklugu gelisir. EEGde; zemin aktivitesi 2 yasindan 6nce normal
veya yavas olabilir, yavaglama 2 yagindan sonra tipiktir. Interiktal degarjlar genellikle fokal, multifokal
ve jeneralizedir ve 2 yasindan sonra ortaya ¢ikar. Uykuda nobet kiimeleri olan hastalarda, interiktal
frontal desarjlar siklikla goriiliir. Hastalarin %15’inde fotoparoksismal yanit meydana gelir ve daha
kii¢itk cocuklarda daha sik goriiliir. Iktal kayitlar nobet tiiriine baglidir. Beyin MRG'nin normal olmast
beklenir. Ozellikle bu epilepsi sendromunda fenitoin, karbamazepin gibi sodyum kanal blokerlerinin

nobet siiresinde uzamaya yol agabileceginden kullanilmamasi gerektigi bilinmelidir. [21]
10-KCNQ2 LISKILI EPILEPTIK ENSEFALOPAT]

KCNQ2 geninde patojenik varyant goriiliir. Tonik, miyoklonik ve/veya fokal nobetler goriliir.
Baslangic yas1 3 ay altidir. EEGde burst supresyon veya multifokal desarijlar, diffiiz yavaslama izlenir.
Nobet baglangici, anormal norolojik muayene ve davranisla birlikte siddetli bir neonatal ensefalopati
baglaminda yasamin ilk birka¢ giinii icindedir. Nobetler genellikle fenobarbital gibi ilk basamak ilaglara
yanit vermez. Karbamazepin ve fenitoin gibi sodyum kanal blokerleri erken dénemde diisiiniilmelidir.

Nobetler sodyum kanal blokerlerine kismen veya tamamen yanit verebilir. Epilepsi siklikla diizelir;
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ancak gelisimsel sonuglar genellikle orta-siddetli derecede bozulur. Hastalarin yarisindan fazlasi,

birkag ayliktan birkag yila kadar degisen yaslarda nobetsiz hale gelecektir. [21]

11- ERKEN BASLANGICLI VITAMIN BAGIMLI (PRIDOKSIN VEYA PRIDOKSAMIN 5,-FOSFAT
BAGIMLI) GELISIMSEL EPILEPTIK ENSEFALOPATI

Degisik nobet tipleri ile ortaya cikabilir: Fokal/multifokal nobetler, epileptik spazmlar, jeneralize
tonik nobetler, jeneralize klonik nobetler. Nobetler ilaca direnglidir ve sik goriiliir (genellikle status
epileptikusa doniisiir) ancak piridoksin (piridoksin bagimli) veya piridoksal-5-fosfat (piridoksamin
5’-fosfat) takviyesine hizla yanit verir. Bununla birlikte, piridoksin bagimli epilepsisi olan hastalarin
%25 kadar1 yenidogan donemi disinda, gogunlukla yasamin ilk 3 yilinda ortaya ¢ikabilir. EEGde;
Yavas zemin ritmi ile birlikte fokal/mulfokal desarjlar veya burst supresyon paterni goriilebilir. Hastalar
dogumdan kisa bir siire sonra ensefalopati ve nobetler veya intrauterin konviilsiyonlarla bagvururlar.
Hastalar asidoz ve diisiik apgar skorlariyla birlikte neonatal distres, irritabilite ve kusma belirtileri
gosterebilir, bu da yenidogan hipoksik-iskemik ensefalopatisi yanlis tanisina yol agabilir. Genetik olarak
ALDH7A1 veya PLBPde (piridoksin bagiml epilepsi) veya PNPO geninde (piridoksamin 5’-fosfat

bagimli epilepsi) patojenik varyantlarin gosterilmesiyle tan1 dogrulanir. [21]
12- CDKL5 ILISKIL EPILEPTIK ENSEFALOPATI

CDKLS5 patojenik varyantu ile iliskilidir. Tonik nobetler, epileptik spazmlar, jeneralize tonik-klonik
nobetler ve/veya fokal nébetler goriiliir. Hiperkinetik-tonik-spazm dizisi nébetleri karakteristiktir ancak
tim vakalarda gériilmez. Ortanca nébet baglangig yasi ortanca yas 6 hafta olup vakalarin %90’ 1nda
baslangi¢ 3 aydan oncedir. Nobet baslangicinda nérolojik muayenede yaygin hipotoni ancak normal
bas cevresi goriiliir, zayif goz temas: ve gorsel takip eksikligi ile birlikte kortikal gorme bozuklugu
yaygindir. Derin yerlesimli gozler, genis alin, belirgin dudaklar, derin filtrum ve sivri parmaklarla
siskin falankslar gibi dismorfik 6zellikler de tanimlanmistir. Epilepsi genellikle ilaca direngli kalir ve
¢ogu hastada ciddi zihinsel yetersizlik goriiliir. Cogu hasta giinliik nobetler gecirmeye devam etse de,
vakalarin <%50’sinde >2 ay nobetsizlik donemleri goriiliir. Bagimsiz yiiriime ve tek kelime konugabilme
becerisi vakalarin dortte birinden azinda elde edilir. Koreatetoz, akatizi, distoni ve parkinsonizm gibi
hareket bozukluklar: hastalarin az kismini etkileyebilir. Erkekler daha siddetli etkilenir. EEGde;

-Evre 1de, interiktal EEG normaldir ancak iktal kayitlar, tonik nobet sirasinda frontal veya santral

bolgelerde jeneralize bir atteniiasyon ve ardindan hizli aktivite gosterir.

-Evre 2de, interiktal EEG dikenler veya ¢oklu dikenlerle birlikte bilateral veya jeneralize bir yavaglama

gosterir. Bu evrede nadiren burst supresyon paterni bildirilmistir.

-Evre 3’te interiktal kayitlar; santral, temporal veya temporal-oksipital bolgelerde maksimum olan
dikenler, ¢oklu dikenler ve diken-dalga komplekslerinin psddo-periyodik burstleriyle birlikte diffiiz,
yiksek amplitiidlii delta yavaslamasi gosterir. [21]
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13- PCDH19 KUME EPILEPSISI

PCDH19 geninde patojenik varyant ile iliskilidir. Kiimeler halinde fokal nébetler (tipik olarak korku
dolu ¢igliklar) ve tonik-klonik nobetler goriiliir, nobetler atesle tetiklenebilir. Baslangi¢ yasi; kizlarda
1.5-60 ay, erkeklerde 5-96 aydir. Interiktal EEGde, kiimeler halinde siklig1 artan nadir fokal dikenler
ve yavas dalgalarla yavas zemin aktivitesi goriilebilir. Hastalarin iigte biri fotoparoksismal yanit
gosterirken, bazi hastalarda jeneralize diken ve dalga burstleri goriiliir. Nobetler genellikle temporal
bolgelerden kaynaklanir, ancak parieto-oksipital, frontal veya santral baslangich nobetler de goriilebilir.

Beyin MRG'nin normal olmasi beklenir. [21]
14- GLUT1 ILISKILI EPILEPSI

SLC2A1 patojenik varyanti ile iliskilidir. Diisiik aglik BOS glukozu ve BOS/plazma glukoz orani
saptanir. Hastaligin seyrinde zihinsel yetersizlik gelismesi beklenir. Fokal veya jeneralize (absans dahil)
nobetler (genellikle <3 yas baslar) goriliir. GLUT1 iliskili epilepsi 6zellikle ketojenik diyetten 6nemli

oranda fayda gorebilmesi sebebi ile Gnemlidir. [21]
15- STURGE-WEBER SENDROMU (SWS)

Bilincin bozuldugu/bozulmadigi fokal motor veya otonomik ndbetler goriiliir, bilateral tonik-klonik
nobetlere doniisebilir. Alin ve/veya iist goz kapaginda, yiizde porto sarap lekesi goriilmesi durumunda
SWS tanisindan siiphelenilir. Kontrasthh MRG, leptomeningeal anjiyomu tespit edebilir. EEG karakteristik
olarak etkilenen hemisfer tizerindeki voltajda asimetrik azalma ve zemin yavaslamasini gosterir.
Interiktal epileptiform anormallikler daha sonra ortaya cikabilir ve fokal keskin dalgalar veya sik
diken dalga burstlerinden olusabilir. Dogal seyir olduk¢a degiskendir ancak genellikle yasa bagl
norolojik belirtilerle ilerleyici bir seyir izler. Bebeklik donemindeki erken belirtiler arasinda epilepsi,
hemiparezi, psikomotor gecikme ve inme benzeri olaylar bulunur. Okul ¢agindaki sonraki belirti
ve bulgular arasinda bas agrilari, akademik zorluklar ve davranis sorunlar1 bulunur. Yetiskinlikte,
depresyon dahil psikiyatrik bozukluklar 6nemli olabilir ve epilepsi ve inme benzeri olaylar yasam boyu
devam edebilir. Erken nobet baglangici (<12 ay), yiiksek nobet siklig1 ve ilag direnci, kotii sonuglarin
en 6nemli 6ngoriiciileridir. Yaygin tek veya iki tarafli intrakraniyal tutulum, tek tarafli leptomeningeal

anjiyoma kiyasla daha erken nobet baslangici ve daha kotii biligsel gelisim ile iligkilidir. [21]
16- HIPOTALAMIK HAMARTOMLU JELASTIK NOBETLER

Baglama uygun olmayan, mekanik, nesesiz kahkahalarla birlikte jelastik nobetler goriiliir. Vakalarin
yaklasik %85’inde baslangi¢ yasamin ilk yilindadir. Nérolojik muayene normaldir; ancak erken ergenlik
bulgular1 goriilebilir. Ilaca direngli epilepsi beklenir. EEGde; zemin genellikle normaldir. Interiktal
desarjlar tipik olarak bebeklikten sonra ortaya ¢ikar ve baslangicta en sik temporal bolgelerde goriiliir,
ancak herhangi bir bélgede fokal dikenler olabilir. Infantil spazmlari olan ¢ocuklar hipsaritmi paterni
gosterebilir. Sonraki ¢ocukluk doneminde, fokal veya multifokal desarjlara ek olarak, jeneralize yavas
diken dalga veya jeneralize diken veya diken dalga goriilebilir. Beyin MRGde; hipotalamik hamartom
goriliir. [21]
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COCUKLUK (;AGINDA BASLAYAN EPILEPSi SENDROMLARI

N =T e s Santral-temporal dikenlerle gocukluk cags epilepsisi, (iyi huylu) Rolandik epilepsi
fokal epilepsiler  Soues
SeLEAS Panayiotopoulos sendromu, erken baglangich (1y1 huylu) oksipital epilepsi
COVE Geg baslangich (1v1 huylu) oksipital epilepsi veva gocukluk cagi idiyopatik oksipital epilepsi —
Gastaut tipi
POLE Idivopatik fotosensitif oksipital lob epilepsisi
Genetik jeneralize 5 R :
e CAE Pikonolepsi, petit mal
EEM Jeavons sendromu
EMA Bureau ve Tassinari sendromu
Geligimsel ve
epileptik k EMAtS Doose sendromu
ensefalopatiler
(DEE'ler)
LGS Degigiklik yok (Lennox—Gastaut sendromu)
DE,E_S‘.‘.AS = Siirekl: uvkuda diken-dalga aktivites: ile seyreden epaleptik ensefalopaty, atipak (11 huylu)
SWAS / Landau- arsivel epilepsi (psido-Lennox sendromu)
Tl e parsivel epilepsi (psddo-1ennox
FIRES / HHE AERRPS (Telrarlayica parsivel status epileptikus tle seyreden akut ensefalit). DESC (Ol

saginda yikica epileptik ensefalopati), HHE (Hemikonviilsiyon-hemipleji—epilepst)

Sekil 5. Cocukluk Caginda Baslayan Epilepsi Sendromlari

Kisaltmalar:

. CAE: Cocukluk ¢ag1 absans epilepsisi

. COVE: Cocukluk ¢ag1 oksipital viziiel epilepsisi
. DEE: gelisimsel ve/veya epileptik ensefalopati

. DEE-SWAS: Uykuda diken dalga aktivasyonlu gelisimsel epileptik ensefalopati
. DESC: Okul ¢agindaki ¢ocuklarda yikicr epileptik ensefalopati

. EEM: Goz kapag1 miyoklonisi olan epilepsi

. EE-SWAS: Uykuda diken dalga aktivasyonlu epileptik ensefalopati

. EMA: Myoklonik absansli epilepsi

. FIRES: Febril enfeksiyonla iliskili epilepsi sendromu

. HHE: Hemikonviilsiyon-hemipleji-epilepsi sendromu

. LGS: Lennox-Gastaut sendromu

. POLE: Is1ga duyarl1 oksipital lob epilepsisi

. SeLEAS: Otonomik nébetlerle seyreden kendi kendini sinirlayan epilepsi
. SeLECTS: Sentrotemporal dikenlerle kendini sinirlayan epilepsi

COCUKLUK CAGI KENDINI SINIRLAYAN FOKAL EPILEPSI (SELFE) SENDROMLARI
1-SENTROTEMPORAL DiKENLERLE KENDINI SINIRLAYAN EPILEPSI (SeLECTS)

Uyaniklik veya uykuda dizartri, siyalore, disfaji ve agzin tek tarafli klonik veya tonik-klonik hareketi

ve/veya sadece uykuda nokturnal fokal ile bilateral tonik-klonik nobetler ile birlikte goriilen fokal
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noébetlerdir. Eger nobetler uyku sirasinda meydana gelirse, uykuya daldiktan sonraki 1 saat icinde veya
uyanmadan 1-2 saat 6nce goriiliir. Hastalarin %90’1inda baslangi¢ yas1 genellikle 4-10 yil arasindadir
(3-14 yas). Her iki cinsiyet de etkilenir (%60 erkek). Ozge¢mis genellikle normaldir, vakalarin %5-
15’inde febril nébet oykiisii goriiliir. Nobet basglangicindan dnceki gelisim, bilis, norolojik muayene
ve bas boyutu genellikle normaldir. Ergenligin ortast ile sonu arasinda remisyon goriiliir, gelisimsel
gerileme yoktur. EEGde; yliksek amplitiidlii, sentrotemporal bifazik epileptiform anormallikler goriiliir.

Beyin MRG'nin normal olmasi beklenir. [22]
2-OTONOMIK NOBETLERLE SYREDEN KENDINI SINIRLAYAN EPILEPSI (SeLEAS)

Bilincin bozuldugu/korundugu fokal otonomik nobet tipleri goriilebilir. Otonomik semptomlar
genellikle belirgin 6giirme ve kusmayu igerir, ancak ayni zamanda halsizlik, solukluk, kizarma, karin
agrisi, goz bebegi veya kardiyovaskiiler degisiklikleri de icerebilir. Hastaligin baslangic yas1 genellikle
3-6 yas arasidir (1-14 yas). Erkek ve kiz cinsiyette esit oranda goriiliir. Ozge¢mis ve dogum oykiisii
normal olup hastalarin %5-17’sinde febril nobet dykiisii vardir. Bas ¢evresi ve norolojik muayene, gelisim
ve biligsel durum normaldir. Erken ve orta ergenlik déneminde remisyon goriiliir, gelisimsel gerileme
yoktur. EEGde uykuda artan yiiksek amplitiidlii, fokal veya multifokal epileptiform anormallikler

goriilir. Beyin MRG’nin normal olmasi beklenir. [22]
3-COCUKLUK CAGI OKSIPITAL VIZUEL EPILEPSI (COVE)

Temel gorsel fenomenlerle (¢ok renkli daireler), farkindaligin bozuldugu/korundugu ve motor
belirtileriyle (gozlerde deviasyon veya basta versiyon) birlikte veya bunlar olmaksizin fokal duyusal
gorsel nobetlerle prezente olur. Nobetler agirlikli olarak veya yalnizca uyaniklikta goriiliir. Hastaligin
baslangic yas1 genellikle 8-9 yastir (1-19 yas). Her iki cinsiyet de esit derecede etkilenmektedir. Ozge¢mis
ve dogum Oykiisii normaldir. Hastalarin gelisimi ve biligsel islevleri normal olmakla birlikte hafif biligsel
bozukluklar da tanimlanmis. Bas ¢evresi ve norolojik muayene normaldir. Ergenlige kadar hastalarin
%50-80"inde remisyon goriiliir. Nobetler genellikle nébet onleyici ilag tedavisine yanit verir. Sadece
fokal nobetleri olan hastalarin %90’1nda remisyon olasilig1 daha yiiksektir. EEGde; oksipital dikenler

veya diken-dalga anormallikleri goriliir. Beyin MRG'nin normal olmasi beklenir. [22]
4-ISIGA DUYARLI OKSIPITAL LOB EPILEPSISI (POLE)

Fokal duyusal gorsel nobetler goriiliir, bilateral tonik-klonik nébetlere doniisebilir. Nobetler, giines
15181 gibi fotik uyaranlarla tetiklenir. Baslangi¢ yasi en sik 4-17 yas arasidir. Kizlarda erkeklere oranla
daha sik goriiliir. Ozgecmis, gelisim, bas cevresi ve nérolojik muayene normaldir. EEGde; g6z kapama
ve fotik stimiilasyonla tetiklenen oksipital epileptiform anormallikler goriiliir. Beyin MRG’nin normal
olmasi beklenir. [22]

COCUKLUK CAGI GENETIK JENERALIZE EPILEPSILERI
1) COCUKLUK GCAGI ABSANS EPILEPSISI (CAE)

Idyopatik jeneralize epilepsi sendromlar1 baslig1 altinda anlatilacaktir.
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2) GOZ KAPAGI MIYOKLONISI OLAN EPILEPSI (EEM)

Nobetler; goz kapaklarinin kisa, tekrarlayan, genellikle ritmik 3-6 Hz myoklonik kasilmalarindan
olusan, ayni1 zamanda gozlerin yukar1 deviasyonu ve basin ekstansiyonu ile karakterize goz kapagi
myoklonileri seklindedir. Baglangic yas1 2-14 yas araliginda olup Kiz/Erkek oranu: 2/1dir. Ozge¢mis ve
dogum 6ykiisi, gelisim, norolojik muayene genellikle normaldir, ancak zihinsel yetersizlik de goriilebilir.
Genellikle ilaca direnglidir. Jeneralize tonik-klonik nobetler genellikle nobet 6nleyici ilaglarla kontrol
altina alinirken, goz kapagi miyoklonisi tam olarak kontrol altina alinamaz. EEM genellikle yagam
boyu siiren bir durumdur. EEGde; goziin kapatilmasi ve aralikl fotik stimiilasyonla, hizli (3-6 Hz)
jeneralize goklu dikenler veya ¢oklu diken-dalga kompleksleri ortaya ¢ikar. Beyin MRGnin normal
olmasi beklenir. [22]

3) MIYOKLONIK ABSANSLI EPILEPSISI (EMA)

Miyoklonik absans nobetler baskin nobet tipidir. Baslangic yas1 1-12 yas araliginda olup erkeklerde
daha siktir. Baslangicta hastalarin yaklasik yarisinda gelisimsel bozukluk vardir. Zihinsel yetersizlik
yasla belirginlesebilir, vakalarin %70’inde goriiliir. Norolojik muayene genellikle normaldir. Hastalarin
yaklasik %40’ 1nda remisyon goriiliir, geri kalaninda miyoklonik absanslar devam eder veya diger
jeneralize nobet tipleri eklenebilir. Miyoklonik absans nobetleri tek ndbet tipiyse ve ilagla kontrol
altina aliniyorsa prognoz daha olumludur. EEGde; miyoklonik jerklerle 3 Hz jeneralize diken ve dalga

paterni goriiliir. Beyin MRG normal sinirlardadir veya hafif diftiiz atrofi goriilebilir. [22]

COCUKLUK CAGI GELISIMSEL EPILEPTIK ENSEFALOPATILER
1- MYOKLONIK-ATONIK NOBETLERLE SEYREDEN EPILEPSI (EMAtS)

Miyoklonik-atonik nobet klinigi izlenir. Genellikle 2-6 yas arasinda baslar (6 ay-8 yas). Erkeklerde
kizlara oranla daha sik izlenir. Cocuklarin yaklasik %’inde febril nébet 6ykiisii vardir ve boyle bir
oykii daha olumlu uzun vadeli sonuglarla iligkilidir. Hastalarin 2/3’sinde nébet baslangicindan 6nceki
gelisim normaldir ve baslangigta nérolojik muayenede genellikle normaldir. EEGde; jeneralize 2-6

Hz diken dalga veya ¢oklu diken dalga anormallikleri goriiliir. Beyin MRG, normaldir. [22]
2- LENNOX GASTAUT SENDROMU (LGS)

Tonik ndbetler, tonik nobetlere ek olarak, asagidakilerden herhangi birini igerebilen en az bir ek nébet
tipi mevcut olmalidir: Atipik absanslar, atonik, myoklonik, fokal farkindaligin bozuklugu, jeneralize
tonik-klonik, nonkonvulzif status epileptikus, epileptik spazmlar. Baslangi¢ yas1 18 yas altidir. Uzun
doénem prognozda ilag direngli epilepsi ve hafif/ileri derecede zihinsel yetersizlik izlenir. EEGde; <2.5 Hz
jeneralize yavas diken dalga kompleksleri, uyku sirasinda jeneralize paroksismal hizli aktivite goriiliir.
Beyin MRGde fokal veya difiiz kortikal malformasyonlar, tiitberoz skleroz kompleksi, tiimorler veya
hipoksik-iskemik ensefalopati gibi edinilmis beyin hasar1 dahil olmak iizere ¢esitli yapisal etiyolojiler
bulunabilecegi gibi MRG normal de olabilir. [22]
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3- UYKUDA DIKEN DALGA AKTIVASYONLU GELISIMSEL EPILEPTIK ENSEFALOPATI (DEE-
SWAS/EE-SWAS)

Uykuda belirgin diken-dalga aktivasyonuyla iliskili biligsel, dil, davranigsal ve motor regresyonunun
gesitli kombinasyonlariyla karakterize bir dizi durumu ifade eder. Regresyon, EEG oriintiisiinden
itibaren haftalar i¢inde goriiliir. Nobetlerin baslangi¢ yas1 2-12 yaslar1 arasidir. Landau-Kleffner

sendromu bir alt tipidir. Burada regresyon esas olarak dili etkiler ve edinilmis isitsel agnozi vardir.

Nobet tipi, altta yatan etiyolojiye baglidir. Ayrica, klinik nébetleri olmayan hastalarda EE-SWAS ve
DEE-SWAS goriilebilir. Cogu hastada, 2-5 yaslar1 arasinda baslangi¢ evresinde seyrek ve ilaca yanit
veren nobetler goriiliir. Bu erken nobetler tipik olarak, fokal motor ve bilateral tonik-klonik nobetlerdir.
Nobetler genellikle birden fazla nébet tipinin gelismesiyle kétiilesir. EEG, nobet baslangicindan 1-2
yil sonra uykuda diken dalga aktivasyonu gelistirir ve bu durum biligsel/davranigsal regresyon veya

plato donemiyle iliskilidir. Her iki cinsiyet de esit derecede etkilenir.

Ozge¢mis ve dogum 6ykiisii genellikle normaldir; ancak yapisal beyin lezyonlar1 DEE-SWAS ve
EE-SWAS igin bir risk faktoridiir. Ozellikle, erken yasamda talamik hasar ve bilateral perisilvian
polimikrogiri gibi malformasyonlar bu sendromla iliskilidir. Norolojik muayene ve gelisim diizeyi
normal olabilir veya altta yatan yapisal bir beyin anormalligini yansitabilir. Biligsel, davranissal veya
psikiyatrik islevlerde gerileme, bu sendromun temel semptomudur. Dil ve iletisim, zaman-mekansal
yonelim, dikkat ve sosyal etkilesim dahil olmak {izere tiim biligsel alanlar etkilenebilir. Distoni ile
birlikte motor regresyon da goriilebilir. EEGde N-REM uykusunda yavas (1,5-2 Hz) diken dalga

anormallikleri goriliir, uyku sirasinda anormallikler belirgin sekilde aktive olur. [22]
4- FEBRIL ENFEKSIYONLA ILISKILI EPILEPSI (FIRES)

Siiper refrakter status epileptikusun baslangicindan 24 saat-2 hafta dnce baslayan 6nceki bir atesli
enfeksiyon meydana gelir, status epileptikus baslangicinda ates olabilir veya olmayabilir. Nobet
yiikiiniin ¢ok yiiksek oldugu akut faz 1-12 hafta siirer ve bu fazda mortalite ve morbidite 6nemlidir.
Bunu, hayatta kalanlarin ¢ogunun ilaca direncli multifokal epilepsi ve degisken derecelerde zihinsel
yetersizlik veya 6grenme giicliigii ile kaldigi kronik bir faz izler. Nedeni bilinmemektedir, ancak artan
kanitlar, fulminan antikor aracili olmayan néroinflamasyona yol agan heterojen bir etiyoloji oldugunu
gostermektedir. Genellikle bilateral tonik-klonik nobetlere doniisen fokal ve multifokal nobetler
goriiliir. Nobetler, genellikle 2 hafta icinde siiper refrakter status epileptikus ile sonuglanacak sekilde
siklik ve siddette ilerler. EEGde multifokal epileptiform anormallikler ve sik, fokal elektrografik ve

elektroklinik nobetlerle zemin aktivitesinin yavaslamasi goriilir.

FIRES en sik okul ¢agindaki ¢ocuklarda (ortalama = 8 yas) goriiliir ve tipik yas aralig1 2-17 yastir.
2 yasin altinda oldukea nadirdir ve degisken yaslarda baslayabilir, ancak nadiren geng eriskinlikte
ortaya ¢ikabilir. Her iki cinsiyet de etkilenir, hafif bir erkek iistiinliigii vardir. Perinatal oykii genellikle
normaldir. Baslangicta ¢ocuklar gelisimsel olarak normaldir, epilepsi dahil olmak iizere daha 6nce

norolojik hastalik oykiisii yoktur ve normal bas boyutuna sahiptirler. Baslangicta, hastalar genellikle
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ensefalopatiktir ve nobet dnleyici ilaglara ragmen sik sik nobet gegirirler. Muayenede kalic1 fokal
anormallikler nadirdir, ancak gecici Todd parezi goriilebilir. Akut evrede, MRG vakalarin yaklasik iigte
ikisinde normaldir. Yaklagik tigte birinde bilateral temporal bolgelerde, insulada, bazal ganglionlarda
ve/veya talamuslarda T2 hiperintens degisiklikler goriilebilir. Leptomeningeal kontrast tutulumu da
goriilebilir, ancak bu sendroma 6zgii degildir. Kronik evrede, MRG genellikle degisken derecelerde yaygin
serebral atrofi ve/veya temporal loblar, serebral korteks, periventrikiiler beyaz cevher, hipokampiisler

ve bazal ganglionlarda sinyal degisiklikleri gosterir.

Prognoz degiskendir ancak genellikle kotiidiir. Sepsis veya status epileptikus gibi yogun bakim
komplikasyonlar1 nedeniyle akut fazda mortalite yaklagik %10dur. Akut fazin ardindan ¢ogu ¢ocukta
ilaca direngli, multifokal epilepsi goriiliir. Gelisimsel olarak, akut asamada ¢ogu ¢ocuk geriler ve
takipte, kronik fazda, gogunlugun degisen derecelerde zihinsel engelli oldugu goriiliir. Saldirganlik da
dahil olmak tizere dikkat ve davranis sorunlari da hayatta kalanlarda yaygindir. Kronik fazda, bir¢ok

hastada motor islev bozuklugu goriiliir. [22]
5-HEMIKONVULSIYON-HEMIPLE]Ji EPILEPSI SENDROMU (HHE)

Akut evrede hemen ardindan kalic1 hemiparezi gelen atesli, hemiklonik status epileptikus atag: ile
baslar. Kronik evre degiskendir, bir siire sonra (genellikle ilk status epileptikustan <3 yil sonra),
tek tarafli fokal motor veya fokalden bilateral tonik-klonik nobetler ortaya ¢ikar. EEGde etkilenen
yarimkiiredeki zemin aktivitesinin yavaglamasi, kronik fazda etkilenen yarimkiire iizerinde fokal veya
multifokal epileptiform anormallikler goriiliir. Febril status epileptikustan (akut evre) hemen sonra
cekilen MRG, T2 hiperintensitesi ve etkilenen hemisferin subkortikal bolgesinin kisitl difiizyonu ile
birlikte yaygin sinyal degisikligini, siklikla siddetli 6demle birlikte gosterir. Zamanla (kronik evre),
etkilenen hemisferde atrofi olur. Uzun dénem prognozda; ila¢ direngli epilepsi, kalic1 fokal motor
defisitler beklenir.

IDYOPATIK JENERALIZE EPILEPSI SENDROMLARI
1-Cocukluk Cag1 Absans Epilepsi (CAE)

2- Juvenil Absans Epilepsi (JAE)

3- Juvenil Myoklonik Epilepsi (JME)

4- Sadece Jeneralize Tonik Klonik Nébetlerle Giden Epilepsi (GTCA)
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CAE (Cocukluk Cag Absans Epilepsi)

JAE (Juvenil Absans Epilepsi)

Baslama vasi Genellikle 4-10 yag Genellikle 9-13 vas
Yag aralifn 2-13 yag; 4 yas alt: tanida dikkathi olunmali 8-20 yag; nadiren erigkin yagta baglayabilir
Gelisim Tipik olarak normal, ancak 6grenme giiglogii veya DEHB Tipik olarak normal, ancak 6grenme gigligo veya DEHB olabilir
olabilir
Absans nobetleri siklig Giinlitk veya giinde cok kez; aile tarafindan fark Giinde birden az
edilmeyebilir
Absans siiresi 3-202n 5-30zn
Biling kaybi Belirgin biling kayb: Daha hafif biling bozuklugu
Diger nibet tipleri - Atesli nobetler: Nadiren - Atesli nobetler: Nadiren
- Jeneralize tonik-klonik: Absanslardan sonra, ilen vasta - Jeneralize tonik-klonik: Absanslarla barlikte sik
Miyoklonik nobetler Belirgin miyoklonus diglayicidir
EEG zemin aktivitesi OIRDA (%21) géi 3 Normal
Uyanikhikta EEG 2.5-4 Hz jeneralize diken dalga 3-5.5 Hz jeneralize diken dalga
Uykuda EEG Coklu diken-dalga olabilir Coklu diken-dalga olabilir
Diizensiz spike-wave Seyrek CAE’den daha sik
Fotoparoksismal cevap Seyrek (%15-21) — nobet indiklemez Seyrek (%625) — nobet indilklemez
Hiperventilasyon ile %687 %87
indiiksiyon.
Iktal EEG Diizenli 3 Hz (2.5~ Hz) diken dalga Dizenli 3-5.5 Hz diken dalga; CAE’den daha sik dizensiz

Sekil 6. Cocukluk Cag1 Absans Epilepsi (CAE) ve Juvenil Absans Epilepsi (JAE) Ozellikleri [23]

Ozellik JME (Juvenil Myoklonik Epilepsi)

GTCA (Sadece Jeneralize Tonik Klonik Nibetlerle Giden Epilepsi)

Baslama yast Genellikle 10-24 vas

Yag aralif1 840 yag

Geligim Normal, ancak 6grenme gilgliifi veya DEHB olabilir
Ana nbbet tipi Miyeklonik nibetler, 6zellikle sabah uyamnca

Diger nobet tipleri -A bet: %45

Genellikle 10-25 yag
540 yag

Normal, ancak 6frenme gilgliigil veya DEHB olabilir

Jeneralize tonk-klonik nébetler, uyanmadan sonraks 2 saat icinde

Tetikleyiciler Uykusuzluk, fotik stimillasyon
EEG zemin aktivitesi Normal

Epileptiform desarjlar Diizensiz 3-5.5 Hz diken/coklu diken

Uykusuzluk

Normal

Fotoparoksismal cevap  %30-80: miyoklonik jerk/nobet tetikleyebilir Gorillebilir

Hiperventilasyon ile %33; nadiren absans indukler Gorilebilir

inditksiyon

Ikial EEG Absanslarda diizensiz desarjlar; miyoklonik jerklerle coklu Tonik fazda diken, ardindan klonik fazda diken dalga
diken dalga

Sekil 7. Juvenil Miyoklonik Epilepsi (JME) ve Sadece Jeneralize Tonik Klonik Nobetlerle Giden
Epilepsi (GTCA) Ozellikleri [23]
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Ozet:

Gelisim; ekoloji (sosyal ve fiziksel ¢evre) ile biyolojinin (genetik yatkinliklar) ayrilamaz ve siireklilik gosteren
etkilesiminden meydana gelmektedir. Erken ¢ocukluk dénemi, insan beyninin yapisal ve islevsel olarak en
hizli degisim gosterdigi, biligsel kapasite, duygusal diizenleme ve yasam boyu saglik diizeyini belirleyen temel
biyolojik altyapinin olustugu yasam evresidir. Beyin mimarisi, erken ¢ocuklukta yasanan deneyimlerin kalitesine
dogrudan bagimlidir. Erken dénem deneyimleri, sadece 6grenme ve davranis bi¢imlerini degil, fizyolojik stres
yaniti, bagisiklik islevleri ve metabolik siirecler gibi sistem diizeyindeki saglik sonuglarini da etkilemektedir. Bu
donemde olusan sinaptik aglar, bireyin yasam boyu 6grenme kapasitesinin, duygusal uyumunun ve saghginin
temelini olusturur. Genetik yapi gelisimin planini ¢izse de, bu planin nasil hayata gecirilecegini cevresel deneyimler
belirler. Duyarli bakimveren iliskileri, stresten uzak bir gevre ve giivenli sosyal baglar, gii¢lii bir beyin mimarisi
insa etmek i¢in temel bilesenlerdir. Olumsuz erken deneyimler, 6zellikle destekleyici iliskilerin yoklugunda,
toksik stres araciligiyla noral gelisimi zedeleyebilir. Bu etkiler yalnizca biligsel degil, bagisiklik, metabolik ve
kardiyovaskiiler sistemleri de kapsayan biitiinciil biyolojik siire¢leri etkiler. Buna karsin, koruyucu iliskiler ve
erken miidahaleler, bu olumsuzluklarin biiytik kismini tersine ¢evirebilir. Erken donemde yapilan her miidahale,
yalnizca bir ¢ocugun degil, toplumun gelecegini sekillendiren bir yatirimdir. Bu nedenle, erken ¢ocukluk

gelisimini destekleyen politikalar ve uygulamalar, bilimsel veriler 151§1nda siirekli olarak gii¢lendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Beyin gelisimi, erken ¢ocukluk donemi, ¢evre, néroplastisite, toksik stres.
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Abstract:

The concept of development is derived from the inseparable and continuous interaction between ecology
(comprising the social and physical environment) and biology (encompassing genetic predispositions). The
period of early childhood is characterised by the most rapid structural and functional changes in the human
brain. It is also the time when the fundamental biological infrastructure that determines cognitive capacity,
emotional regulation, and lifelong health levels is formed. The architecture of the brain is directly dependent on
the quality of experiences during early childhood. It is evident that early experiences have a significant impact
on a variety of outcomes, including, but not limited to, learning and behavioural patterns. Furthermore, these
experiences can also influence system-level health outcomes, such as the body’s physiological stress response,
immune function, and metabolic processes. The synaptic networks formed during this period are fundamental
to an individual’s lifelong learning capacity, emotional adjustment, and health. While genetic factors delineate
the developmental trajectory, environmental experiences determine the implementation of this plan. The
establishment of responsive caregiver relationships, the creation of a stress-free environment, and the fostering
of secure social bonds are all essential components in the process of constructing a robust brain architecture.
It is evident that adverse early experiences, particularly in the absence of nurturing relationships, have the
potential to adversely impact neural development through the mechanism of toxic stress. The impact of these
effects extends beyond cognitive processes, encompassing holistic biological processes that involve the immune,
metabolic, and cardiovascular systems. Nevertheless, protective relationships and early interventions have been
demonstrated to reverse the majority of these adverse effects. Interventions implemented during the early years
represent a strategic investment, with the potential to influence not only the future of the child, but also the
future of society as a whole. Consequently, policies and practices that support early childhood development

must be continuously strengthened based on scientific evidence.

Keywords: Brain development, early childhood, environment, neuroplasticity, toxic stress.

Gelisim; dogum 6ncesinde baslayip, bebeklik, cocukluk dénemi ve sonrasina kadar uzayan dénemde,
ekoloji (sosyal ve fiziksel ¢evre) ile biyolojinin (genetik yatkinliklar) ayrilamaz ve siireklilik gosteren
etkilesiminden meydana gelmektedir. Erken ¢ocukluk dénemi, insan beyninin yapisal ve islevsel
olarak en hizli degisim gosterdigi yasam evresidir. Dogumdan sonraki ilk yillarda sinir sistemi, genetik
planin rehberliginde ¢evresel uyaranlar tarafindan sekillendirilir. Bu yillarda, beynin saglikli bir
sekilde gelisebilmesi ve tam kapasitesine ulasabilmesi i¢in gocugun giivenli, emniyetli ve sevgi dolu bir
ortama ihtiyaci vardir. Bu siireg, bireyin bilissel kapasitesini, duygusal diizenleme becerilerini ve yagam
boyu saglik diizeyini belirleyen temel biyolojik altyapinin olustugu dénemdir.[1,2] Norogelisimsel
aragtirmalar, beynin mimarisinin néroanatomik olarak “arka” bolgeden (oksipital lob) baglayarak “6n”
bolgeye (frontal lob) dogru ilerleyen bir yapilanma modeli izledigini gostermektedir. Oncelikle basit
sinaptik devreler olusur; bunlar zamanla daha karmagik aglarin temeli héline gelir. Bu asamali insa
stireci, erken ¢ocuklukta yaganan deneyimlerin kalitesine dogrudan bagimlidir.[3] Dolayisiyla erken
donemde edinilen deneyimler, sadece 6grenme ve davranis bigimlerini degil, ayn1 zamanda fizyolojik

stres yaniti, bagisiklik islevleri ve metabolik siiregler gibi sistem diizeyindeki saglik sonuglarini da
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etkilemektedir.[4] Bu baglamda, beyin gelisiminin biyolojik temelini anlamak, cocuk saglig1 alaninda
calisan uzmanlar i¢in yalnizca akademik bir bilgi degil, ayn1 zamanda klinik karar siireglerinde

yonlendirici bir aragtir.
Beyin Mimarisinin Temelleri

Beyin, insan viicudundaki en karmasik biyolojik sistemdir. Trilyonlarca baglantiyla birbirine bagly,
farkl: hiicre tiplerinden olusan milyarlarca sinir hiicresinden olusur. Beyin gelisimi, dollenmeden
yaklasik iki hafta sonra baslayan, 6zellikle ilk 3 yasta en hizli ilerlemeyi kaydeden ve geng yetiskinlige
kadar devam eden uzun soluklu bir siiregtir. Bu siire¢te ndronlar hizla gogalir (proliferasyon), go¢
eder (migrasyon) ve islevsel baglantilar kurar (sinaptogenez). Sinapslar (iki beyin hiicresi, genellikle
dendrit ve akson arasindaki temas noktasi) gebeligin yaklasik 23. haftasinda goriilmeye baslar. Ancak
sinaps iiretiminin zirvesi yasamin ilk yilindan sonra gerceklesir. Yasamin ilk yillarinda saniyede bir
milyondan fazla yeni sinaptik baglant1 olusur. Iki-ii¢ yaslarindaki bir cocugun beynindeki baglant:
sayisl, bir yetiskinin beynindeki baglant:1 sayisinin iki kati kadardir. Bu hizli artis, deneyimlerin
etkisiyle diizenlenir; sik kullanilan sinaptik baglantilar giiclenirken kullanilmayan baglantilar “sinaptik
budama (pruning)” yoluyla ortadan kaldirilir. Bu siireg, beynin enerji verimliligini artirmak ve islevsel
organizasyonu saglamak ac¢isindan kritiktir. Boylece beyin, ¢cevresine uyum saglayan esnek bir yap1
kazanir.[5,6,7,8,9,10]

Beynin gelisiminde bolgesel bir hiyerarsi izlenir: Oksipital lobda baslayan gelisim, frontal bolgelere
dogru ilerler. Gorsel sistemin erken olgunlasmasi, bebeklerin ¢evresini tanima ve yiizleri ayirt etme
becerilerini destekler. Ardindan, parietal ve temporal loblarin gelisimiyle birlikte dil ve hareket beceriler
kazanilir. Frontal lob, yiiriitiicii islevler, dikkat kontrold, diirtii denetimi, planlama ve sosyal davranis
gibi tist diizey biligsel siirecleri yonetir. Frontal lobun tam olgunlagsmasi erken yetiskinlige kadar devam
eder. Bu fizyolojik siralama, neden erken ¢ocukluk deneyimlerinin sonraki biligsel yetkinlikler i¢in

“temel olusturdugunu” agiklar.[1,11]

Beyin gelisiminin biyolojik yonii kadar, ¢evresel destek sistemleri de belirleyicidir. Yeterli beslenme,
toksinlerden arindirilmis bir ¢evre, erken 6grenme firsatlarina ulasmayi saglayan duyarli ebeveynler ve
giivenli bakim iliskileri, noral baglantilarin saglikli bicimde giiclenmesini saglar. Buna karsilik, ihmal,
malniitrisyon veya toksik stres gibi olumsuz ¢evresel kosullar, beyin mimarisinde yapisal bozulmalara

yol agabilir.[12]
Deneyimlerin ve Karsilikli Etkilesimlerin Rolii

Erken ¢ocukluk doneminde yasanan deneyimler, beyin mimarisinin kalitesini belirleyen en giiglii gevresel
faktorlerdir. Beyin, gevresinden gelen duyusal, duygusal ve sosyal uyaranlara yanit vererek siirekli bicimde
yeniden bi¢imlenir. Bu siirecte, cocugun bakim verenle kurdugu karsilikli ve duyarl: etkilesimler —
literatiirde “serve and return” olarak tanimlanan siire¢ — noral devrelerin bi¢cimlenmesinde belirleyici
rol oynar. “Serve and return (servis at-karsila)” etkilesimi, bir bebegin ¢ikardigi ses, mimik veya jest gibi

davranislara yetiskinin uygun ve zamaninda tepki vermesiyle gerceklesir. Bu dongiisel iletisim, tipki

219 I



1:{0)80) VM Erken Cocukluk Doneminde Beyin Gelisimi ©  Dog. Dr. Mehmet Akif Biiyiikavc:

bir tenis oyunundaki servis ve karsilik dinamigi gibidir: cocugun sinyali (“serve”) yetiskin tarafindan
algilanir, yorumlanir ve yanitlanir (“return”). Bu siireg, iletisimsel devrelerin olgunlasmasini, sosyal

baglarin giiclenmesini ve iist diizey bilissel islevlerin temelinin atilmasini saglar.[13,14]

Bu tiir etkilesimlerin tutarliligs, beynin duygusal diizenleme ve yiiriitiicii islev sistemlerinin, dil gelisimi
ve sosyal becerilerin saglikli gelisimi agisindan kritiktir. Tersine duyarli bakimveren iliskilerinin
yetersizligi, tutarsizlig1 ya da tamamen yok olmasi beyin devrelerinde senkronizasyon bozukluklarina
ve kalic1 stres yanit1 aktivasyonuna neden olabilir. Gergek insan etkilesiminin yerini alan agir1 ekran
stiresi de beyin gelisimini olumsuz olarak etkiler. Cocuklarin tam olarak 6grenmeleri ve gelisimleri
i¢in duyusal, sozel ve fiziksel aktiviteler iceren 6grenme deneyimlerinde aktif olmalar: gerekir. Ekran
sliresine sinirlamalar getirmek, ¢ocuklarin diinyay: «gercek» hayatta kesfetmelerine yardimei olur.
Devam eden uyaran eksikligi uzun vadede dil gelisimi gecikmeleri, sosyal ve davranigsal sorunlar ve

ogrenme giigliikleriyle iliskilidir.[2,15]

Erken etkilesimlerin kalitesi, yalnizca bireysel iligkilere degil, ayn1 zamanda ¢ocugun i¢inde bulundugu
sosyal ve kiiltiirel cevreye de baglidir. Sosyoekonomik dezavantaj, ebeveyn stresi ve toplumsal destek
eksikligi, karsilikli etkilesim siireglerini olumsuz etkileyebilir. Bu nedenle, cocuk sagligi hizmetlerinde

ebeveyn-¢ocuk etkilesimini destekleyen, iliskisel temelli miidahaleler dncelikli olmalidir.[16]
Plastisite, Kritik Donemler ve Toksik Stres

Beyin, yasam boyu plastisite yetenegine sahiptir; ancak bu kapasite yasla birlikte azalir. Erken ¢ocukluk,
plastisitenin en yiiksek diizeyde oldugu donemdir. Plastisitenin gelisimsel olarak en yogun oldugu zaman
araliklari, “kritik” veya “hassas donemler” olarak adlandirilir. Bu dénemlerde yasanan deneyimler,
belirli beyin devrelerinin kalici bigimde bigimlenmesini saglar.[17] Ornegin, gorsel korteksin kritik
donemi yagamin ilk birkag ayinda tamamlanirken; dil ve yiirtitiicii islevlerle iligkili frontal devrelerin
kritik donemleri daha uzun siirer ve okul ¢agina kadar devam eder.[18] Bu nedenle, gelisimsel
miidahalelerin erken yasta yapilmasi daha etkili ve maliyet agisindan daha verimlidir. Yas ilerledik¢e

plastisite azalir; bu da 6grenme ve adaptasyon kapasitesinin sinirlanmasina yol agar.[19]

Olumlu gevresel deneyimler bu donemlerde giiglii sinaptik aglar olustururken, olumsuz deneyimler
gelisimsel devrelerin kalitesini kalici bicimde zayiflatabilir. Ozellikle “toksik stres” olarak adlandirilan
yogun, siirekli ve destekleyici yetiskin iliskilerinden yoksun stres bigimi, gelisen beyin iizerinde yikic1
etkiler yaratabilir.[20]

Toksik stres, hipotalamo-hipofizer-adrenal (HHA) aksin agir1 aktivasyonu ile kortizol diizeylerinde
kronik yiikselise yol agar. Bu durum, prefrontal korteks, amigdala ve hipokampus gibi kritik bolgelerde
noronal kayiplara neden olabilir. Uzun siireli stres maruziyeti, 6grenme ve bellek siireglerini bozarken
duygusal diizenleme bozukluklarini da tetikleyebilir.[21] Ayni zamanda artmus stresin yol agtig1 kronik
inflamasyon, hiperkortizolemi ve otonom sinir sistemi diizensizlikleri, uzun vadeli saglik sorunlarina
zemin hazirlar. Ornegin, cocuklukta yasanan ihmal ve istismar, eriskinlikte artmis kardiyovaskiiler

hastalik, diyabet ve depresyon riskiyle iliskilendirilmistir.[22]
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Koruyucu iligkilerin varlig: toksik stresin etkilerini biiyiik dl¢iide tamponlar. Duyarli bakimveren
etkilesimleri, stres yanit sistemlerinin diizenlenmesini destekleyerek fizyolojik homeostazi yeniden
saglar. Bu nedenle cocuk hekimlerinin, toksik stresin erken belirtilerini tanimasi, etkilerini azaltmaya
yonelik multidisipliner yaklagimlar: baslatmasi ve aileleri uygun destek hizmetlerine yonlendirmesi

biiyiik 6nem tasir.[2]
Epigenetik ve Cevresel Etkiler

Son yillarda gelisen epigenetik arastirmalar, erken deneyimlerin beyin gelisimini yalnizca islevsel
degil, genetik diizeyde de sekillendirdigini ortaya koymustur. Epigenetik, DNA dizisini degistirmeden
gen ifadesini diizenleyen biyokimyasal siiregleri inceler. Bu siiregler, ¢evresel faktorlerin — 6rnegin
stres, beslenme, toksin maruziyeti veya sosyal etkilesimlerin — genlerin ne zaman ve ne dlgiide aktive

olacagini belirlemesine aracilik eder.[23]

Erken ¢ocukluk doneminde epigenetik mekanizmalar 6zellikle aktiftir. Deneyimlerin kalitesi, DNA
metilasyonu ve histon modifikasyonu gibi yollarla noral genlerin ekspresyonunu etkileyebilir. Ornegin,
sigcan yavrularinda annelik davraniginin yogunlugu, stres yanit genlerinin metilasyon diizeyini
degistirerek HHA aksinin kalici bigimde yeniden ayarlanmasina yol agar.[24] Insanlarda da benzer
sekilde, erken donemde ihmal veya kotii muameleye maruz kalan bireylerde glukokortikoid reseptor

genlerinde artmis metilasyon ve buna bagli olarak artmus stres duyarlilig1 saptanmustir. [25]

Bu bulgular, erken ¢ocuklukta yasanan deneyimlerin yalnizca o donemdeki gelisimi degil, yasam boyu
saglik ve davranis oriintiilerini de etkileyebilecegini gostermektedir. Destekleyici, giivenli ve uyarici
gevrelerde biiyliyen ¢ocuklarda ise epigenetik diizenlemeler, sinaptik plastisiteyi ve bilissel esnekligi

artirarak dayaniklilig giiglendirir.[2,26]

Dolayistyla, ¢ocuk hekimlerinin erken donemdeki gevresel riskleri azaltmak ve koruyucu faktorleri
giiclendirmek yoniindeki gabalari, yalnizca davranigsal sonuglari degil, biyolojik diizeyde gen ifadesini

de olumlu yonde etkileyebilir.
Klinik ve Politik Cikarimlar

Erken donem beyin gelisimi ile ilgili elde edilen bilimsel veriler, pediatri pratiginin yani sira saglik
politikalarinin sekillendirilmesinde de 6nemli yonlendirmeler sunmaktadir. Beynin hizli gelistigi ilk
yillar, miidahaleler agisindan yiiksek duyarliligin bulundugu bir “firsat penceresi’dir. Bu dénemde
yapilan kiigiik ancak hedefe yonelik miidahaleler, ileriki yaslarda daha maliyetli tedavilerin yerini
alabilir.[27]

Klinik agidan, erken ¢ocukluk dénemi ile ilgilenen saglik ¢alisanlarinin gelisimsel izlemi ve aile
etkilesimlerinin gozlemini rutin pratiklerine dahil etmeleri 6nerilmektedir. Duyusal bozukluklarin
(0rnegin isitme ve gérme kayiplar1) erken saptanmasi, sinirsel devrelerin kritik donemlerinde
uygun uyarinin saglanmasi agisindan yasamsal dneme sahiptir. Ayrica, ebeveynlerin, ¢ocuklarin tam

potansiyellerine ulagmalarini desteklemek i¢in gerekli olan bes temel bilegeni igeren “gelistiren bakim”
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(nurturing care) hakkinda bilgilendirilip, duyarli ve karsilikli etkilesimin 6nemi ile ilgili egitimler

verilmesi, erken iletisim becerilerini ve giivenli baglanmay1 destekler.[28]

Politika diizeyinde, erken ¢ocukluk programlarinin yalnizca ¢ocuklar: degil, bakim verenleri de
hedefleyen iki nesilli yaklagimlara yonelmesi gereklidir. Ebeveynlerin stres yonetimi, 6z diizenleme
ve olumlu ebeveynlik becerilerini gelistiren toplum temelli programlar, ¢ocuk gelisimini destekleyen
ekosistemin gii¢lendirilmesini saglar. Bununla birlikte, yoksulluk, gida giivencesizligi ve barinma
sorunlari gibi sosyal belirleyicilerle miicadele edilmeden, biyolojik diizeydeki gelisimsel esitsizliklerin

giderilmesi miimkiin degildir.[29]

Saglik politikalarinda erken dénem yatirimlarin ekonomik getirisi de gii¢lii bicimde gosterilmistir.
Heckman, erken ¢ocukluk programlarina yapilan yatirimlarin her 1 dolarlik maliyet karsiliginda
7-10 dolarlik toplumsal getiri sagladigini belirtmistir. Bu nedenle erken miidahale, yalnizca etik bir

sorumluluk degil, ayn1 zamanda ekonomik bir zorunluluktur.[30]
Sonug

Erken ¢ocukluk dénemi, beyin gelisiminin en hizli ve en esnek oldugu evredir. Bu donemde olusan
sinaptik aglar, bireyin yagam boyu 6grenme kapasitesinin, duygusal uyumunun ve sagliginin temelini
olusturur. Genetik yapi gelisimin planini ¢izse de, bu planin nasil hayata gegirilecegini ¢evresel
deneyimler belirler. Duyarli bakim veren iliskileri, uygun beslenme, toksinlerden arindirilmig bir

cevre ve glivenli sosyal baglar, giiglii bir beyin mimarisi inga etmek i¢in temel bilesenlerdir.

Olumsuz erken deneyimler, 6zellikle destekleyici iligkilerin yoklugunda, toksik stres araciligiyla
noral gelisimi zedeleyebilir. Bu etkiler yalnizca bilissel degil, bagisiklik, metabolik ve kardiyovaskiiler
sistemleri de kapsayan biitiinciil biyolojik siirecleri etkiler. Buna karsin, koruyucu iliskiler ve erken

miidahaleler, bu olumsuzluklarin biiyiik kismini tersine gevirebilir.

Cocuk saglig ve hastaliklari alaninda gorev yapan tiim saglik calisanlari i¢in erken ¢ocukluk déneminde
beyin gelisimi ile ilgili bu bilgiler, yalnizca teorik degil, ayni zamanda klinik uygulama ve savunuculuk
agisindan da yol gosterici niteliktedir. Erken donemde yapilan her miidahale, yalnizca bir ¢ocugun degil,
toplumun gelecegini sekillendiren bir yatirimdir. Bu nedenle, erken ¢ocukluk gelisimini destekleyen

politikalar ve uygulamalar, bilimsel veriler 1s1g1nda siirekli olarak giiclendirilmelidir.
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Developmental Monitoring in Early Childhood
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Ozet:

Erken ¢ocukluk dénemi, insan gelisiminin en hizli ve en hassas evresidir. Bireyin biligsel, dil, hareket, sosyal ve
duygusal alanlarda ilerlemelerinin biyolojik potansiyel ile gevresel etkilesimin karmagik tiriinii olarak sekillendigi
bu dénemde ortaya ¢ikan gelisimsel zorluklar ¢ocukluk ¢aginin en yaygin sorunlari arasinda yer alir. Diinya
genelinde her alt1 gocuktan birini etkileyen bu zorluklar, biyolojik riskler, yoksulluk, ebeveyn depresyonu ve
yetersiz gelistiren bakim gibi ¢ok farkli risk faktorlerinin birikimiyle iliskilidir ve erken fark edilmediginde
kalic1 6grenme giigliiklerine ve uyum sorunlarina yol agabilir. Gelisimsel izlem, hastalik merkezli yaklasimdan
gelisim merkezli biitiinciil anlayisa gegisin en giiglii aracidir. Bu nedenle pediatri pratiginin temel bir bileseni
haline gelmistir. Gelisimsel izlem; ¢ocugun gelisimini aileyle is birligi icinde, dogal yasam ortaminda ve stiregen
bicimde degerlendirmeyi amaglayan, giigliiliik temelli bir yaklagimdir. Tarama testlerinden farkli olarak, cocugun
gliclii yonlerini, aile deneyimlerini ve risk faktorlerini biitiinciil bigimde ele alir. Gelisimsel miidahalelerin
en yiiksek verime ulagtig1 bu evredeki izlemin temel amacy; yalnizca gelisimsel zorluklar: belirlemek degil,
¢ocuklarin potansiyellerini aciga ¢ikarmak, aileleri desteklemek ve toplumsal kalkinmaya zemin hazirlamaktir.
Bu siiregte gocuk hekimleri, aileyle giiven temelli iletisim kurarak gelisimsel riskleri erken donemde tanima ve

yonlendirme sorumlulugu tasimaktadirlar.

Anahtar Kelimeler: Cocuk gelisimi, erken ¢ocukluk dénemi, erken miidahale, erken tani, gelisim yetersizlikleri.

Abstract:

The period of early childhood is widely regarded as the most rapid and sensitive stage of human development.
Developmental difficulties that emerge during this period—where an individual’s progress in cognitive, language,
motor, social, and emotional domains is shaped as a complex product of biological potential and environmental
interaction—are among the most prevalent problems of childhood. These challenges affect one in six children
worldwide and are associated with an accumulation of diverse risk factors, including biological risks, poverty,

parental depression, and inadequate nurturing care. If not detected early, these challenges can lead to persistent
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learning difficulties and adjustment problems. Developmental monitoring has been identified as the most
effective tool for transitioning from a disease-centred approach to a holistic, development-centred understanding.
Consequently, developmental monitoring has become a fundamental component of modern paediatric practice.
This approach is predicated on a strengths-based methodology, aimed at the continuous evaluation of a child’s
development within their natural living environment, in collaboration with the family. In contradistinction to
cross-sectional screening tests, monitoring employs a holistic approach, encompassing the child’s strengths,
family experiences, and risk factors. The fundamental objective of monitoring during this critical phase, where
developmental interventions achieve the highest efficacy, is not merely to identify developmental difficulties,
but to unlock children’s potential, empower families, and lay the groundwork for social development. In this
process, paediatricians bear the crucial responsibility of establishing trust-based communication with the family,

recognising developmental risks at an early stage, and providing appropriate referrals.

Keywords: Child development, early childhood, early intervention, early diagnosis, developmental disabilities.

Gelisim ve Gelisimsel Zorluk Kavrami

Gelisim; dollenmeden 6liime kadar gecen siire boyunca insanin biligsel, dil, hareket, iliski kurma, sosyal
ve duygusal alanlarda ilerlemesi olarak tanimlanmaktadir. Gelisim, yalnizca biyolojik olgunlagma
stireglerini degil, ayn1 zamanda bireyin gevresiyle etkilesimi sonucu ortaya ¢ikan davranigsal ve
psikososyal degisimleri de kapsar. Dolayistyla gelisim, biyoloji ve ¢evre arasindaki karmasik etkilesimin

bir irinidiir.[1,2,3]

Gelisimsel zorluk, ¢ocugun yasina uygun becerileri kazanamamasi veya kazanim hizinin belirgin
bi¢imde yavaslamasi durumudur. Bu zorluklar, yalnizca tek bir alanda sinirli kalabilecegi gibi, birden
fazla gelisim alanini kapsayan yaygin gecikmeler seklinde de ortaya ¢ikabilir. Gelisimin alanlari
birbiriyle etkilesim igindedir; birindeki gecikme diger alanlar1 da etkileyebilir. Ornegin, dil gelisimindeki
yetersizlik, sosyal etkilesimi kisitlayabilirken, hareket becerilerindeki sinirliliklar biligsel kesif firsatlarini
azaltabilir. Erken fark edilip desteklenmeyen gelisimsel sorunlar, ilerleyen yillarda 6grenme giigliikleri,

davranigsal problemler ve psikososyal uyum bozukluklar: gibi kalici etkiler yaratabilir.[4,5]
Gelisimsel Zorluklarin Siklig1 ve Risk Etmenleri

Gelisimsel zorluklar, cocukluk ¢aginda en sik karsilasilan saglik sorunlari arasindadir. Diinya genelinde
her alt1 cocuktan biri, gelisimsel bir alanda gecikme veya zorluk gostermektedir.[6] Giincel ¢aliymalar
diisiik ve orta gelirli tilkelerdeki bes yas alt1 cocuklarin tahmini %43’tintin (yaklagik 250 milyon)
gelisimsel potansiyellerine ulasamama riski altinda oldugunu belirtmektedir.[1] Tiirkiyede bir yiiksek
lisans tezi i¢in yapilan arastirmada 6-42 ay arasi ¢ocuklarin herhangi bir gelisim alaninda gecikmesi
olma oran1 %28.7 olarak bildirilmektedir.[7]

Gelisimsel zorluklar ¢ok boyutlu nedenlere dayanir ve ii¢ ana grupta incelenir:[8,9]

. Biyolojik Faktorler: Prematiirite, diisitk dogum agirlig, perinatal asfiksi, genetik sendromlar,
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dogumsal anomaliler, duyu kayiplari, vb.

. Psikososyal Faktorler: Yoksulluk, ebeveyn depresyonu, aile ici siddet, egitimsizlik, sefkatli

bakimin ve uyaranlarin eksikligi, yetersiz ebeveyn-¢ocuk etkilesimi, vb.

. Cevresel ve Beslenme Faktorleri: Malniitrisyon, demir ve iyot eksikligi, toksin maruziyeti,

sigara ve alkol kullanimi, vb.

Bu risklerin birikmesi, gelisimsel gecikme olasiligini katlanarak artirir. Gelisimsel zorluklarin olumsuz
etkilerini sinirlayan faktorler koruyucu etmenler olarak adlandirilir. Bunlar arasinda; duyarli ebeveynlik,
giivenli baglanma iligkileri, sosyoekonomik istikrar, erken egitime erisim, toplum temelli destek
sistemleri ve saglik hizmetlerine ulasilabilirlik yer alir. Bu etmenlerin bir araya gelmesi, ¢ocugun
olumsuz kosullara ragmen saglikli bir gelisim siirdiirebilmesini saglayan dayaniklilik (resilience)
mekanizmalarini olusturur. Dayaniklilik; stres, travma veya yoksulluk gibi olumsuzluklara ragmen
uyum saglayabilme ve gelisimsel potansiyeli siirdiirebilme kapasitesidir. Bu 6zellik, dogustan gelen

mizag Ozellikleri kadar, ¢evresel deneyimlerle de sekillenir.[1,8]
Beyin Gelisimi ve Kritik Donemler

Erken ¢ocukluk donemi, insan yagaminin en hizli bityiime ve 6grenme evresidir. Gebelikten baslayarak
yaklasik sekiz yasina kadar siiren bu donemde beyin gelisimi, 6zellikle yasamin ilk 1000 giinii
boyunca olaganiistii bir hizla ilerler. Norogelisimsel acidan beyin plastisitesinin en yiiksek oldugu
bu dénemde sinaptogenez, miyelinizasyon ve sinaptik budanma siiregleri ¢evresel uyaranlara yiiksek
duyarlilik gosterir. Duyarli ve karsilikli ebeveyn-¢ocuk etkilesimi, erken beyin mimarisinin en 6nemli
belirleyicilerinden biridir. Duyarli bakim, oyun ve duygusal etkilesim yoluyla saglanan uygun uyarim
sinaptik baglantilarin giiclenmesini desteklerken; ihmal, toksik stres ve yetersiz uyarim sinaptik gelisimi
olumsuz etkiler.[1,4,10]

Gelisimsel miidahalelerin en etkili bicimde sonug verdigi bu dénemde yapilan gelisimsel izlem, yalnizca
bireysel gecikmeleri saptamay1 degil; ayn1 zamanda ¢ocuklarin potansiyellerini ortaya ¢ikararak aileleri

giiclendirmeyi ve toplumun refahini artirmayi da amaglar.[8]
Gelisimsel izlemin Onemi ve Kavramsal Temelleri

Erken ¢ocukluk doneminde gelisimsel zorluklarin taninmasi, tedavi kadar 6nleyici hekimligin de
merkezindedir. Bu nedenle pediatristin gorevi, yalnizca patolojiyi saptamak degil, ayn1 zamanda
gelisimin saglikli ilerleyip ilerlemedigini de degerlendirmektir. Yapilan arastirmalar ¢ocuk hekimlerinin
yalnizca klinik gozlem ve sezgiye dayanarak degerlendirme yaptiklarinda gelisimsel sorunlari saptama
oranlarinin %30, standart degerlendirme araglar1 kullandiklarinda ise %70’in iizerine oldugunu ortaya
¢ikarmistir. Bu bulgu, gelisimsel degerlendirmede nesnel, yapilandirilmis araglarin kullanilmasinin
onemini agik¢a gostermektedir. Amerikan Pediatri Akademisi (AAP), 2006 yilinda yayimladig:
rehberde gelisimsel izlemin her ¢ocuk i¢in rutin ve standart araglarla yapilmasini 6nermistir. Bu

yaklasim giiniimiizde pediatri pratiginin ayrilmaz bir pargasidir. [11,12]
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“Gelisimsel izlem” (monitoring) kavramu, literatiirde ¢ocugun ve ailesinin gii¢lii ve zayif yonlerini
tanimay1, cocugun gelisimini ailesiyle is birligi icinde izlemeyi ve desteklemeyi, ayrica gelisimi olumsuz
etkileyebilecek risk faktorlerini saptayarak bunlara yonelik dnleyici adimlar atmayi ve gerekli durumlarda

uygun hizmetlere yonlendirme yapmayi igeren bir siire¢ olarak tanimlanmaktadir.[2,13,14]

Gelisimsel izlem, tek bir test ya da 6l¢iim sonucuna dayanan kesitsel bir degerlendirme yontemi
degil; cocugun dogal yasam ortaminda, aileyle aktif is birligi icerisinde yiiriitiilen siiregen ve islevsel
bir siireci ifade eder. Gelisimsel farkliliklarin erken dénemde fark edilmesi, gelisimsel gecikmelerin
onlenmesi ve bireysellestirilmis destek planlar: araciligiyla gocugun potansiyelinin en st diizeyde
desteklenmesi, bu siirecin temel hedefleridir. Diinya Saglik Orgiitii (DSO), UNICEF ve Amerikan
Pediatri Akademisi (AAP) gibi uluslararasi kuruluslar, gelisimsel izlemi ¢ocuk saglig1 hizmetlerinin

ayrilmaz bir bileseni olarak tanimlamaktadir.[8,11,15]

Tarama (screening), belirli yaglarda uygulanan, cocugun belirli bir gelisim alaninda beklenen becerileri
kazanip kazanmadigini saptamak amaciyla yapilan kesitsel degerlendirmelerdir.[11] Tarama testleri bir
baslangi¢ noktasi saglasa da, gelisimi agiklayan biyoekolojik ve iliskisel siirecleri yeterince kapsamaz.
Gelisimsel tarama testleri, cocugun “yapabildigi” ya da “yapamadig1” davranislara odaklanir; ancak bu
davranislarin nasil olustugunu veya desteklenmesi gereken siiregleri agiklamaz. Buna karsin gelisimsel
izlem; pediatristin her muayenede aileden alinan gézlemler ve ¢ocugun mevcut gelisim diizeyine iligkin
bilgiler dogrultusunda ¢ocugun genel gelisimsel ilerlemesini degerlendirdigi siiregen, aile merkezli
ve glicliiliik temelli bir yaklagimi ifade eder. Bu yaklagim, yalnizca gecikmeleri saptamay1 degil; ayn1
zamanda ailenin ¢ocuguyla ilgili deneyimlerini, kaygilarini, dnceliklerini ve giiglii yonlerini anlamay,

boylece destek planinin bu bilgiler iizerine insa edilmesini amaglar.[2]

Cocuk gelisiminin degerlendirilmesi, izlenmesi ve desteklenmesi siiregleri, tek bir uzmanin veya
disiplinin bilgi ve deneyimiyle ele alinamayacak kadar karmasik ve cok boyutludur. Bu kisithlik, gelisimsel
becerilere dair biitiinciil ve daha eksiksiz bir resim elde etme zorunlulugunu ortaya ¢ikarmaktadir.
Bu baglamda benimsenen transdisipliner yaklagim, farkli uzmanlik alanlarindan (pediatrist, cocuk
gelisimci, psikolog, fizyoterapist, dil ve konugsma terapisti vb.) gelen profesyonellerin, ortak bir amag
dogrultusunda geleneksel disiplin sinirlarini agarak entegre bigimde is birligi yapmasini ifade eder.
Bu yaklagimin benimsenmesinin temel dayanagi, degerlendirme, izlem ve miidahale siire¢lerinde
sadece tiim ekip iiyelerinin degil, ayni zamanda ailenin de karar alma mekanizmalarina aktif katilimini
saglamaktir. Kararlar, uzmanlar ve aileler arasinda kurulan is birligi cercevesinde, ortak akil ve fikir
birligiyle alinir. Bu organizasyonel metodoloji, ekip ici iletisimi ve etkilesimi giiclendirerek, daha
kapsamli degerlendirme ve miidahale siireglerine olanak tanir ve ¢ocugun gelisimsel 6zelliklerine

dair derinlemesine ve biitiinlesik bir anlayisin gelistirilmesini saglar.[8,16]
GIDR: Uluslararasi Geligsimi Izleme ve Destekleme Rehberi

Gelisimsel zorluk riski tasiyan cocuklarin erken dénemde belirlenmesi, gelisimlerinin sistematik bicimde

degerlendirilmesi ve erken destek hizmetlerine kesintisiz bicimde yonlendirilmesi i¢in gelistirilen giincel
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arag, Tiirkiyede hazirlanmig olan Uluslararas1 Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi (GIDR)dir.
Prof. Dr. {lgi Ertem liderliginde yiiriitiilen calismalar sonucunda gelistirilen GIDR, 0-42 ay arasindaki
¢ocuklarin gelisimsel izlemini ve desteklenmesini hedefleyen, kanita dayali bir degerlendirme aracidir.
GIDR, gelisimi degerlendirmek icin agik uglu sorulara dayanan bir goriigme teknigi kullanir. Agik
uglu sorular hem dogru tani oranini hem de aileyle kurulan terapétik iliskiyi giiclendirir. Bununla
birlikte GIDR, yalnizca bir degerlendirme araci degil; ayn1 zamanda ebeveynlerle giiven temelli bir
is birligi kurmay1, ¢ocugun giiglii yonlerine odaklanarak gelisimini desteklemeyi ve erken miidahale

stireglerine siireklilik kazandirmayi amaglayan biitiinciil bir model olarak tanimlanabilir.[2,8,13,14]

Diinya Saglik Orgiitii (DSO) ile UNICEF tarafindan olusturulan Gelistiren Bakim (Nurturing Care)
gercevesi, duyarli ve sefkatli bakim, erken 6grenme olanaklarinin sunulmasi, saglikli yasam kosullarinin
saglanmasi, glivenli cevrelerin olusturulmasi ve yeterli beslenme gibi bilesenlerin ¢ocuk gelisiminde
belirleyici 6nemine vurgu yapmaktadir.[8] GIDR, bu yaklagimin tiim 6gelerini biitiinlestirerek

uygulamaya aktarir.

GIDR, gelisimsel izlemin temelini olugturan aile merkezli ve giigliiliik temelli yaklagimlar1 uygulamaya
aktarir. Bu ilkeler, erken ¢ocukluk déneminde uygulanan kanita dayali destek programlarinin basarisinda
etkili oldugu kanitlanmis unsurlardir. GIDR uygulamalar: sirasinda, ailenin ¢ocuguna iliskin duygu,

diistince, beklenti, dncelik ve mevcut ¢6ziim yollar: anlasilmaya ¢alisilir.[17,18,19]

GIDR, uluslararasi olarak standardize edilmis, gecerliligi ve giivenilirligi kanitlanmis bir rehber olarak
hem iilkemizde hem de diinyada birgok iilkede yaygin olarak kullanilmakta olup, erken ¢ocukluk
doneminde gelisimi izleme ve destekleme i¢in en uygun ve etkili yontem olarak kabul edilmektedir.
[20,21]

Gelisimsel Destek ve Erken Miidahale

Gelisimsel izlem, yalnizca degerlendirme ile sinirli kalmamals; erken destek ve miidahale agamalarina
kesintisiz bicimde baglanmalidir. Literatiir, gelisimsel zorluk tanis1 alan ¢ocuklarin 6nemli bir boliimiiniin

erken destek hizmetlerine zamaninda ulagamadigini gostermektedir.[2]

Erken ¢ocukluk gelisiminin desteklenmesi, yalnizca bireysel saglik kazanglariyla sinirli degildir;
toplumsal kalkinma, egitim basaris1 ve iiretkenlik gibi alanlarda da kalic1 etkiler yaratir. Nobel Ekonomi
Odiillii James Heckman’a gore yasamin ilk bes yilina yapilan her bir dolarlik yatirim, ilerleyen yillarda
7-10 dolarlik toplumsal getiri saglar.[22] Bu getiriler, yiiksek okul basarisi, azalan sug oranlari, artan
is glicti verimliligi ve giiclii sosyal baglar olarak yansir. Bu nedenle gelisimsel izlem yalnizca bir saglik

hizmeti degil, sirdiiriilebilir kalkinma stratejisinin ayrilmaz bir bilesenidir.[8,15,23]
Sonug ve Oneriler

Gelisimsel izlem, hastalik merkezli yaklasimdan gelisim merkezli biitiinciil anlayisa gecisin en giiglii
aracidir. Erken ¢ocukluk déneminde gelisimsel izlem; ¢ocuklarin potansiyellerini gerceklestirmeleri,

ailelerin giiclenmesi ve toplumun refahi agisindan temel bir gerekliliktir. GIDR gibi kanita dayali
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araglar ve transdisipliner yaklagimlar, bu stireci etkili ve stirdiiriilebilir kilar.

Uluslararasi Pediatri Dernegi, pediatristlerin gelisimsel izlemi yalnizca klinik bir gorev degil, aym

zamanda ¢ocuk haklar1 ve erken gelisim alaninda bir savunuculuk sorumlulugu olarak ele almalari

gerektigini vurgulamaktadir.[11,15,23] Pediatristler, dogumdan geng eriskinlige kadar ¢ocuklarin

gelisim siireglerinde birincil danigman konumundadir. Ailelerin en sik bagvurdugu saglik profesyonelleri

olarak, gelisimsel izlemin ilk halkasinda yer alirlar. Bu kapsamda aileyle giiven temelli iletisim kurma,

gelisimsel riskleri erken dénemde tanima, yapilandirilmis degerlendirme araglarini (6r. GIDR) kullanma

ve gerektiginde erken destek hizmetlerine yonlendirme, pediatri pratiginin ayrilmaz bilesenleridir.

Gelisimsel izlemin etkin ytiriitiilmesi i¢in pediatristlerin temel sorumluluklar ve uygulamaya yonelik

oneriler Tablo 1'de 6zetlenmistir.[11]

Tablo 1. Pediatristler icin Gelisimsel izlemde Temel Sorumluluk ve Oneriler

Alan / Amag

Pediatristin Rolii ve Oneriler

Aile ile iletisim

Aileyle giiven temelli, agik ve empatik bir iletisim kurmaly; aileyi gelisimsel

stirecin aktif bir parcasi haline getirmelidir.

Erken tanilama

Her muayenede gelisimsel riskleri gozlemlemeli; risk gostergeleri saptan-

diginda erken tani ve yonlendirme yapmalidir.

Kaygilar1 degerlendirme

Ebeveynlerin gozlemlerini ve kaygilarini dikkate almal; bu bilgileri klinik

degerlendirmeye entegre etmelidir.

Degerlendirme araglarinin

kullanim1

Aileden bilgi almak i¢in agik uglu sorular kullanmali; GIDR ve benzeri

standart, kanita dayali araglar: diizenli bicimde uygulamalidir.

Erken miidahale ve yonlen-

dirme

Gelisimsel risk saptandiginda ¢ocugu uygun erken destek veya ozel egitim

hizmetlerine yonlendirmelidir.

Aile giiclendirme

Aileyi gocuk gelisimini destekleyici davraniglar konusunda bilgilendirmeli,

koruyucu etmenleri artiracak oneriler sunmalidir.

Toplumsal savunuculuk

Gelisimsel izlemi bir ¢ocuk hakki ve toplumsal kalkinma araci olarak gor-

meli; erken ¢ocukluk gelisimi i¢in savunuculuk rolii tistlenmelidir.
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BOLUM 6
HEMATOLOJI VE ONKOLOJI

6.1. Lenfadenopatiye Yaklasim

Cocukluk Cag1 Periferik Lenfadenopatiye
Yaklasim

Approach to Childhood Peripheral Lymphadenopathy

Buket Kara, Dog. Dr.
buketkaral 001@gmail.com
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Ozet:

Lenfadenopati, ¢ocukluk ¢aginda sik karsilagilan ve genellikle benign seyirli bir klinik bulgudur. Ancak
bazi olgularda malignite veya sistemik hastaliklarin ilk belirtisi olabilir. Cocuklarda lenf nodu biiyiimesinin
degerlendirilmesinde temel amag, gereksiz invaziv islemlerden kac¢inirken ciddi altta yatan nedenlerin erken

donemde taninmasidir.

Bu boliimde ¢ocukluk ¢agi periferik lenfadenopatilerine yaklasim, giincel literatiir ve klinik uygulama rehberleri

is1g1nda ele alimmustir.

Anahtar Kelimeler: Lenfadenopati, cocuk, etyoloji

Abstract:

Lymphadenopathy is a common clinical finding in childhood, usually benign. However, in some cases, it may
be the first sign of malignancy or systemic diseases. The main aim in evaluating lymph node enlargement in
children is to identify serious underlying causes early while avoiding unnecessary invasive procedures. This
section discusses the approach to childhood peripheral lymphadenopathies in light of current literature and

clinical practice guidelines.

Keywords: Lymphadenopathy, child, etiology
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Giris

Lenf bezleri, bagisiklik sisteminin kapsiillii yapilar1 olup viicudun savunma mekanizmasinda 6nemli
rol oynarlar. Periferik lenf nodlar1 lenfatik damarlar araciligiyla birbirine baglanir ve distan ice dogru

korteks, parakortikal alan ve medulla olmak tizere ii¢ tabakadan olusur.

Lenfadenopati, bir veya birden fazla lenf nodunun normalden biiyiik olmas: durumudur. Lenf nodu
biyiikliigii tek basina patolojik anlam tasimaz; yas, lokalizasyon ve eslik eden sistemik bulgular
dikkate alinmalidir. Ornegin, okul éncesi ¢ocuklarda servikal bolgede 1 cmye kadar lenf nodlar1 sik
goriiliir ve genellikle enfeksiyoz kokenlidir. Buna karsin supraklavikiiler veya posterior mediastinal

lenfadenopati her zaman malignite agisindan degerlendirilmelidir.
Lenfadenopatiye Klinik ve Etyolojik Yaklasim

Periferik lenfadenopati, ¢ocukluk ¢aginda en yaygin tibbi durumlardan biri ve ebeveynler i¢in
onemli bir endise kaynagidir. Cogu ¢ocugu yasamlar1 boyunca ozellikle 4 ila 8 yas arasinda en az bir
kez etkiler. Lenfadenopati, lenf diigiimlerinin boyutunda ve/veya kivaminda bir anormallik olarak
tanimlanirken, lenfadenit terimi, enfeksiy6z ve diger inflamatuar siireglerden kaynaklanan ve hassas
lenf diigtimleriyle karakterize lenfadenopatiyi ifade eder. Ancak, “lenfadenit” ve “lenfadenopati”
terimleri genellikle birbirinin yerine kullanilir. Lokalize lenfadenopati, yalnizca bir bolgedeki (6rnegin
servikal, inguinal, aksiller) lenf diigtimlerinin anormalligi olarak tanimlanir ve tek tarafli veya iki
tarafl1 olabilir. Lenfadenopati, iki veya daha fazla bitisik olmayan bolgede ayni anda lenf diigtimleri

etkilendiginde yayginlagir (1,2)

Sekil 1. Lenf Nodu Bolgeleri ve Drenaj Bolgeleri
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Tablo 1. Lenf nodu Boélgesine Gore Patolojik Boyutlar (1)

Normal

Lenf Nodu Bolgesi Boyut
(Cap)

Servikal <lcm
Epitroklear <0.5cm
Aksiller <lcm
Inguinal <1.5cm

Her

Supraklavikiiler boyutta
anormal

Posterior servikal / suboksipital <lcm

Akut bilateral servikal lenfadenit, ¢ocuklarda lenfadenopatinin en sik goriilen seklidir. Genellikle 6n
servikal bolgedeki lenf diiglimlerinin ¢ogunlukla viral enfeksiyonlar veya diger iyi huylu durumlar

nedeniyle etkilenir (1,2).

Oykii, fizik muayene ve laboratuar testleri ile dogru ayirici tani yapilabilmesi 6zellikle malign
hastaliklarin erken taninmasi igin 6nemlidir. Iyi bir dykii, tanida en dnemli basamaktir ve gereksiz
laboratuvar tetkikleri ile invasiz islerimlerin yapilmasini énleyebilir. Ik olarak lenfadenopatinin siiresi,
bu siire zarfinda biiyiime gosterip gostermedigi ve yakin zamanda kullanilan tedaviler 6grenilmelidir.
Eger lokalize bir lenfadenopati var ise ilgili bolgede enfeksiyon oldugunu diisiindiirecek sikayet veya
belirtiler var mi1 degerlendirilmelidir. Lenfadenopatinin goériildiigii bolgeye gore bu sikayetler ayrintili
sorgulanmalidir.Bazi viral enfeksiyonlar, yaygin lenfadenopati nedenidir (3-6). Ozellikle Epstein-
Barr viriisii (EBV) ve sitomegaloviriis (CMV), farenjit ve subakut (haftalar i¢cinde gelisen) bilateral
anterior servikal lenfadenopati veya yaygin lenfadenopati ile karakterize enfeksiy6z mononiikleoza
(IM) neden olur (7). Grup A streptokok (GAS) farenjitiyle iliskili lenfadenit de akut bilateral servikal
lenfadenopatinin yaygin bir nedenidir. Akut tek tarafl servikal lenfadenit, bilateral hastaliktan daha
az yaygindir ve genellikle Staphylococcus aureus veya GAS gibi piyojenik bakterilerden kaynaklanir.
Lokalize bakteriyel lenfadenit, aksiller, epitroklear veya inguinofemoral bolgelerdeki lokal enfeksiyona

drene olan lenf diigiimlerinin bir yanit1 olarak da ortaya ¢ikabilir (3-6).

Bartonella hensleae’nin neden oldugu kedi tirmig: hastalig1 , tiiberkiiloz ve tiiberkiiloz disi atipik
mikobakteri enfeksiyonlari gibi grantilomat6z hastaliklar, subakut veya kronik (haftalar ila aylar icinde
gelisen) lokalize lenfadenopatinin yaygin nedenleridir. Kedi tirmig1 hastalig1 ayrica nadiren yaygin

lenfadenopati yapabilir (8,9).
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Tablo 2. Lenfadenopati Nedenleri (2,3)

Nedenler Klinik Ipucu Ornekler
En sik neden; genelde EBV, CMV, Adenovi-
agrili, bilateral servikal ris, HIV, Rubella ve
) LAP diger viral nedenler
Viral
Streptokok, Stafilokok,
Hassas, kizarik, fluktu-
Bakteriyel (akut) Bartonella henselae
an LAP
(Kedi tirmig1)
Mycobacterium tu-
Kronik, agrisiz, tek ta-
Mikobakteriyel berculosis, M. avium
rafli LAP
complex
Enfeksiyoz Siklikla generalize, ates Toxoplasma gondii,

Paraziter / Fungal

+ hepatosplenomegali

eslik eder

Histoplasma capsula-

tum

Otoimmun /Inflama-

Sistemik inflamasyon;

genellikle generalize

SLE, Juvenil idiyopatik

artrit, Kawasaki has-

tuar
LAP talig1

Sert, fikse, agrisiz LAP;
sistemik semptomlar Hodgkin / Non-Hod-
Malign (ates, kilo kaybi, gece gkin lenfoma, Losemi,
. Noroblastom, Langer-

terlemesi)
hans histiositoz

) Fenitoin, Penisilin, Ast

. Ilag kullanimi veya as1
Ilag/As1 Kaynakl sonrast (6r. BCG - ak-

sonrasi reaktif LAP
siller LAP)
Tekrarlayan enfeksi- HIV, primer immiin

Immun Yetmezlik

yonlar, atipik etkenler

yetmezlik sendromlar:

Depo/graniilomatoz Kronik seyirli, non-re- | Sarkoidoz, Depo hasta-
Hastaliklar aktif nodlar liklar1 (Gaucher)
Lokal irritasyon, der-
matit, dental enfeksi- | Seboreik dermatit, dis
Diger Nadir Nedenler
yonlar, kollajen doku apsesi
hastaliklar:
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& >1 hafta ates

=>%10 kilo kaybi

= Gece terlemesi

B semptomlan
I

Birinci basamak saglik kuruluslarinda tedavi edilen lenfadenopatili ¢ocuklarda malignite prevalansi
yaklasik %5'tir; ancak pediatrik sevk merkezlerinde biyopsi yapilan ve malignite siiphesi olan ¢ocuklarda
bu oran %13-497a kadar yiikselir (10,11).

Sistemik (B) semptomlar (ates > 1 hafta, kilo kayb1 > %10, gece terlemesi), fiks ve hassas olmayan
lenf diigiimleri, gap1 > 2 cm olan ve antibiyotik tedavisine yanit vermeyen lenf diigiimleri, olagandisi
yerlesimler (6rnegin, supraklavikiiler, mediastinal), yaygin lenfadenopati ve bisitopeni veya pansitopeni
gibi aciklanamayan anormal laboratuvar sonuglari, siirekli yliksek eritrosit sedimantasyon hizi (ESH)
ve oldukga yiiksek laktat dehidrogenaz (LDH) seviyeleri gibi endise verici 6zelliklerle malignite riski
artar (12). Bu 6zelliklerden biri veya birkag¢inin varligy, ileri incelemelerin (6rnegin goriintiileme ve

eksizyonel biyopsi planlanmasini gerektirir planlanmasini gerektirir.

Akut agrili lenfadenopati - Genellikle
enfeksiydz nedenlidir.

Kronik, agrisiz ve sert lenfadenopati
— Malignite olasiligi lisundlmelidir.

Fluktuasyon, eritemli, sicak lenf nodu
— Bakteriyel lenfadenit lehinedir.

Generalize lenfadenopati + hepatosplenomegali
— Viral enfeksiyon, otoimmiin hastalik veya
hematolojik malignite yoniinden arastirilmalidir.

Supraklavikuler lenfadenopati — Her
zaman patolojik kabul edilir.
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Belirgin viral enfeksiyon bulgularyla birlikte goriilen akut bilateral servikal veya yaygin lenfadenopati
(viral kanit1 olan) olgularinda ek bir tetkik yapilmasina gerek yoktur. Ayrica, malignite i¢in risk
taktorleri bulunmayan, agiklanamayan lokalize lenfadenopati olgular: iki ila tig haftalik gézlem siireci
ile takip edilebilir. Bu siiregte klinik karara gore antibiyotik tedavisi uygulanabilir veya sadece izlem

yeterli olabilir (2,3).

Lenfadenopatili gocuklarda tam kan sayimi (CBC), eritrosit sedimantasyon hizi (ESH) ve C-reaktif
protein (CRP) gibi temel kan testleri siklikla kullanilmaktadir (2). Ultrasonografi (US), lenfadenopatinin
bolgesindeki diger kitle nedenlerinden ayirt edilmesi ve bakteriyel lenfadenitlerde apse olusumunun
saptanmasi agisindan yararlidir. Ancak USnin, malign lenf diigiimlerini reaktif lenf diigiimlerinden

ayirt etmedeki dogrulugu sinirhdir (13,14).

! Tedaviye yamitsizhk:
Antibiyotik tedavisine ragmen 2-4 hafta iginde kigilmeyen veya blylimeye devam eden lenf nodlan biyopsi

gernektinr

B Lenf nodu dzellikleri:
Cap 2 cm'den blylk. sert. fikse veya agnsiz lenf nodlan malignite agsindan degerlendirilmelidir.

B Yerlesim yeri:
Supraklavikdler, posterior servikal veya mediastinal balgelerdeki lenf nodlan her zaman patolojik kabul

edilmelidir.

[[] sistemik bulgular:
Ateg, kilo kayb), gece terlemeleri gibi B semptomlan eglik ediyorsa malignite olasilid artar

[[] Laboratuvar anarmallikleri:

Bisitopeni, pansitopeni, yiksek LDH veya ESH dizeyleri tanisal biyvopsi gereksinimini destekler.

! Gériintileme bulgularn:
UEG veya BT de nekroz kalsifikasyen ya da hiler yapi kaybs saptanmas durumunda bivepsi digandimelidir,

[ mediastinal lenfadenopati:
Bas bulgusu varsa genel anesteziden kagimimaly, alternatif tamsal yaklagimlar planlanmalidir,

Lenfadenopatinin etyolojik tanisinda altin standart eksizyonel lenf nodu biyopsisidir. Genellikle
persistan veya ilerleyici lenfadenopatide 4-6 hafta sonra yapilabilir. Agiklanamayan lenfadenopati ve
endise verici bulgular1 olan ¢ocuklarda biyopsi ¢ok daha erken yapilir. Eksizyon yerine sitolojik ve

mikrobiyolojik analizle birlikte ince igne aspirasyon biyopsisi yapilabilir(2,4).
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Sonug:

Lenf nodu biiytimesinin degerlendirilmesindeki temel hedef; gereksiz antibiyotik kullanimi veya invaziv

biyopsilerden kaginirken, malign veya ciddi enfeksiy6z etiyolojilerin erken dénemde taninmasidur.

Iyi alinmug bir 6ykii, sistematik fizik muayene ve secilmis laboratuvar testleri dogru ayirici tani igin

en onemli basamaklardir.
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6.2. Anemiye Yaklasim

Cocukluk Cag1 Anemilerine Yaklasim

Approach to Childhood Anemias

Buket Kara, Dog. Dr.
buketkaral 001@gmail.com
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Ozet:

Pediatrik hastalarda anemiye tanisal yaklagim, dikkatli bir klinik 6ykd alinmasini, fizik muayene yapilmasini

ve hedefe yonelik bir ilk laboratuvar degerlendirmesini igerir.

Bu boliimde, anemiyi siniflandirma yaklasimlar: ve ayirici taniyr daraltmak icin algoritmalar da dahil olmak

tizere, ¢ocuklarda aneminin degerlendirilmesine yonelik genel yaklasimi 6zetlenecektir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi, Anemi, Demir eksikligi

Abstract:

The diagnostic approach to anemia in pediatric patients involves taking a careful clinical history, performing a
physical examination, and conducting a targeted initial laboratory evaluation. This section will summarize the
general approach to evaluating anemia in children, including approaches to classifying anemia and algorithms

for narrowing down the differential diagnosis.

Keywords: : Childhood, Anemia, Iron deficiency

Giris
Anemi yasa ve cinsiyete gore verilen referans degerlerde eritrosit kitlesinin veya kan hemoglobin ve

hemotokrit konsantrasyonunda azalma olarak tanimlanir. Yasa gore referans degerler Tablo 1. de

verilmistir (1).
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Anemi, bebeklerde ve gocuklarda tespit edilen en yaygin hematolojik anormalliktir. Diinya niifusunun
yaklagik dortte biri, yani yaklagik 2 milyar kisi anemiden muzdariptir ve 2016 yilinda 5 yas ve {izeri

¢ocuklarin neredeyse yarisi bu durumdan etkilenmistir (2).

Anemi hastaligin kendisi degil mevcut bir hastaligin bulgusudur. Bunun i¢in hastanin gercekten
anemik olup olmadigini yasa ve cinsiyete gore verilen referans degerlere gore degerlendirmek gereksiz
tetkik yapilmasini dnleyecektir. Anemik olan hastada iyi bir 6ykii alinarak, fizik muayene ve laboratuar
bulgularinin hep beraber degerlendirilmesi altta yatan hastaligin tani ve tedavisi agisindan biiyiik

onem arz etmektedir.
Anemiye Klinik ve Etyolojik Yaklasim :

Tani olasiliklarini daraltmak ve ileri tetkiklere yon vermek i¢in 6ykd, fizik muayene ve ilk laboratuvar

testleri kullanilir.

Oykii ve Fizik Muayene

Hasta ve aile 6ykiisii, aneminin etiyolojisine iliskin 6nemli ipuglar1 saglayabilir. Dogum oykiisiiniin
degerlendirilmesi sirasinda; dogum eylemi ve sekli, yenidogan donemindeki siireg, anemi, sarilik,
fototerapi veya kan transfiizyonu 6ykiisii sorgulanmalidir. Hastanin diger tibbi sorunlari ve kullandig:
ilaglar 6grenilmelidir. Travma, enfeksiyon, cerrahi girisim, seyahat oykiisii ile ilaglara, kimyasallara,
toksinlere veya oksidanlara maruziyet sorgulanmalidir. Epistaksis (burun kanamaszi), gastrointestinal
kanama veya gen¢ kadinlarda dismenore gibi kan kaybina neden olabilecek durumlar aragtirilmalidir.
Diyet 6ykiisiinde ise bityiime gelisme degerlendirilip; demir, folat, B12 gibi temel besin 6gelerinin alim1
ve Ozellikle bebeklerde siit tiiketimi tizerinde durulmalidir. Hastanin yas1 dnemlidir, ¢linkii farkli yas

gruplarinda farkli anemi nedenleri daha sik goriiliir.

Aile 6ykiisiinde anemi, sarilik, splenomegali, safra taslari, hematolojik veya otoimmiin hastaliklar,

kanama bozukluklari, splenektomi veya kolesistektomi gibi bilgiler sorgulanmalidur.

Tablo 1. Normal Kirmizi Kan Hiicre Degerleri (1)

Hemoglobin | Hematokrit | Eritrosit MCH MCHC o
Yas . MCV (fL) Retikilosit (%)
(g/dL) (%) (x10°/uL) (pg) (g/dL)
16.5 (13.5- 47(39- | 108 (95- | 34(31- | 31(30-
Dogum 51 (42-65) 3.2 (1.8-4.6)
21.5) 5.9) 121) 37) 33)
. 18.5 (14.5- 5.4 (4.4- | 108 (95- 34 (31- 31 (30-
1-3 giin 56 (45-67) 3.0 (1.5-4.5)
22.5) 6.5) 121) 37) 33)
52 (4.2- | 105(90- | 33 (30- | 31(30-
1 hafta | 17.5 (14-21) | 54 (42-65) 0.5 (0.1-1.0)
6.3) 120) 36) 33)
4.3 (3.5- 95 (85— 30 (27- 32 (31-
lay | 14.0 (11-17) | 43 (33-55) 0.8 (0.4-1.2)
5.5) 105) 33) 34)
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38(3.1- | 91(77- | 29(25- | 32(31-
2 ay 11.5 (9-14) | 35 (28-42) 1.6 (0.9-2.3)
4.5) 105) 33) 34)
40 (3.5- | 78(70- | 27 (24- | 34 (32-
6-12ay | 12.0 (10-14) | 36 (31-41) 1.0 (0.2-1.8)
4.5) 86) 30) 36)
42(39- | 81(73- | 28(25- | 34(32-
2-6yas | 12.5(11-14) | 37 (34-40) 1.0 (0.2-1.8)
4.5) 89) 31) 36)
13.5 (11.5- 45(4.0- | 86(77- | 29(26- | 34 (32-
6-12 yas 40 (35-45) 1.0 (0.2-1.8)
15.5) 5.0) 95) 32) 36)
12-18 yas 4.6 (4.0- | 90(80- | 28(26- | 34(32-
14.0 (12-16) | 41 (36-46) 1.0 (0.2-1.8)
(Kiz) 5.2) 100) 30) 36)
12-18 yas 48 (42— | 88(78- | 28(26- | 34(32-
14.5 (13-17) | 43 (37-49) 1.0 (0.2-1.8)
(Erkek) 5.4) 98) 30) 36)

Kaynak: Lanzkowsky’s Manual of Pediatric Hematology and Oncology, 7th Edition, 2022.

Fizik muayene bulgulari, aneminin zamanlamasi, siddeti ve tipini yansitir. Anemi siddetli ve akut
oldugunda; tasipne, tasikardi, solukluk ve zayif perfiizyon ile hastada belirgin sikint1 hali goriiliir.
Diger bulgular arasinda sistolik ejeksiyon ifiiriimii, dolgun boyun venleri, hisilt: ve hepatomegali

bulunabilir. Anemi kronik oldugunda ise solukluk veya sarilik belirgin olabilir.

Hem akut hem de kronik anemide; sarilik, sklerada ikter ve splenomegali mevcut olabilir. Petesi,

ekimoz ve purpura taniya yonelik ipucu saglayabilir.

Disformik ozellikler; 6zellikle kraniofasiyal ve ekstremite anomalileri, ya da sistemik hastalik
bulgulari, anemiyle iligkili genetik sendromlari diisiindiirmelidir. Onemli vaskiiler anomaliler, lokalize

koagiilopatiyi akla getirebilir (3).
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Anamnez de dnemli noktalar :
*Aneminin baslangi¢ yast
*Cinsiyet

*Kalitim

*Diyet oykiisii

*Kanama 6ykiisii

*Tlaclar

*Enfeksiyonlar be enfestasyonlar
*Aile oykiisii

Klinik Bulgular

Belirti ve bulgular aneminin siiresine ve siddetine bagli olarak degisir. Akut, agir anemi hastalarinda
hipoksi, hipovolemik sok, konjestif kalp yetmezligi ve nobetler gibi agik semptomlar goriiliir ve
bunlar 6liimle sonuglanabilir. Kronik aneminin sik goriilen bulgular: solukluk, dispne, yorgunluk,
egzersiz intoleransi, bag donmesi, istahsizlik ve senkoptur. Hemoliz mevcutsa sarilik ve koyu renkli

idrar goriilebilir.

Kiigiik ¢ocuklarda kronik anemi, bityiime geriligi ve gelisme geriligine yol acabilir; 6zellikle demir
eksikligi veya demir eksikligi anemisi varliginda nérokognitif ve davranigsal gelisim olumsuz etkilenebilir.
Hatfif ve orta dereceli kronik anemisi olan hastalar ise, kompansatuar mekanizmalarin devreye girmis

olmasi nedeniyle ¢ogu zaman aneminin siddetine gore daha az semptom gosterebilirler (3).

Sistemik muayenede ayirici tani i¢in detayli fizik muayene 6nemli !
Vital bulgular : Nabiz, kan basinci, tansiyon .... Akut, kronik ayrimi ve yetmezlik tayini i¢in

Yiiz gériiniimii : Kronik hemolitik anemilerde ve konjenital anemilerde ! Mikrosefali, hemolitik yiiz

bulgusu
Gozler: Sarilik , mikrokornea

Oral kavite bulgular1: Glossit, anguler stomatit, solukluk
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Eller ve tirnaklar : Kasik tirnak, kirilgan tirnak , trifalengeal bas parmak
Torax: Kalkan gogiis, Polan sendromu

Lenfadenopati

Hepatosplenpomegali

Petesi, purpura, ekimoz

Iskelet degisiklikleri

Cilt bulgular1: Hiperpigmantasyon, hemanjiom

Laboratuvar incelemeleri

[k basamak laboratuvar degerlendirmesi; tam kan sayimi, periferik kan yaymasinin incelenmesi
sonrasinda retikiilosit sayisi, direkt antiglobulin testi (DAT) ve serum bilirubin diizeyinin 6l¢iimiini

icerir.

Tam kan sayimi aneminin degerlendirilmesini saglar ve yalnizca eritrosit serisine sinirli olmayan bir
hastalig1 diisiindiirebilecek 16kosit ve trombosit sayilarindaki eslik eden degisikliklerin belirlenmesine
yardimci olur. Eritrosit indekslerinin degerlendirilmesi taniya ipucu saglayabilir; 6rnegin, anemik bir
bebekte mikrositoz, hemoglobinopatiyi veya demir eksikligini diisiindiirebilirken, ortalama korpiiskiiler
hemoglobin konsantrasyonunun yiiksek olmasi, herediter sferositoz gibi eritrosit membran hastaligin

disiindiirebilir.

Tam kan sayimu eritrosit indeksleri:

MCYV : Ortalama eritrosit hacmi

MCH : Ortalama eritrosit hemoglobini

MCHC : Ortalama eritrosit hemoglobin konsantrasyonu
RDW: Eritrosit dagilim genisligi

Periferik yayma taniya yonelik 6nemli bulgular saglayabilir; herediter sferositozda veya otoimmiin
hemolitik anemide sferositler, herediter elliptozitozda elliptositler, mikroanjiyopatik hemolitik anemide
parcalanmus hiicreler, sistositler ve migfer hiicreleri, hemoglobinopatilerde, karaciger hastaliginda ve
splenektomi sonrasi hedef hiicreler, malaria veya babesiosis gibi enfeksiyonlarda gesitli inkliizyonlar
goriilebilir. Eritrosit dagilim genisligi (RDW), dolasimdaki eritrosit popiilasyonlarinin boyut ve hacim

dagilimini gosterir. Diger indekslerle birlikte kullanildiginda talasemi gibi tanilara yonelik ipucu verebilir.

Retikiilosit hemoglobin konsantrasyonu bir¢ok tam kan sayim cihazinda bulunur ve demir durumu
hakkinda bilgi saglar. Yiiksek retikiilosit sayisi, kan kayb1 veya hemolize kars1 artmis eritropoetik yaniti
gosterirken; retikiilosit sayisinin diisiik olmasi, 6zellikle aneminin derecesi ile orantisiz ise, yetersiz

eritropoetik yanit1 diigiindiiriir.
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* Pozitif DAT = Immin
hemolitik anemi

*Hiperglobulinemi + hemoliz
bulgulan + DAT negatif >

intrinsik eritrosit defekti
(membran/enzimopati/hemogl
obinopati) dustnulmelidir

* Normositik-normokrom,
hemoliz olmayan akut anemi +
DAT negatif - Akut kan kaybi
olasihg! degerlendirilmelidir

Pozitif DAT testi immiin aracili hemolizi digiindiiriir. Periferik yaymada hemoliz bulgular1 ve
hiperbilirubinemi ile birlikte, DAT negatifligi olan bir ¢ocukta eritrositin intrinsik bir defekti
diisinilmelidir. Akut baglangi¢li normositik, normokromik ve hemoliz bulgusu olmayan anemi
ve negatif DAT testinin birlikte oldugu durumda akut kan kaybindan siiphe edilmelidir. Ek tanisal

degerlendirme gereklidir. Tani algoritmalarinin kullanilmasi degerlendirmeyi kolaylastirabilir (Tablo 2.).

DNA dizileme yontemlerinin kullanimi, kalitsal anemilerin kesin genetik tanisinda dogrulugu bityiik
ol¢tide artirmustir. Artik ticari laboratuvarlarda mevcut olan ¢esitli tanisal stratejiler; hedef gen yakalama,
gen panelleri ve tim ekzom dizileme (whole-exome sequencing, WES) gibi yontemleri icermekte olup,
hastaliga neden olan mutasyonlarin belirlenmesinde etkili araglar olarak kullanilmaktadir. Genetik
testler, bircok kalitsal anemide yeni mekanistik anlayislarin kazanilmasini saglamis ve daha 6nce tani
konulamayan pek ¢ok vakada kesin tani elde edilmesine olanak tanimigtir. Ancak mevcut molekiiler
genetik analizlerin bazi potansiyel sinirlamalar1 bulunmaktadir. Bunlar arasinda klinik 6nemi bilinmeyen
varyantlarin saptanmasi ve bunun genetik taniy1 belirsiz kilmasi, ayrica uzak diizenleyici bolgelerdeki
mutasyonlarin, derin intronik kesilme mutasyonlarinin ve intragenik delesyonlarin tespit edilememesi
yer almaktadir. Aragtirma amagli olarak uygulanan tiim genom dizilemesi (whole-genome sequencing,

WGS) ise baz1 vakalarda kesin genetik tan1 saglamistir (3-5).
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Tablo 2. MCV ve Retikiilosit Sayisina Dayali Anemi Yaklagimi (3)

MCV DUSUK (MIKROSITER ANEMI )

Retikulosit diisiik veya normal

Retikulosit yiitksek

Demir eksikligi

Talasemi trait

Talasemi sendromlar1

Hb E
Kursun zehirlenmesi
Hb C
Sideroblastik anemi
MCV NORMAL (NORMOSITER ANEMI )
Retikulosit diisiik veya normal Retikulosit yiiksek

Kronik hastalik
Akut enflamasyon
Akut kanama

Gegici eritroblastopeni

Immun hemoliz
Membran bozukluklar1
Metabolik defektler
Instabil hemoglobinopatiler
Mikroanjiyopatik hemoliz (MAHA)
Dissemine intravaskiiler koagulasyon (DIK)
Hemolitik iiremik sendrom (HUS)
Trombotik trombositopenik purpura (TTP)
Paraksismal nokturnal hemoglobunuri (PNH)
Oksidan maruziyet

Wilson hastalig

MCV YUKSEK (MAKROSITER ANEMI )

Retikulosit diisiik veya normal

Retikulosit yiiksek

Vitamin B12 eksikligi
Folik asid eksikligi

Mag iliskili

Kemik iligi yetmezligi

Diamond-Blackfan anemisi
Shwachman-Diamond sendromu
Diseritropoetik anemi
Miyelodisplatik sendrom
Hipotroidi
Enfeksiyona bagli baskilanma

Kemik iligi infiltrasyonu

Toksinler ilaclar

Akut hemoliz
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Anemili bir ¢ocukta ayiric1 tani i¢in sorulmasi gereken sorular !

*Anemi izole mi ? Bisitopeni , pansitopeni gibi diger seri hiicre etkilenmesi var m1 ? (hemogramda

kan serilerine bak !)

*Anemi hipoprliferatif mi ? Hiperproliferatif mi ? (retikulosite bak !)
*Anemi akut mu , kronik mi? (iyi bir oyki ve fizik muayene )
*Kanama var mu ? (iyi bir 6yki ve fizik muayene )

* Aile dykiisiinde benzer bulgular olan var m1 ? (splenomegali, splenoktomi, kolesistektomi, transfiizyon

oOykiisi, sarilik ataklar: olanlar, fenotipik bulgular tek tek sorgulanmali !)
*Fizik muayenede morfolojik anormallikler var m1 ? (fizik muayene detayli yapilmalr)

*Anemi mikrositer mi, normositer mi, makrositer mi ? (ayiric1 tanilar agisindan hizli tani i¢in 6nemli!)

(6)

Tablo 3. Ayirici Tanida Kesin Tani I¢in Istenebilecek Tetkikler (7)

Olasi tan1 Istenebilecek Tetkikler

_ o o Serum demiri, demir baglama kapasitesi, ferritin
Demir eksiligi anemisi

diizeyi
Megaloblastik anemi Vitamin B12 ve Folik asid diizeyleri
Hemoglobinopatiler Hb elektroforezi, globin gen mutasyon analizi
Immun hemolitik anemi Direk coombs testi , idrarda hemosiderin
Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri FLAER testi, akim sitometri (CD55- CD59)

Osmotik frajilite ( herediter sferositoz); inkiibe
oto hemoliz testleri (konjenital nonsferositik
Eritrosit membran bozukluklar:
anemiler); 1s1/1zopropanol denatiirasyon testleri

(kararsiz hemoglobinler)

Glukoz 6-fosfat dehidrogenaz diizeyi, privuta
Eritrosit enzim eksiklikleri

kinaz diizeyi, 5" niikleotidaz enzim diizeyi
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Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisinden 6zel boyamalar; miyelofibrozis i¢in :trikrom boyama, giimiis

boyama; akut 16semiler i¢in : peroksidaz, esteraz, PAS boyama yapilabilir. Ayrica akim sitometri ve

genetik tani testleri de gonderilebilir. Kemik iligi degerlendirilmesi herediter ve kazanilmis anemi

nedenlerini teshisinde 6nemlidir (8).

Sonug¢

Gocukluk ¢aginda anemiye yaklagim ¢ok boyutlu bir degerlendirme gerektirir. Oykii, fizik muayene

ve laboratuvar bulgularinin biitiinciil olarak degerlendirilmesi, hem tanisal dogrulugu artirir hem de

gereksiz ileri tetkiklerin 6niine gecilmesini saglar.
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BOLUM 7

METABOLIZMA VE LIPID
BOZUKLUKLARI

7.1. Kalitsal Metabolik Hastaliklara Yaklasim

Kalitsal Metabolik Hastaliklara Yaklasim

Approach to Inherited Metabolic Diseases

Banu Kadioglu Yilmaz, Dog. Dr.
banukadioglu@yahoo.com.tr
Cocuk Saghg ve Hastaliklari, Gocuk Metabolizma Hastaliklari, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Kalitsal metabolik hastaliklar genetik bir mutasyon sonucunda bir enzimin veya kofaktériin eksikligine bagli bir
substratin birikmesi ve/veya bir tirtiniin eksikligi sonucunda olusan hastaliklardir. Giincel olarak tanimlanmig
¢ok sayida kalitsal metabolik hastalik olmasi nedeniyle tek basina nadir gibi goriilen bu hastaliklardan herhangi
biriyle bir hekimin kargilasma olasilig1 nadir degildir. Ozellikle akraba evliliginin sik oldugu iilkelerde, bu
hastaliklarin gogu otozomal resesif kalitimla kalitildig i¢in, goriilme siklig1 belirgin artar. Akraba evliligi, benzeri
bulgulari olan kardes 6ykiisii, agik¢a bir nedene baglanamamus klinik ve laboratuvar bulgular: varliginda kalitsal
metabolik hastaliklardan stiphelenilmelidir. Yenidogan tarama programinda taranan metabolik hastaliklar, bu
hastaliklara yaklagim ve tedavileri toplumda sik goriilmeleri ve tarama programinda olmalar1 nedeniyle hekimler
tarafindan bilinmelidir. Biling degisikligi, letarjiye neden olabilecek hiperamonyemi ve hipoglisemi, solunum
sikinitisi klinigi ile basvurabilecek metabolik asidoz durumlari birinci basamak tetkiklerle ortaya ¢ikarilabilir.
Rutin hasta tedavi yaklasimindan farklhiliklar gosterebilecek ozellikle acil ve kritik tabloda bagvuran kalitsal
metabolik hastalig1 bulunan hastalar i¢in acil tedavi yaklagimlari ve gerektiginde kalitsal metabolik hastaliklarla

ilgilenen uzmanlarin bulundugu hastanelere vakit kaybetmeden sevki 6nem tasr.

Anahtar kelimeler: Kalitsal metabolik hastaliklar; hiperamonyemi; metabolik asidoz; hipoglisemi; letarji.
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Abstract:

Inherited metabolic diseases are disorders that occur as a result of the accumulation of a substrate and/or the
deficiency of a product due to the lack of an enzyme or cofactor caused by a genetic mutation. Although each
of these diseases may seem rare individually, the likelihood of a physician encountering at least one of them
is not low, since a large number of inherited metabolic disorders have now been identified. Their prevalence
increases significantly in countries where consanguineous marriages are common, as most of these conditions
are inherited in an autosomal recessive manner. In the presence of consanguinity, a family history of similarly
affected siblings, or unexplained clinical and laboratory findings, inherited metabolic diseases should be
considered. Metabolic diseases included in newborn screening programs, as well as the approaches to and
treatments for these conditions, should be familiar to physicians due to their frequency in the community
and their inclusion in screening protocols. Altered consciousness, lethargy caused by hyperammonemia or
hypoglycemia, respiratory distress associated with metabolic acidosis, and similar presentations can be identified
with first-line investigations. Emergency treatment approaches and, when necessary, urgent referral to centers
with specialists in inherited metabolic diseases are crucial, particularly for patients presenting with acute and

critical clinical conditions that may require management differing from standard treatment practices.

Keywords: Inherited metabolic diseases; hyperammonemia; metabolic acidosis; hypoglycemia; lethargy.

Kalitsal Metabolik Hastaliklara Yaklasim

Kalitsal metabolik hastaliklar, metabolik fonksiyonu olan bir proteini kodlayan gende mutasyon olmasi

sonucu olusan hastaliklardir.[1] Metabolik bir enzimin veya kofaktoriin eksikligi sonucu karbonhidrat,

protein veya lipid yapisindaki bir maddenin birikimi veya eksikligine bagl klinik bulgular gelisir.[1]

Sekil 1de bir kalitsal metabolik hastaligin nasil meydana geldigi sematize edilmistir. Kalitsal metabolik

hastaliklarin ¢ogu otozomal resesif olarak kalitilir.[1]

Birikim!

Organ hasar

Substrat Enzim / Kofaktir

Uriin
Eksiklik!
Organ hasar1

Sekil 1. Bir kalitsal metabolik hastaligin patofizyolojisi yolak tizerinden temsili olarak sematize

edilmistir.

Tek bagina bir kalitsal metabolik hastalik 1:100,000 gibi bir siklikta, “nadir” olarak tanimlanabilecek

siklikta goriilebilirken, bugiine kadar tanimlanmis bin bes yiizii agkin kalitsal metabolik hastaliklarin
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hepsi goz ontine alindiginda goriilme sikligr 1:800e kadar diiser ve bu da durumu nadir olmaktan
cikarir.[2,3]

Tiirkiye Cumhuriyeti Saglik Bakanlig1 ve Halk Saglig1 Genel Midiirligii tarafindan taranmakta
olan iki kalitsal metabolik hastalik bulunmaktadir.[4] Bunlardan Fenilketoniiri hastalig1 diinyada ve
Tiirkiyede ilk taranmaya baslanan hastaliktir.[4,5] Fenilketoniiri tarama programi diinyada ilk kez
1961 yilinda bir mikrobiyolog olan Robert Guthrie tarafindan tarama yontemi kesfedilip baglatilmig
olup, Tiirkiyede ise ilk kez 1987 yilinda ¢ocuk metabolizma hastaliklar1 uzmani Prof. Dr. Imran Ozalp
tarafindan baslatilmistir.[5,6] Taramada o yillarda kullanilan “Guthrie” kagidina da kendi ismini veren
Robert Guthrie tiim diinyada yenidogan taramasinin yayginlasmasina onciiliik etmistir.[6] Tiirkiyede
2006 yilindan itibaren fenilketoniiri, 2008 yilindan itibaren ise biyotinidaz eksikligi “Ulusal Yenidogan
Tarama Programi” kapsaminca taranmaktadir.[4] Bu iki kalitsal metabolik hastalik yaninda giincel
olarak konjenital hipotiroidi, kistik fibrozis, konjenital adrenal hiperplazi ve spinal miiskiiler atrofi
diger taranmakta olan hastaliklardir.[4] Tiirkiyede fenilketoniiri hastalig siklig1 1:4500 ve biyotinidaz
eksikligi siklig1 ise 1:11614 olarak tespit edilmistir.[5,7] Kalitsal metabolik hastaliklarin ¢ogunun
otozomal resesif kalitim gostermesi ve yapilan galismalarda Tiirkiyede %24 lere varan siklikta akraba
evliligi tespit edilmesi, bu hastaliklarin tilkemizde sik gériilmesini agiklar.[1,8] Otozomal resesif
kalitim tipinde anne ve babanin ilgili hastalik i¢in tastyic1 oldugu durumda ¢ocuklarinda %25 ihtimalle
“hasta” olma durumu, %50 ihtimalle “tasiyicr” olma durumu ve %25 ihtimalle “saglikli” olma durumu
goriiliir.[1] Kalitsal metabolik hastalik 6n tanisinin diigiiniildiigi durumlarda akraba evliligi oykiisiiniin
sorgulanmasi klinik pratikte 6nem tagir.[1] Tersinden diistiniildiigiinde sik goriilen hastaliklarla
agiklanamayan bir klinik veya laboratuvar bulgusu varliginda eslik eden akraba evliligi 6ykiisti de
olmas: “kalitsal metabolik hastaliklar” agisindan uyarici olmalidir.[1,9] Kalitsal metabolik hastaliklar
patofizyolojisine gore ii¢ ana grupta siniflandirilabilir.[10] Sekil 2'de siniflandirma, gruplarda goriilen

ana klinik ozellikler ve hastaliklar 6zetlenmistir.[10]
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Metabolik blok sonucunda biriken toksik bilesiklerin
«intoksikasyonu» sonucunda klinik olusur. (suda ¢éziinebilen,

Suda ¢éziinemeyen, diftize
olamayan kompleks molekiillerin

Karaciger, miyokard, kas, beyin
gibi enerji gerektiren dokulardaki

difiize olabilen molekiiller) (glikolipidler, sfingolipidler, enerji eksikligi veya enerji

o Embriyo-fetal désnemde bulgu olusmaz. glikojen, fosfolipid, kullanmmindaki bozukluklar

E Semptomsuz bir ara dénem vardir. glikozaminoglikan, oligosakkarit sonucu gelisen hastaliklardir.

] Katabolizma, ates, araya giren hastaliklar veya 6zgiin bir gida vs.) sentezi, organeller icinde geri- Klinikte hipoglisemi,

alimryla akut metabolik atak «fetiklenebilir. doniigiimii veya transportunda hiperlaktatemi, hipotoni, miyopati,
meydana gelen sorunlar nedeniyle kardiyomiyopati gibi bulgular
gelisen hastaliklardir. goriiliir.
a)Ammoasadopatller a)Kompleks molekiillerin birikimi a)Glikojen depo hastaliklars

Fenilketoniiri + Lizozomal Depo Hastaliklari
Maple Syrup Urine Disease b)Mitokondriyal hastaliklar
Tirozinemi b)Kompleks molekiillerin eksikligi
Homosistiniiri * Peroksizomal hastaliklar ©)Yag asit oksidasyon defektleri
Nonketotik hiperglisinemi » Konjenital glikozilasyon

- b)Orgamk asidemiler defektleri

i MMA

= PA c)Vezikiiler trafik bozukluklari

§ IVA

= GA
Biotinidaz eksikligi

¢)Ure dongii bozukluklart

NAGS., CPS., OTC., ASS., ASL, A. Eksikligi
d)Seker intolerans:

Galaktozemi, Herediter Fruktoz Intoleransi
e)Porfirialar
f)Metal metabolizma bozukluklari

Sekil 2. Kalitsal metabolik hastaliklarin patofizyolojisine gore siniflandirilmasi, klinik bulgular
ve hastaliklar 6zetlenmistir. MM A;metilmalonik asidemi, PA;propiyonik asidemi, IVA;izovalerik
asidemi, GA;glutarik asidiiri, NAGS; N-asetilglutamat sentaz, CPS;karbamoil fosfat sentaz,

OTGC;ornitin transkarbamilaz, ASS;arjininosiiksinat sentaz, ASL;arjininosiiksinat liyaz, A;arjinaz.

Kalitsal metabolik hastaliklarin “nadir” hastaliklar i¢inde yer almasi, klinik bulgularinin gok degisken
olmasi, yenidogan doneminden eriskin yas grubuna her yas araliginda goriilebilmesi ve 6zellikle
direkt olarak kalitsal metabolik hastaliklarla ilgilenmeyen branslarda olan hekimlerde ¢cogu zaman
farkindaligin yiiksek olmamas: nedenleriyle bu hastaliklarin tanisi gecikebilir, nérolojik sekeller ve
olim goriilebilir.[11] Bu nedenle kalitsal metabolik hastaliklarin baslica hangi klinik ve laboratuvar
bulgulari ile bagvurabilecegini bilmek bu hastaliklardan siiphelenebilme konusunda 6nem tasir.[12] En
sik norolojik ve gastrointestinal sistem klinik bulgularinin gortildiigii kalitsal metabolik hastaliklarda
baslica klinik ve laboratuvar bulgular; letarji, beslenmede azalma, konviilziyon, gelisme geriligi,
sarilik, asit baz dengesi bozuklugu, hiperamonyemi ve bozulmus karaciger fonksiyon testleridir.
[12] Tanida karsilagilan cesitli engeller arasinda; belirti ve semptomlarin 6zgiil olmamasi, rutin
¢ocukluk ¢ag1 hastaliklarinin ilk etapta dislanmasi gerekliligi, uygunsuz 6rnek toplama (6rnegin
siki turnike yapilarak alinan, laboratuvara ulastirilmas: geciktirilen ve soguk zincirde tasinmayan
amonyak tetkiki yanlis yiiksek sonuglara neden olabilir) veya saklama ve pahali tetkikler i¢cin maliyet
kisitlamalar1 yer almaktadir.[12] Bu nedenle 6ykd, fizik muayenede ve birinci basamak laboratuvar
tetkiklerinde kalitsal metabolik hastalik diisiindiirecek ip ucu bulgular: iyi degerlendirebilmek ve

bu agidan pozitif bulgulara sahip hastalar1 kesin tan1 konulabilmesi ve tedavi i¢in kalitsal metabolik
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hastaliklarla ilgilenen uzmanlarin bulundugu merkezlere hizlica yonlendirmek 6énemlidir.[9,11,12]
Literatiirde kalitsal metabolik hastaliktan stiphelenme ile ilgili gelistirilmis bir skorlamada 5 klinik ve
5 laboratuvar parametresi kullanilmis ve skorlamada 10 {izerinden >6 puan alan hastalarda kalitsal
metabolik hastalik pozitif olma durumu i¢in duyarlilik %85, 6zgiilliik %93 olarak bulunmustur.[12]

Bu skorlamada kullanilan parametreler ve puanlandirma Tablo 1'de verilmistir.[12]

Tablo 1. Kalitsal metabolik hastalik tanis1 dogrulugunu tahmin etme skorlamasinda kullanilan

parametreler ve puanlama

Parametre Puan
e  Akraba evliligi 2
e Etkilenmis, benzer klinikte kardesi bulunmasi 2
e  Gelisme geriligi 1
e Sarilik 0,5
e Konviilziyon 1
o Artmis plazma amonyak diizeyi 1
o Idrarda reditktan madde pozitifligi 1
o Asit baz dengesi bozuklugu 0,5
o Artmis plazma laktat diizeyi 0,5
o Bozulmus karaciger fonksiyon testleri 0,5
Total Puan 10

Tablo 1de skorlamada kullanilan ve en sik kalitsal metabolik hastalik diisiindiirebilecek klinik ve
laboratuvar bulgular verilmis olup ilk 5 parametre klinik parametreler olup, ikinci 5 parametre italik
fontta belirtilmis olup laboratuvar parametreleridir. Her parametrenin karsisinda skorlamadaki puani

belirtilmistir.

Kalitsal metabolik hastaliklarda gériilebilecek klinik bulgular yaslara gore gruplandirildiginda
Tablo 2'deki sekilde 6zetlenebilir.[13]
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Tablo 2. Kalitsal metabolik hastaliklarin klinik bulgularinin yaslara gére siniflandirilmasi

Antenatal dénem Neonatal ve erken infantil do- | Geg infantil ve eriskine kadar
nem olan donem
e Ataklar halinde seyre-
den klinik bulgular
e Ataklarin uzamis aclik,
Akut ensefalopati ve metabolik enfeksiyonlar,spzsigik
dekompanzasyon gida alimlar (protein/
Malformasyonlar e Solunum sikinitisi meyve gibi), uzafn1'§b '
o Iskelet sistemi e Hipotoni Ziifﬁﬁﬁgiiﬁﬁ éﬂ_l
malformasyonlar1 e Emme refleksinde mesi
Konjenital kalp hastaliklar1 azalma e Koma
e Noral tiip defektleri e Kusma e inme
. ) e Letarji " . 1
Displaziler e Nobet Letarji le birlikte kus-
ma
e Kortikal heterotopi * Hiperpleksia e  Akut psikiyatrik semp-
* Kortikal kistler Hepatik ve gastrointestinal bul- tomlar
*  Polikistik bobrek gular e Reye benzeri sendrom
e Karaciger kistleri o | e Egzersiz intoleransi
: e Hepatomegali e Myoglobiniiri
Fonksiyonel bulgular e Hipoglisemi e Kas kramplari
o Intrauterin biiyiime * Sarlhik e Kronik gastrointestinal
geriligi * Koagiilopati bulgular
e Hidrops fetalis (immiin * Hepatosteatoz e Hepatosplenomegali
olmayan) e Splenomegali e Osteoporoz
e Hepatosplenomegali Kardiyak bulgular e Anemi, Bisitopeni
e Kabayiiz o  Gelisme geriligi
e Mikrosefali Kalp yetmezligi e Norolojik sendromlar
e Fasiyal dismorfizm Dilate kardiyomiyopati e Bilateral olan goz bul-
Hipertrofik kardiyomi- gular1 (katarakt, lens
yopati dislokasyonu, japon
e Aritmi bayrag: goriiniimi,
retinitis pigmentoza,
korneal distrofi, korne-
al kristaller vb.)

Kalitsal metabolik hastaliklardaki bulgular akut ve kronik olarak da siniflandirilabilir.[10] Akut
bulgular; kusma ataklari, dehidratasyon, sok, letarji, koma, rabdomiyoliz, mindr hastalik, stres,
uzamis agikla ortaya ¢ikan hipoglisemi bulgular1 ve nobettir.[10] Kronik bulgular ise; bitylime geriligi,
hepatosplenomegali, kardiyomiyopati, spastik dipleji, gelisme geriligi ve kazanilmis becerilerin kayb1
olarak 6zetlenebilir.[10] Idrarda anormal renk ve koku gibi klinik durumlara yol agan baglica kalitsal
metabolik hastaliklarda ise ak¢aaga¢ surubu idrar hastaliginda idrarda yanik seker benzeri koku ve
alkaptoniiri hastaliginda beklemis idrarin koyu, siyah benzeri bir renk alma durumu en 6nemli ve
6zgiin bulgulardandir.[10] Bunun yani sira fenilketoniiride idrarda kiif kokusu, izovalerik asidemide

terli ayak kokusu, trimetilaminiiride idrar ve viicut sekresyonlarinda beklemis balik kokusu diger fark
edilebilecek klinik bulgulardir.[10]
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Genis yelpazede klinik bulgularla seyredebilecek kalitsal metabolik hastaliklarda baslangig yas1 ifade
etmek zor olup siklikla agir enzim eksikliginin bulundugu hastalar daha erken yaslarda klinik bulgu
verirken daha hafif enzim eksikliklerinde daha ileri yaslarda ve gorece daha hafif klinik bulgular
goriilebilir.[10] Ozellikle acil servise bagvuran hastalarda; “hasta” goriiniimlii tiim yenidoganlarda,
“acik¢a bir sebebe baglanamayan klinik durumu olan tiim ¢ocuklarda, “beklenmeyen” laboratuvar
bulgular1 varliginda kalitsal metabolik hastaliklar akla gelmelidir.[14] Irritabilite, letarji, kusma,
hipotoni, ndbet gibi norolojik bulgular varliginda hipoglisemi ve hiperamonyemi akla gelmeli ve bu
tetkikler ¢alisilarak olasi kalitsal metabolik hastalik alt gruplar1 agisindan ayirici tani yapilmalidir.[14]
Bu norolojik bulgularla seyredebilecek kalitsal metabolik hastaliklar arasinda iire dongii bozukluklar:
(hiperamonyemi, respiratuvar alkaloz), organik asidemiler (anyon a¢ig1 artmis metabolik asidoz,
ketoz, hiperamonyemi), glikojen depo hastaliklar1 (hipoglisemi, laktik asidoz, hepatomegali), yag
asit oksidasyon defektleri (direngli hipoglisemi, keton negatifligi, hiperamonyemi) 6n tani olarak

siralanabilir.[14]

Hiperamonyemi gesitli diizeylerde biling degisikligine neden olabilecek bir metabolik acil oldugu i¢in bu
klinik tablodaki hastalarda istenecek tetkikler arasinda plazma amonyak diizeyi mutlaka olmalidir.[14]
Hiperamonyemi direkt hiicresel sitotoksisite, hiicre 6liimii ve beyin 6demine yol agarak, nérotransmitter
sistemlerini etkileyerek mortalitesi ve morbiditesi yliksek agir norolojik sekellere yol agabilir.[14]
Ayrica biling degisikligi ile bagvuran hastalarin yapilan beyin manyetik rezonans goriintiilemelerinde
(MRG) insiiler ve singulat korteksi igeren, simetrik, yaygin kortikal sinyal anormallikleri, difiizyon
kisithiligy, vaskiiler dagilima uymayan kortikal ve subkortikal iskemi benzeri yamasal 6dem seklinde
bulgularin tespit edilmesi durumunda bunun hipermaonyemi ile iligkili olabilecegi akilda tutulmal
ve eger plazma amonyak diizeyi bakilmamigsa ilgili beyin MRG’sinden sonra derhal amonyak diizeyi
bakilmalidir.[14] Hiperamonyemi durumunda goriilebilecek akut ve kronik klinik bulgular Tablo

3’te 6zetlenmistir.[15]

Tablo 3. Hiperamonyemide goriilebilecek akut ve kronik klinik bulgular

Akut Kronik

Biling degisikligi (Letarji,Stupor,Koma [Ensefa- | Bas agrisi, migren benzeri durumlar, tremor,
lit, Intoksikasyonlar: taklit edebilir]) ataksi, dizartri

Akut ensefalopati Kontfiizyon, letarji, bas donmesi

Nobet Ogrenme giigliigii, kognitif bozulma

Ataksi Epilepsi

Inme benzeri ataklar Kore, serebral palsi

Gegici gorme kaybi Uzamuis kortikal gorme kayb1
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Kusma, progresif istah kaybr Cocukluk ¢ag1 baslangigh progresif spastik

dipleji / kuadripleji
Karaciger yetmezligi, koagiilopati Proteinli gida reddi, diisiik proteinle beslenme
Multiorgan yetmezligi Rekiirren karin agrisi, kusma ataklari

Psikiyatrik semptomlar (haliisinasyon, parano-

vavb.) Biiyiime geriligi

Post-partum psikoz Hepatomegali, transaminaz ytiksekligi

Hiperamonyemik ataklar: tetikleyebilecek klinik durumlar ise Tablo 4’te 6zetlenmistir.[15]

Tablo 4. Hiperamonyemik ataklari tetikleyebilecek klinik durumlar

Dogum; intauterin yasamdan ekstrauterin hayat gecis

Enfeksiyonlar

Ates

Kusma

Gastrointestinal sistem kanamasi

Azalmis enerji veya protein alimi (cerrahi 6ncesi aglik, major kilo kayiplar1)

Partum/post-partum siirecin tetkikledigi katabolik durumlarda (ornitin transkarbamilaz eksikligi
olan kadin hastalar)

Kemoterapi, yiiksek doz glukokortikoidler

Uzamig/ yogun fizik egzersiz

Genel anestezi altinda cerrahi

Anormal yiiksek proteinli beslenme (total parenteral niitrisyon / proteinden zengin 6giin)

Mlaglar (valproat, L-asparaginaz, pegaspargase, topiramat, karbamazepin, fenitoin, furosemid,
hidroklorotiyazid, )

Kalitsal metabolik hastaliklarda goriilebilecek ve acil servise bagvuru nedeni olabilecek bir diger
durum solunum sikintisy, takipnedir.[14] Takipneik sonum paterni olan bir hastada mutlaka pnémoni
yaninda takipneye neden olabilecek bir metabolik asidoz, kusmaul solunumu varlig ayirt edilmelidir.
[14] Bu agidan kan gazinin degerlendirilmesi 6nem tasir.[14] Kan gazinda metabolik asidoz varliginda
organik asidemiler, yag asit oksidasyon defektleri, karbonhidrat metabolizma bozukluklar: grubundaki
hastaliklar 6n planda diistintiliirken, respiratuvar alkaloz varliginda ise iire dongii bozukluklar: akla
gelmelidir.[14] Acil servise kritik durumda bagvuran ve kalitsal metabolik hastalik on tanisi diistiniilen

bir hastada ¢alisilmasi veya ayrilmasi gereken dnemli laboratuvar tetkikleri plazmada; kan gazi, kan
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sekeri, protrombin zamany, aktive parsiyel tromboplastin zamani, amonyak, plazma aminoasitleri, plazma
serbest karnitin ve acilkarnitin profili, idrarda ise; idrar organik asit, orotik asit, idrar aminoasitleri,
idrar reditktan maddedir.[14] Bu tetkikler bakilirken 6zellikle hipoglisemi aninda veya metabolik

asidoz sirasinda kan veya idrar ketonu da bakilmalidir.[14]

Acil servise kritik durumda bagvuran ve olasi kalitsal metabolik hastalik diistiniilen hastalarin tedavisinde

lic temel noktaya odaklanmak 6nemlidir, bu temel noktalar Tablo 5’te 6zetlenmistir.[14-16]

Tablo 5. Acil servise kritik durumda bagvuran, olas kalitsal metabolik hastalik diisiiniilen hastalarin

tedavisi

¢ Katabolizmayi tersine ¢evirirken enerji saglamak

v' Ozellikle agir ataklardaki hastalarda yiiksek glukoz infiizyonu igeren mayi tedavisi
verilir. Yaga gore onerilen glukoz infiizyon hizi sinirlari 0-12 ay i¢in;8-10 mg/kg/dk, 1-3
yas i¢in;7-8 mg/kg/dk, 4-6 yas i¢in;6-7 mg/kg/dk, 7-12 yas i¢in;5-6 mg/kg/dk, ergenlik
donemi igin; 4-5 mg/kg/dk ve erigskin donem igin 3-4 mg/kg/dkdur.

v" Yiiksek glukoz infiizyonu sirasinda kan sekeri 180-200 mg/dl iizerine ¢ikiyorsa hastaya
hem kan sekerini normal sinirlarda tutmak hem de anabolik etki saglamak i¢in krista-
lize insiilin infiizyonu baslanir.

v" Metabolik bir kontrendikasyon yoksa (yag asit oksidasyon defekleri 6n tanisi gibi) yiik-
sek kalori saglamak igin %20 lipid soliisyonu infiizyonlarindan da faydalanilabilir.

v" Yiiksek glukoz infiizyonu sirasinda hastanin kan gaz takiplerinde laktat diizeyi belirgin
artis gosteriyorsa olas1 mitokondriyal hastaliklar agisindan derhal glukoz infiizyon hizi

azaltilmalidir.

o Elektrolit, asit/baz dengesini saglamak

v' Agir asidoz kardiyovaskiiler disfonksiyona ve kollapsa neden olabilir ve derhal sodyum
bikarbonat ile tedavi edilmelidir (6ncelikle diyabetik ketoasidoz dislanmalidir).

v" Sodyum bikarbonat tedavisi sirasinda siv1 yiiklenmesi, beyin 6demi, intrakraniyal ka-
nama ve hipernatremi agisindan dikkat edilmelidir.

v Es zamanl yiiksek glukoz infiizyonu ve kristalize insiilin infiizyonu verilen hastalarda
hipopotasemi ve hipoglisemi agisindan dikkatli olunmalidir.

v" Swv1 ve sodyum bikarbonat tedavisine direngli metabolik asidoz olmasi durumunda
diyaliz diistiniilmelidir.

v' Hiperamonyemi tedavisinde kullanilan sodyum benzoat, sodyum fenilbiitirat gibi far-
makolojik ajanlarin sodyum igerikleri nedeniyle hipernatremiye neden olabilecekleri

g6z o6ntinde bulundurulmalidir.
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o Toksik metabolitleri uzaklastirmak

kasyon yapilmalidir.

v Hiperamonyemi (iire dongii bozukluklari, organik asidemi, yag asit oksidasyon
defektleri), 16sin ensefalopatisi (akg¢aagag¢ surubu idrar hastaligi), rabdomiyoliz
(yag asit oksidasyon defektleri, glikojen depo hastaliklari, mitokondriyal hasta-
liklar, lipin-1 eksikligi) durumlarinda toksik maddeyi uzaklastirmak i¢in renal
replasman tedavileri diistiniilmelidir.

Hiperamonyemi tespit edildiginde oncelikle 6zellikle <400-500 pmol/L alt1 de-
gerlerde sodyum benzoat, arjinin, sodyum fenilbiitirat, karglumik asit, karnitin
(yag asit oksidasyon defektleri ekarte edildikten sonra), hidroksikobalamin, biyo-
tin tedavileri hiperamonyemi etiyolojisine gore planlanabilir.

Belirgin ensefalopati klinigi ile birlikte 250-500 pmol/L amonyak diizeyleri
varliginda ekstrakorporeal detoksifikasyon tedavilerine baslanmasi i¢in hazirlik
yapilmalidir. Amonyak diizeyi >500 umol/L ise derhal ekstrakorporeal detoksifi-

Kalitsal metabolik hastaliklarin tedavisinde kullanilan yontemler Sekil 3’te 6zetlenmistir.[17]

Kalitsal Metabolik Hastaliklarda Tedavi Metotlan

Diyette Kisitlama

Toksinin
Uzaklastirilmasi

Substrat
Reduksiyonu

1
Substrat
_—>Gen ‘ Enzim Replasman Tedavisi ‘
Enzim ‘ Organ / hiicre transplantasyonu [
[ ‘ Saperon tedavisi ‘

Ami upta, Amer Wahed, Chapter 12 - Inborn Errors of Metabolism, Editor(s): Amitava Dasgs
16/B978-0-12-407821-5.00012-7. . i

upta, Amer Wahed, Clinical Chemistry, Immunology and Laborat;
7801 2

tova Dase
https://doi.org/10.1016/1

228, ISBN 9780124078215,

ory

Sekil 3. Kalitsal metabolik hastaliklarin tedavisinde kullanilan yéntemler, temsili yolak tizerinden

Ozetlenmistir.
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7.2. Cocukluk Cag1 Hiperlipidemilerine Yaklasim

Cocukluk Cag1 Hiperlipidemilerine Yaklasim

Approach to Childhood Hyperlipidemia

Banu Kadioglu Yilmaz, Dog. Dr.
banukadioglu@yahoo.com.tr
Cocuk Saglg ve Hastaliklar1, Cocuk Metabolizma Hastaliklari, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Cocukluk ¢ag1 hiperlipidemileri erigskin dénemde goriilen kardiyovaskiiler kaynakli mortalite ve morbidite
nedenlerinin 6nemli bir béliimiint olugturan bir toplum saglig1 sorunudur. Hiperlipidemi agisindan ¢ocuklar
uygun yas araliklarinda taranmali ve yliksek diizey tespit edilenler periyodik kontrollere ¢cagirilarak takibe
almmalidir. Cocukluk ¢ag1 hiperlipidemilerinde primer ve sekonder etiyolojik nedenler, hastanin hangi risk
grubunda oldugunu tanimlayan orta ve yiiksek risk faktorleri bilinmeli ve yasam tarzi degisikligi, gerekiyorsa
diyette yag kisitlanmasi ve belli durumlarda farmakolojik tedavi bu bilgiler dogrultusunda yapilmalidir. Diigiik
dansiteli lipoprotein (LDL) yiiksekligi ateroskleroza ve kardiyovaskiiler hastalik gelisimi riskine neden oldugu
i¢in bu gruptaki hastalarin kardiyak ve vaskiiler degerlendirmeleri belli araliklarla tekrarlanmalidir. Trigliserit
yiiksekliginde ise hastalarin pankreatit riski oldugu ve bu agidan degerlendirilmesi gerekir. Hiperlipidemilerin
¢ocukluk ¢aginda baslayabilecegi, taranmasi, etiyolojisi, risk faktorleri ve tedavisi birinci basamakta ¢aligan

tim hekimlerce bilinmelidir.

Anahtar kelimeler: Dislipidemi; hiperkolesterolemi; hipertrigliseridemi; ateroskleroz; pankreatit.

Abstract:

Childhood hyperlipidemia is a public health problem that accounts for a significant portion of cardiovascular-
related mortality and morbidity in adults. Children should be screened for hyperlipidemia at appropriate ages,
and those with high levels should be referred for periodic checkups and monitored. Primary and secondary
etiological factors for childhood hyperlipidemia, as well as moderate and high-risk factors that define the
patient’s risk group, should be identified. Lifestyle modifications, dietary fat restriction if necessary, and, in
certain cases, pharmacological treatment should be implemented based on this information. Because elevated
low-density lipoprotein (LDL) levels contribute to the risk of atherosclerosis and cardiovascular disease, cardiac
and vascular evaluations in patients in this group should be repeated at regular intervals. Patients with elevated

triglycerides are at risk for pancreatitis and should be evaluated accordingly. All primary care physicians should
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be aware that hyperlipidemia can begin in childhood, and its screening, etiology, risk factors, and treatment
should be addressed.

Keywords: Dyslipidemia; hypercholesterolemia; hypertryglyceridemia; atherosclerosis; pancreatitis.

Hiperlipidemiler, eriskin ve gocukluk ¢ag1 doneminde toplumda sik goriilen ve dnemli bir toplum saglig
sorunu olan hastalik grubudur.[1] Eriskin ¢agda goriilen kardiyovaskiiler kaynakli mortalitelerin tedavi
edilebilir 6nemli bir kisminin nedenini ¢ocukluk ¢ag: hiperlipidemileri olusturur.[1] Aterosklerotik
kalp hastaliklar1 siklikla erigkin ¢cagda mortalite ve morbiditeye neden olsa da otopsi diizeyinde yapilan
caligmalarda aterosklerozun ¢ocukluk ¢aginda basladig), infantil donemde dahi vaskiiler yapilarda
yagli cizgilerin goriilebildigi tespit edilmistir.[2] Yasamsal dnemi olan organlara giden arterlerdeki
bu aterosklerotik degisikliklerin obezite, yliksek total kolesterol ve ytiksek diisiik dansiteli lipoprotein
(LDL) ile iliskili oldugu tespit edilmistir.[2]

Hiperlipidemiler, lipoprotein metabolizmasi ve transportu bozukluklar: altinda dislipidemiler
olarak da adlandirilir.[3] Lipoproteinler, lipid ve protein yapisindaki kompleks molekiillerdir.[3]
Viicutta diyetle emilen veya karaciger ve adipoz dokudan sentezlenen yagin transportunda 6nemli
gorevler alirlar.[3] Diyetle ince bagirsaklardan emilen yag silomikron olarak tasinir.[3] Karacigerde
sentezlenen ¢ok diisiik dansiteli lipoproteinler (VLDL), orta dansiteli lipoproteinlere (IDL) ve LDLye
katabolize edilir.[3] Yiiksek dansiteli lipoprotein (HDL) ise VLDL ve silomikron metabolizmasinda ve
kolesterol transportunda gorev alir.[3] Esterlesmemis serbest yag asitleri ise yag dokusunda depolanan
trigliseritlerin lipolizinden iiretilen ve plazmada dolasim i¢in albiimine baglanan metabolik olarak aktif
lipidlerdir.[3] Lipoproteinler, merkezinde trigliserit ve kolesteril esterlerinin bulundugu ¢evresini ise
fosfolipidler, kolesterol ve proteinlerin sardigi kompleks bir molekiil yapisindadir.[3] Lipoproteinler
yogunluklarina gore biiytikten kii¢iige dogru HDL > LDL > IDL > VLDL olarak siralanir ancak lipid
icerigine ve cap olarak boyutuna gore siralandiginda lipid yogunlugu diisiik oldugu i¢in bu siralama

tam tersi sekilde olacaktir.[3]

Tiirkiye Cumhuriyeti Saglik Bakanlig1 “bebek, gocuk, ergen izlem protokolleri” énerileri dogrultusunda
tilkemizde hiperlipidemi agisindan ¢ocukluk ¢aginda tarama iki yasindan itibaren risk altindaki tim
cocuklara yapilmasi gereklidir seklinde onerilmistir.[4] Yine ayni protokole gore 2 yas altina hizli
biiylime dénemi ve yiiksek enerji gereksinimi nedeniyle her hangi bir diyet 6nerilmez.[4] Ancak iki yas
ve tizeri saglikli cocuklarda aterosklerozun 6nlenmesi igin yiiksek yagli besinlerin titketiminin basmak
basamak azaltilmasi ve 5 yasindaki bir ¢cocukta giinliik yag tiiketiminin toplam aldig1 enerji miktarina
gore %30dan fazla olmayacak sekilde ayarlanmasi 6nerilmistir.[4] Aterosklerozun 6nlenmesi i¢in
diyet 6nerilerine ek olarak her cocugun yasina uygun ve yeterli siire boyunca fiziksel aktivite yapmasi,

sigara igmemeleri ve sigara dumanina maruz kalmamalar1 konusunda uyarilmalar1 gerekmektedir. [4]
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Avrupa ve Amerikada sik benimsenmis tarama yaklagimi ise riski olmayan bir ¢ocukta rutin lipid
taramasinin 9-11 yas arasinda bir kez yapilmasi, pubertenin oldugu 12-16 yas arasinda fizyolojik olarak
lipid degisiklikleri goriilebilecegi icin lipid taramasi yapilmamasi ve 17-21 yas arasindaki ergen ve geng
erigskinlerde bir kez lipid taramasi yapilmasi gerektigi yoniindedir.[5,6] Cocuklarda lipid taramasi ile

ilgili algoritma Sekil 1de sunulmustur.[5,6]

s ™ - ™ e ™)
Kardivovaskiiler
hastalik riski olmayan 9-11 yas aras1 ilk lipid 17-21 yas arasi ikinci
saghkh ¢cocuklarda lipid taramasi yapihir lipid taramasi yapilir
taramasi
A "y h. vy p. A
"\ ™ i A

Bir veya daha fazla
kardiyovaskiiler hastahk 2 yasindan sonra lipid
riski olan ¢ocuklarda taramasi yapilhir

lipid taramasi

1-3 yilda bir bireysel risk
profiline gire lipid
taramasi tekrarlamr

M A e vy p. A
/C;cukluk Cagmnda ateroskleroz gelisimi ve erken kardivovaskiiler hastahkla iliskili risk faktﬁrleh
Geleneksel risk faktirleri Diger artms KVH risk faktiorleri
*  Dhshipndenu « Aalevi hiperkolesterolenn
«  Obezite « Kronik bébrek hastalif
* Diabetes mellitus » Kawasaki hastalig
* Hipertansiyon « Cocukluk ¢ag kanserleri
* Ailede erken yasta KVH oykiisii « Transplantasyon vaskiilopatisi
* Sigara dumam maruziyeti « Baz1 konjenital kalp hastahklar
« Kardiyomiyopati
« Kronik inflamatuvar hastaliklar

« Ergenlik dénemi depresif ve
\ bipolar bozukluklar /

Sekil 1. Cocukluk ¢aginda lipid taramas: algoritma olarak risk faktorii bulunmayan ve bulunan
gruplarda degerlendirilme yaklasimi seklinde risk faktorleri tanimlamasi ile birlikte verilmistir. KVH:

kardiyovaskiiler hastalik

Cocuklarda lipid taramasi yapilirken biyokimyasal olarak siklikla bakilan parametreler total kolesterol,
trigliserit (TG), LDL, HDIdir.[5] Cocukluk ¢aginda yiiksek kabul edilen degerler total kolesterol
i¢cin 2200 mg/dl, LDL i¢in 2130 mg/dl, HDL-dis1 kolesterol i¢in 2145 mg/dl, TG i¢in 10 yas altinda
>100 mg/dl, 10 yas ve iizerinde ise 2130 mg/dldir.[5] HDL igin ateroskleroz ve kardiyovaskiiler
hastalik agisindan diisiik degerler riskli olarak kabul edilmekte olup <40 mg/dl risk tagimaktadir.[5]
Mgili degerler Tablo 1de 6zetlenmistir.[5] HDL dist kolesterol degeri aglik gerektirmeyen, tokluktan
belirgin etkilenmeyen kardiyovaskiiler hastalik riskini ve ateroskleroz riskini tahmin etmede 6nemli
bir belirtectir.[5]
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Tablo 1. Cocukluk ¢aginda sinir kabul edilen lipid profili degerleri

Parametre Patolojik kabul edilen sinir deger (mg/dl)
Total kolesterol =200
LDL =130
HDL-dis1 kolesterol >145
Trigliserit

e 0-9yas =100

e 10-19ya

B =130

HDL <40

Etiyoloji ve Klinik Bulgular

Cocuklarda hiperlipidemi etiyolojisi sekonder nedenler ve genetik (primer) nedenler olarak iki ana
gruba ayrilir.[1] Cocuklarda hiperlipidemi tespit edildiginde 6ncelikle mutlaka sekonder nedenler
arastirilmalidir.[1] Sekonder nedenlerin baslicalar: diyet iliskili nedenler, obezite, nefrotik sendrom,
tip 2 diyabetes mellitus ve hipotiroidizmdir.[5] Diyet iliskili fazla doymus yag ve trans yag tiiketimi
ozellikle LDLyi yiikseltirken fazla rafine ve basit karbonhidrat titketimi TG diizeylerini yiikseltir.[5]
Cocukluk ¢agindaki sekonder hiperlipidemi nedenleri Tablo 2.de 6zetlenmistir.[1,5,7]

Tablo 2. Cocukluk ¢aginda sekonder hiperlipidemi nedenleri

Ekzojen nedenler Inflamatuvar hastaliklar
Diyet o Sistemik lupus eritematozus
Alkol e Juvenil romatoid artrit

e Ilag (Kortikosteroitler, izotretionoin,
oral kontraseptifler vs.)

Endokrin nedenler Depo Hastaliklar: / Kalitsal Metabolik Has-

tahiklar
e Hipotiroidizm / hipopituitarizm o .
o Tip I ve Tip 2 diyabetes mellitus ° GlszJhen ZCP © ?czstalzgz
o  Polikistik over sendromu ° Gfmc er hastaligi .
e Lipodistrofi e  Niemann-Pick hastaligi
e Sistinozis
Renal nedenler o Akut intermittan porfiri

e  Kronik renal hastaliklar
e Hemolitik iiremik sendrom
e Nefrotik sendrom
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Enfeksiy6z nedenler Diger
o Akut viral / bakteriyel enfeksiyonlar e  Kawasaki hastaligi
e HIV e Anoreksiya nevroza
e  Hepatitler e Organ transplantasyonu sonrasi donem
e Kanser tedavisi sonrast donem
) e Klinefelter Sendromu
Hepatik nedenler e Progeria

o Obstriiktif karaciger hastaliklar: / kolestatik
nedenler

Biliyer siroz
o Allagille sendromu

Cocukluk ¢cagi hiperlipidemilerinde primer nedenleri genetik nedenler olusturur.[8] Tablo 3’te genetik

hiperlipidemi nedenleri ve iligkili genler 6zetlenmistir.[8]

Tablo 3. Cocukluk ¢aginda goriilen genetik hiperlipidemilerin lipid bozukluklarina gére siniflandirilmasi

Hastalik Ad1 fligkili Gen Kalitim tipi Siklik Klinik Lipid prof ili
bozuklugu
Heterozigot Genellikle
e e LDLR, APOB, | Otozomal do- cocukluk ¢a-
ailevi hiper- . 1:300 snda bul LDLT
kolesterolemi PCSK9 minant ginda bulgu
goriilmez
Tendon ksan-
Homozigot | LDLR, APOB, ) tomlart, ksan-
ailevi hiper- | PCSK9, LDL- Otoz;)elz’;;l e légg’ggg - telesma, arcus LDLTT
kolesterolemi RAPI ? kornea, erken
ASKH
Lipemia
retinalis,
S hepatospleno-
Ailevi silo- _ A
mikronemi IPL Otozomgl re- <1:300,000 - mkegalz, er?ptgf TG
sendromu sesif 500,000 santomlar,
karin agrisi,
bulant1, kus-
ma, pankreatit
Siklikla ¢ocuk-
Disbetali- Otoz.omal luk ¢aginda
L APOE resesif veya 1:10,000 o TKT, TGT
poproteinemi domi klinik bulgu
ominant
olmaz
Kombine hi- - L Sac?ece bi-
erlipidemi Cesitli genler poligenik 1:50-100 yokimyasal TK T, TGT
P bulgu
. Turuncu ton-
Tangier Has- ABCAI Otozomal re- <1:100,000 siller, hepa- HDLI
talig sesif ;
tosplenomegali

ASKH; aterosklerotik kalp hastalig, TK; total kolesterol, TG; trigliserit, LDL; diisiik dansiteli lipoprotein,
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HDL; yiiksek dansiteli lipoprotein.

Literatiirdeki bir diger lipid siniflandirmasi da kardiyovaskiiler hastalik ve pankreatit riskine gore
degerlendirmeyi de igine alan Fredrickson Siniflandirmasi olup bu siniflandirma da Tablo 4’te

Ozetlenmistir.[9]

Tablo 4. Kardiyovaskiiler hastalik ve pankreatit riskine gore hiperlipidemilerde Fredrickson

Siniflandirmasi
. . . Kardiyovaskiiler o
Fenotip Artan Lipoproteinler Hastalik hastalik riski Pankreatit riski
I Silomikronlar Alle"_l silomikro- A N
nemi sendromu
Ila LDL Ailevi hlperk.oles- - .
terolemi
IIb LDL, VLDL Kombl_ne hlperh- o ;
pidemi
III IDL Ailevi dls.betal.l- o :
poproteinemi
v VLDL Ailevi h}pert.rlgh_ A -
seridemi
A% VLDL, Silomikronlar Ailevi hipertrigli- ; -
seridemi

Homozigot ailevi hiperkolesterolemi hastaliginda hastalarda Tablo 3’te belirtilen genlerin homozigot
mutasyonu yani sira hastalarin tedavisiz sekilde alinmis LDL diizeyi >500 mg/dl olup, 10 yasindan 6nce
gelisen tendon ksantomlart mevcuttur.[10] Ayrica bu hasta grubunda anne ve babada da heterozigot ailevi
hiperkolesterolemi beklenecegi i¢in ebeveynlerinin ikisinde de TK ve LDL diizeyleri ytikselmis olarak
beklenir.[10] Kutano6z ve tendindz ksantomlar ellerin ekstansor ytizlerinde, asil tendonu bolgesinde,
dizlerde, dirseklerde ve sakral bolgede goriilebilirken gozde de arkus kornea bulgusu goriilebilir.[10]
Bu hasta grubunda ilk kardiyovaskiiler olay (anjina pektoris, miyokardiyal infarktiis, 6liim) genellikle
ergenlik doneminde goriiliir.[10] Bu nedenle hastaligin erken tan1 ve tedavisi biiyitk 5nem tagimaktadir.
LDL yiiksekligi goriilen dislipidemili hastalar ve 6zellikle ¢cok yiiksek LDL diizeylerinin gorildigi
homozigot ailevi hiperkolesterolemili hastalar, ateroskleroz ve kardiyovaskiiler hastalik riski agisindan
Doppler ekokardiyografik, elektrokardiyografik ve karotis intima media kalinlig1 6l¢timleri ile diizenli
degerlendirilmelidir.[3,8,10] Homozigot ailevi hiperkolesterolemide LDL kolesteroliin agir derecede
yiiksekligi bulunmasi nedeniyle statin grubu farmakolojik tedavilere yanit yeterli diizeyde goriilmez.
[8] Bu hasta grubunda diyet ve yasam tarz1 degisikligi, yliksek doz statin tedavileri, statin ile birlikte
ezetimib kombine tedavisi ve ek olarak LDL aferezi tedavi se¢enekleri arasindadir.[10] Segilmis hasta

gruplarinda karaciger nakli de uygulanabilecek tedavi se¢eneklerindendir.[10]
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Heterozigot ailevi hiperkolesterolemi ise LDLR, APOB, PCSK9 genlerindeki heterozigot patojenik
mutasyonlardan kaynaklaniyor olup, yasa gore LDL diizeyinin 95 persantil izerinde ya da ¢ocukluk ¢ag:
kabul goren yiiksek LDL diizeyi olan 2130 mg/dl olmasidir.[11] Cocukluk ¢ag: rutin lipid taramalar1
ile tespit edilen, siklikla ¢ocukluk ¢aginda asemptomatik seyreden bu grup, lipid diisiiriicii ilaglarla
kolaylikla tedavi edilebilmekte ve erigkin donemde goriilen kardiyovaskiiler hastalik riski belirgin
olarak azaltilabilmektedir.[11]

Primer hipertrigliseridemilerde genellikle hastalarin a¢lik ortalama plazma TG diizeyleri 2500 mg/
dl veya tek seferde olgiilen diizey 21000 mg/dIdir.[5] Bu grupta LPL genindeki biallelik patojenik
mutasyonlar sonucunda goriilen lipoprotein lipaz enzim eksikligi en sik nedenlerden biridir.[8]
Primer hipertrigliseridemili hastalarda ateroskleroz ve kardiyovaskiiler hastalik riskinde belirgin
artig gortilmezken, asil artmis risk pankreatit ataklaridir.[8] Pankreatit ile birlikte bulanti, kusma da
goriilebilirken bunlarin yani sira lipemia retinalis, hepatosplenomegali, eriiptif ksantomlar da diger
goriilebilecek klinik bulgulardir.[8] Tedavide diyette ciddi derecede yag kisitlanmas (giinliik toplam
alian kalorinin %10-15"1 veya daha az1 yaglardan gelecek sekilde), tiiketilecek yaglarin olabildigince
portal sistemden emilebilen orta zincirli trigliserit iceren yaglardan segilmesi uygulanabilecek

yaklagimlardir.[3]
Tedavi
Farmakolojik olmayan tedavi 6nerileri

Cocukluk ¢aginda hiperlipidemilerin taranmasi ve tespit edildiginde tedavisi 6nem tasimaktadir.
Hiperlipidemilerde tedavide birinci basamak yaklasim diyet ve yasam tarzi degisikligidir.[8] Dislipidemili
¢ocuklarda saglikli yasam i¢in diyet Onerilerinde 2 yas altinda 6zel bir diyet 6nerilmezken, 2 yas
tizerinde yiiksek yag iceren besinlerin kisitlanmasi ve 5 yasindan sonra giinliik enerji icerigindeki yag
miktarinin %30’u gegmemesi gerektigi 6nerilir.[4] Saglikli yasam i¢in diyet 6nerilerinde meyveler,
nigastali olmayan sebzeler, baklagiller, tohumlar (badem, findik, ceviz, antep fistig1, kaju fistig1 vs.),
bitkisel yaglar, tam tahillar ve yogurdun tiiketimine devam edilmesi onerilir.[8] Trans yaglardan
kaginilmasi, doymus yag aliminin kisitlanmasi, islenmis gida tiiketiminin kisitlanmasi, kirmiz et
ve islenmis etler, rafine karbonhidrat ve tuz titketiminin kisitlanmasi diger oneriler arasindadir.[8]
Cocuklarda ve ergenlerde hareketliligi, egzersizi artirmak ve sigara dumani maruziyetini dnlemek birinci
basamak tedavi yaklasiminda yer alir.[8] Cocukluk ¢ag1 hiperlipidemilerinde tedavi yaklasimlarinda
ozellikle hastalarin “yiiksek risk faktorii” ve “orta risk faktori’” tasima durumu énemlidir.[5] Buna gore
“yliksek risk faktori” grubunda yer alan risk faktorleri; koroner arter hastaligy, tip 1 veya 2 diyabetes
mellitus, kronik bobrek hastalig1 veya renal/kalp transplantasyonu, koroner anevrizmayla birlikte
Kawasaki hastalig1 bulunmasi olarak siralanir.[5] “Orta risk faktorii” grubunda yer alan faktorler ise;
patofizyolojik olarak belirgin ateroskleroz kaniti, koroner anevrizmasi gerilemis Kawasaki hastalig,
kronik inflamatuvar hastaliklar (sistemik lupus eritematozus, juvenil romatoid artrit), HIV enfeksiyonu

ve nefrotik sendromdur.[5]
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LDL-kolesterol diisiiriilmesi i¢in tedavi onerileri

LDL kolesterol diisiiriilmesi i¢in Amerikan Kalp Dernegi (American Heart Association) dnerilerinde
birinci basamagi kardiyovaskiiler saglikla biitiinlesmis yasam tarzi diyeti (Cardiovascular Health
Integrated Lifestyle Diet (CHILD)) “CHILD-1 diyeti” énerilir.[5] CHILD-1 diyetine gére giinliik
idame total kalorisindeki yag orani <%30 olmal1 ve doymus yaglarin alimi total kalorinin %8-10"u
kadar olmalidir.[5,8] Eger bu diyetin etkin uygulanmasina ragmen LDL kolesterol yiiksekligi devam
ediyorsa CHILD-2 diyetine gegilir.[5,8] CHILD-2 diyetine gore giinliik total kalori alimindaki doymus

yag orani <%?7 ve monoansatiire yag orani <%10 olacak sekilde azaltilir.[5,8]
Trigliserit diisiiriilmesi icin tedavi 6nerileri

Orta diizey yiikseklikteki trigliserit diizeyleri, yasam tarz1 degisikligi, diyette diisiik seker ve rafine
karbonhidrat tiiketimi, diisiik yag tiiketimi ile liflerden ve kompleks karbonhidratlardan zengin
beslenme ile kolaylikla kontrol altina alinabilir.[5,8] Omega-3 igerigi yiiksek gidalarla beslenme
hipertrigliseridemilerde onerilir.[8] Diizenli fiziksel aktivite ve varsa diyabetes mellitus ve obezitenin
kontrolii saglanmalidir.[8] Lipoprotein lipaz eksikligi gibi agir hipertrigliseridemi yapan hastaliklarda
akut pankreatit olasiligini azaltmak igin giinliik tiiketilen yag miktar1 ciddi sekilde (giinliik enerji

ihtiyacinin %10-15’i veya daha az1 yag icerecek sekilde) kisitlanir.[8,12]
Farmakolojik tedavi 6nerileri

Hiperlipidemilerde birinci basamak tedavi olan diyet ve yasam tarzi degisikligine yanit alinamamigsa
farmakolojik tedavilere basvurulabilir.[8] LDL kolesterolii diisiirmek i¢in en sik kullanilan ilag grubu
statinlerdir.[8] Ozellikle ailevi hiperkolesterolemi varliginda 8 yas iizerine baglanabilir.[8] Statin
grubu ilaglardan biri hastaya baslandiginda karaciger transaminazlari, kas enzimleri diizeyleri kontrol
edilmelidir.[8] Statin tedavisi ile LDL diizeyi kontrol altina alinamazsa statine ek olarak ezetimib
tedavisi eklenebilir.[8]

Hipertrigliseridemilerde omega-3 yag asiti destegi TG diizeylerini diisiirmede faydali olabilir.[8] Belirgin
TG yiiksekligi durumunda fibratlar da tedaviye eklenebilir, LDL ile birlikte TG yiiksekligi durumunda
bu tedavi statinlerle kombine edilebilir.[8] Sekil 2'de hiperlipidemilere tarama, degerlendirme ve ilag

tedavisi baglanmasi agisindan algoritma seklinde 6zetleme yapilmistir.[8]
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Achk
gerektirmeksizin 911 yas ol
HDL-dis1 >145
kolesterol diizeyi 17-21 yas mg/dl

ile lipit taramasi

LDL 130-190 mg/dl
Pozitif aile dykiisii ve risk faktoril yoksa, yasam tarzi
degisikligine devam ve 6 ayda bir yeniden degerlendir

LDL > 190 mg/dl
Statin tedavisi bagla
(8 yas tizerine ilac baslanabilir)

LDL 160-190 mg/dl ise ve;
* Pozitif aile 6ykiisti veya
» Yiiksek risk faktérlerinden herhangi biri varsa veya
* Orta diizeyli en az iki risk faktorii varsa
Statin tedavisi basla

LDL 130-160 mg/dl ise ve;
« 2 yiiksek risk faktérii varsa
« | yiiksek risk ve >2 orta risk faktorii varsa
« Kardiyovaskiiler hastalik klinik bulgusu varsa
Statin tedavisi basla

LDL 2160 mg/dl 2> Cocuk Metabolizma

Aclik lipit profilini Hastaliklar1 Uzmanina konsiilte et
farkh zamanlarda
iki kez kontrol et! LDL >130 mg/dl

Sekonder hiperlipidemi nedenlerini ekarte et!
Risk faktorleri degerlendirmesi yap!

Yasam tarz1 degisikligini 6ner!

Tekrar achk lipit
profilini kontrol et

Eger LDL<130 mg/dl ise

yasam tarzi degisikligine

devam edilip yilhik achk
lipit profili goriiliir

Sekil 2. Cocukluk caginda hiperlipidemi tarama zamanlari, LDL diizeyine gore klinik degerlendirme

ve statin tedavisi baslama yaklagimi 6zetlenmistir.
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BOLUM 8
ENDOKRINOLOJI VE BUYUME

8.1. Konjenital Hipotiroidi

Konjenital Hipotiroidi

Congenital hypothyroidism

Fuat Bugrul, Dr. Ogr. Uyesi
bugrulf @hotmail.com
Cocuk Saghg ve Hastaliklart Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Konjenital hipotiroidi (KH), yaklagik her 2.000-4.000 yenidogandan birinde gériilen ve diinya ¢apinda 6nlenebilir
zeka geriliginin en yaygin nedeni olan 6nemli bir endokrin bozukluktur. Yagamin ilk 1-2 haftasinda tani
konulmas: ve levotiroksin tedavisinin gecikmeden baglanmasi, ¢ogu vakada normal nérogelisimsel sonuglarin
elde edilmesini saglar. Maternal tiroid hormonlarinin plasentadan gecisi nedeniyle, etkilenen yenidoganlarin

bityiik cogunlugu dogumda asemptomatiktir.

KH; en sik tiroid disgenezisi (%85) veya dishormonogenezis (%10-15) kaynakli kalic1 formda ya da iyot
dengesizligi, maternal antitiroid ila¢ kullanimi veya maternal TSH reseptor bloke edici antikorlar gibi nedenlere
bagli gecici formda goriilebilir. Santral hipotiroidi daha nadirdir ve hipotalamo-hipofizer gelisim kusurlarindan

kaynaklanir.

Yenidogan taramasi ¢ogunlukla 24-72 saat icinde topuk kanindan TSH 6l¢iimii ile yapilir ve erken tani olanag:
saglar. TSH yiiksekligi (>20 mIU/L) veya sinirda yiiksek degerler dogrulayici serum FT4 ve TSH testleri gerektirir.
Tanida yasa 6zgii referans araliklari kullanilmalidir. Etiyolojiyi belirlemek i¢in tiroid ultrasonografisi, sintigrafi,

tiroglobulin diizeyi, tiroid otoantikorlari, idrar iyot 6l¢iimii ve uygun hastalarda genetik testler kullanilabilir.

Tedavide levotiroksin ilk tercih olup 10-15 pg/kg/giin dozunda baglanmalidir. Kalic1 ve gegici hipotiroidi

ayriminin yapilabilmesi amaciyla 3 yasindan sonra tedavi kesilerek tiroid fonksiyonlar1 yeniden degerlendirilir.

Konjenital hipotiroidide erken tani ve uygun tedavi, optimal bityiime ve ndrokognitif gelisim ac¢isindan kritik

oneme sahiptir.


https://orcid.org/0000-0002-2276-4410

1000V & Konjenital Hipotiroidi  © Dr. Ogr. Uyesi Fuat Bugrul

Anahtar Kelimeler: Konjenital hipotiroidi, yenidogan taramasi, tiroid disgenezisi, dishormonogenezis, gegici

hipotiroidi

Abstract:

Congenital hypothyroidism (CH) is a common endocrine disorder affecting approximately 1 in 2,000-4,000
newborns and represents the most frequent preventable cause of intellectual disability worldwide. Early
diagnosis and prompt initiation of levothyroxine therapy within the first 1-2 weeks of life generally ensure
normal neurodevelopmental outcomes. Most affected newborns are asymptomatic at birth due to transplacental

maternal thyroid hormone transfer.

CH may be permanent—most commonly caused by thyroid dysgenesis (85%) or dyshormonogenesis (10-15%)—
or transient, which is often related to iodine imbalance, maternal antithyroid drug exposure, or maternal TSH

receptor-blocking antibodies. Central hypothyroidism is rare and results from hypothalamic-pituitary defects.

Newborn screening, typically performed between 24-72 hours of life using TSH-based dried blood spot testing,
has significantly improved early detection. High TSH (>20 mIU/L) or borderline elevations require confirmatory
serum FT4 and TSH testing. Interpretation must consider age-specific reference ranges. Imaging (thyroid
ultrasonography and scintigraphy), serum thyroglobulin, thyroid antibodies, urinary iodine assessment, and

targeted genetic testing assist in determining etiology.

Levothyroxine is the treatment of choice, initiated at 10-15 pg/kg/day to rapidly normalize thyroid hormone
levels. Distinguishing permanent from transient CH is recommended after age 3 by withdrawing therapy and

reassessing thyroid function.

Early detection through effective screening and appropriate treatment is essential for optimal growth and

neurocognitive outcomes in infants with congenital hypothyroidism.

Keywords: Congenital hypothyroidism, newborn screening, thyroid dysgenesis, dyshormonogenesis, transient

hypothyroidism

1. GIRIS

Konjenital Hipotiroidi (KH), yenidogan donemindeki bebeklerde tiroid hormon yetersizligi ile
karakterize olan klinik tablodur. Yaklasik 2000 ila 4000 yenidoganda 1 gériilen konjenital hipotiroidi,
diinya ¢apinda 6nlenebilir zeka geriliginin en yaygin nedenidir. Tedavisi kolay, ucuz ve etkilidir. KH
tanist dogumdan sonra ilk 1-2 hafta icinde konulur ve tedaviye erken baslanirsa norogelisimsel sonug
genellikle normal olur (1).

Hasta bebeklerin ¢ogunda yenidogan doneminde hastaliga spesifik klinik bulgularin olmamas: ve
olgularin gogunun sporadik goriilmesi “konjenital hipotiroidi tarama programs™n1 6nemli kilmaktadir. Bu
tarama ¢abalar1 1970’lerin ortalarinda baslatilmis ve biiyiik 6lgiide basarili olmustur ; ancak ciddi
sekilde etkilenen bebeklerde, hizli tan1 ve tedaviye baslanmasina ragmen IQda hafif bir azalma ve

diger norolojik hasarlar goriilebilir (2,3).
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2. EPIDEMIYOLOJI

Ulusal ve bolgesel tarama programlarindan elde edilen veriler 151$1nda, konjenital hipotiroidi insidansinin
diinya capinda degisiklik gosterdigi saptanmistir. Insidans, cografi konuma ve etnik kokene gore
degisebilmektedir. Ayrica, insidansin ikiz dogumlarda (1:900) arttig1 ve ¢ogul dogumlarda (1:600)
daha da yiikseldigi goriilmektedir. Kizlarda erkeklere oranla 2 kat fazla gortilmektedir (3,4).

Yenidogan tarama programlari tarafindan saptanan konjenital hipotiroidi insidansinda, 1970’lerin
ortalarinda 1:4000den 2010da 1:2000e ytikselen bir artis egilimi goriilmektedir (3). Bu artis, muhtemelen
TSH temelli tarama programlarinda tiroid uyaric1 hormon (TSH) esik degerlerinin diisiiriilmesinin

bir sonucudur ve bu da daha hafif hipotiroidi vakalarinin saptanmasina yol agmaktadir(5).

3. ETIYOLOJi

Konjenital hipotiroidi “kalic1” ve “gegici” olmak iizere iki ana gruba ayrilir. Kalic1t KHde tiroid hormon
yapim yetersizligi yasam boyu devam eder ve siirekli tedavi gerektirir. Gegici KH ise dogumda tiroid
hormonlarinda gegici bir eksiklik saptanir ve yasamin ilk aylarinda veya yillarinda normal tiroid

hormon iiretimi olusur (3,4).
3.1. Kalic1 Konjenital Hipotiroidi

Kalict KH'nin en sik nedeni tiroid disgenezileridir (%85). Ikinci en sik nedeni otozomal resesif
gecis gosteren tiroid hormon sentezi kusurlar1 (dishormonogenezis) olusturur (%10-15). Tiroid
hormonu taginmasi veya etkisindeki kusurlar, konjenital hipotiroidinin nadir nedenleridir. Santral
hipotiroidizm?25.000-50.000 canli dogumda bir goriiliir ve hipofiz gelisiminden sorumlu transkripsiyon

faktorlerinin mutasyonuna bagli olarak gelisir (3,4).

Tablo 1. Konjenital Hipotiroidi tiirleri

Insidans FT4 TSH

Primer Hipotiroidi 1/2000-4000 ) T

Disgenezis ) T

Dishormonogenezis l T

TSH direnci Normal/ | T
Tiroid hormon direnci 1/40.000 T Normal /T
Santral Hipotiroidi 1/5205.600000— L Normal/ |
Gegici Hipotiroidi

Iyot eksikligi l 1

Iyot fazlalig1 l 0

Maternal antikorlar 1/180.000 l T
TBG Eksikligi (TT4 disiik) 1/8.000 Normal Normal

FT4: Serbest T4, TT4: Total T4TSH: Tiroid stimiilan hormon, TBG: Tiroksin baglayic1 globulin
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3.1.1. Primer Konjenital Hipotiroidizm

Primer konjenital hipotiroidi, tiroid bezindeki patolojilere bagli olarak gelisen tiroid hormonu
yetersizligini ifade eder. Vakalarin yaklasik yiizde 85’inin tiroid disgenezisinden, yiizde 15’inin ise

tiroid hormonu sentezindeki kusurlardan kaynaklandig: bildirilmistir (6).
A. Tiroid Disgenezisi

Kalic1 konjenital hipotiroidi vakalarinin %85’ini tiroit disgenezileri (aplazi, hipoplazi veya ektopi)
olusturur. Kizlarda erkeklere oranla 2 kat daha fazla siklikta goriiliir. Tiroid disgenezilerinin ¢ogu
sporadik olmakla birlikte olgularin yaklasik %2’sinde ailesel gecis (TTF-1, TTF-2, PAX-8, TBX1)
tanimlanmigtir. Bu genler tiroid embriyogenezi sirasinda eksprese olan transkripsiyon faktorlerini

kodlarlar ve bu genlerdeki mutasyonlar belirgin fenotipik sendromlara neden olabilir (3,4).

Monozigotik ikizlerdeki diskordansin (birinin etkilenip digerinin etkilenmemesi) agiklamasi
bilinmemektedir (7). Tiroid disgenezilerinin iigte ikisini ektopi (tiroid dokusunun normal inis yolunda
duraklamasz), iigte birini aplazi ve hipoplazi olusturmaktadir. Ektopik tiroidlerin biiyiik cogunlugu
sublingual (dil alt1) yerlesimlidir (3,4).

B. Tiroid Dishormonogenezi

Konjenital hipotiroidi vakalarinin %15’ini dishormonogenezis (tiroid hormonu sentez ve
salgilanmasindaki kalitsal kusurlar) olusturur. Otozomal resesif olarak kalitilir ve genellikle guatr
eslik eder. En sik “tiroid peroksidaz” (TPO) aktivitesindeki bozukluklardan kaynaklanir (3,4).
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Sekil 1. Tiroid hormonu sentez basamaklar:
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1. I- tutulmasi: Na+/I- simporteri (NIS) tarafindan iyodiiriin hiicreye alinmasi.
2. Difiizyon: I->nin hiicre i¢inde ilerlemesi.
3. Transport: Pendrin araciligiyla I->nin kolloid i¢ine taginmast.

4. Oksidasyon (Organifikasyon): TPO tarafindan iyodiiriin (I-) iyota (I0) ytikseltgenmesi ve
tiroglobuline baglanmasi. (Gerekli hidrojen peroksit DUOX2 ve DUOXA2 tarafindan tiretilir) .

5. Konjugasyon (Kenetlenme): TPO tarafindan 2 DIT molekiiliiniin (T4 olusumu) veya MIT

ile DIT>nin (T3 olusumu) birlesmesi.

6. Endositoz ve Proteoliz: Tiroglobiilinin hiicreye geri alimi, lizozomla fiizyonu ve T4, T3, DIT,
MIT salinimi.

7. Salinim: T4 ve T3»>iin dolasima salinmasi.

8. Deiodinasyon (Geri Déniisiim): Iyodotirozin deiodinaz (IYD/DEHALI1) tarafindan DIT ve

MIT>nin iyotunun geri kazanilmasi.
C. Tiroid Stimiilan Hormona (TSH) Direng

Tirotropin (TSH) reseptor genindeki mutasyonlar, yliksek serum TSH ve diisiik T4 seviyesi ile primer
hipotiroidi olarak ortaya ¢ikmaktadir (8). Ayrica, GNAS gen kusuruna bagli Psodohipoparatiroidizm
tip 1A veya 1B olan bazi formlarda da TSH sinyal iletiminde bozukluk vardir. Bu vakalarda hipotiroidi
hafiftir ve tedaviye ragmen bilyiime yavas seyrederek boy kisalig1 gelisebilir.

D. Tiroid Hormonu Taginma Kusurlar1

Tiroid hormonunun hedef organlara gecisi plazma zari tastyicilari ile olur. X'e bagli MCT8 genindeki
bir mutasyon, Allen-Herndon-Dudley sendromu olarak bilinen ciddi zihinsel gerilige yol agar. Kusurlu
tastyic1 T3’tin ndronlara gegisini bozar; bu sendrom yiiksek T3, diisiik T4 ve normal/hafif yiiksek TSH

seviyeleri ile karakterizedir (9).
E. Tiroid Hormonuna Direng (Reseptor Kusurlari)

Insidans1 yaklagik 1:40.000>dir ve tiroid hormonu reseptérlerindeki (6ncelikle THRB geni)
mutasyonlardan kaynaklanir. Yiiksek serum T4, serbest T4, T3 ve serbest T3 seviyeleri ile normal
veya hafif yliksek TSH seviyeleri ile karakterizedir. Cogu hasta igin tedavi endike degildir. THRA
genindeki mutasyonlara bagli diren¢ daha nadirdir ve diisiik serbest T4, ytiksek T3 ve normal TSH

seviyeleri gosterir (10).
3.1.2. Santral (Sekonder) Konjenital Hipotiroidi

Siklig1 1/30.000-50.000 civarindadir ve hipofiz veya hipotalamusun gelisimsel kusurlarina bagl
TSH iiretim bozukluklarindan kaynaklanir. Cogunlukla konjenital hipopituitarizmin (diger hipofiz
hormon eksiklikleri) bir bilesenidir. Konjenital hipopituitarizm septo-optik displazi veya yarik damak/
dudak gibi orta hat defektleri ile birlikte olabilir (3,4). Yalmizca TSH taramasina dayali programlar

genellikle bu bebekleri taninmlamaz.
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3.2. Gegici Konjenital Hipotiroidi
Konjenital hipotiroidi vakalarinin yaklasik %50-60’1ik kismini gegici hipotiroidiler olusturur.
. Diinya ¢apinda en sik nedeni iyot eksikligidir.

. Iyot eksikligi olmayan iilkelerde en yaygin nedenler: Maternal antitiroid ila¢ kullanimy,

maternal TSH reseptor bloke edici antikorlar, gebelikte veya postnatal donemde iyot fazlahigina maruz

kalma.

. Diger nedenler: Biiyiik hepatik hemanjiyomlar ve bazit DUOX2 gen mutasyonlari.

. Gegici hipotiroidi, daha diisiik TSH esiklerine sahip tarama programlarinda daha sik saptanir
(11).

4. TANI, TARAMA VE DEGERLENDIRME

4.1. Klinik Bulgular

Konjenital Hipotiroidili yenidoganlarin ¢ogu (%95) asemptomatiktir. Bunun nedeni, maternal
tiroksinin (T4) plasentay1 ge¢mesi ve az da olsa rezidiiel tiroid fonksiyonunun bulunmasidir. Erken
klinik bulgular genellikle tiroid agenezisi olan veya maternal hipotiroidizmi olan yenidoganlarda

gorilir (3,4).

Tarama programlarinin olmadigi yerlerde, yasamin ilk birkag ayinda gelisen tipik semptom ve bulgular

sunlardir:

Letarji, boguk sesle aglama

. Beslenme sorunlari, emmede azalma
. Kabizlik
. Sis (miks6dematdz) ve/veya kaba yiiz goriiniimii, makroglossi (dil bityiikliigii)

. Umblikal herni (gobek fitig1)
. Genis fontaneller, hipotoni, cilt kurulugu
. Hipotermi ve uzamis sarilik

Dishormonogenezi olan bebeklerde guatr saptanabilir. Santral hipotiroidi varsa, diger hipofiz hormon

eksikliklerine bagh ek bulgular (hipoglisemi, mikropenis, inmemis testis) goriilebilir.
4.2. Yenidogan Taramasi

Yenidogan bebeklerin tiimii konjenital hipotiroidi agisindan taranmaktadir.

4.2.1. Tarama Yontemi ve Zamanlamasi

Tarama igin kan, topuktan filtre kagidina toplanir. Miadinda dogan bebekler icin 6rnek, optimal
olarak dogumdan sonra 24 ila 72 saat arasinda toplanir. Bazi programlar 1-3 hafta arasinda ikinci
bir 6rnek alir (13,14).
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Iki ila dort haftalikken ikinci bir tarama yapilmasi gereken riskli bebek gruplari (14):

. Preterm veya ¢ok diisiik dogum agirlikli

. Akut hasta

. Down sendromu

. Monozigotik ikiz veya ¢cogul dogumlar

. [lk taramadan énce kan transfiizyonu alanlar

4.2.2. Tarama Akis Semasi (TC Saglik Bakanlig1)
TC Saglik Bakanlig1 Konjenital Hipotiroidi (TSH) Akis Semasi

Konjenital Hipotiroidi (TSH)Akis Semasi

[ KAN ORNEG s Bebek 1 aydan biiyiikse ]

v y

UYGUNSUZ KAN ORNEGI ] [ UYGUN KAN ORNEGI ]

! l

[ KAN ORNEGI TEKRARI ]—)[ TARAMA LABORATUVARI ]

v v
[ <5,5 miU/L ] 5,5-20 mIU/L

v

[TEKRAR KAN (‘jRNEGi]

[ NORMAL J
PEDIATRIK DANISMAN POERITIGRI
) : , LABORATUVARDA
ENDOKRINOLOJ HEKIM SERDMTA VETSH
s x e
KLINIGINE SEVK GORUSU BAKILMASI*
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4.2.3. Tarama Sonuglarinin Yorumlanmasi ve Takip

. TSH > 20 mIU/L: Dogrulayici testler (serum FT4 ve TSH) i¢in acil yonlendirme ve tedavi
planlamas.
. TSH 5,5-20 mIU/L: Tekrar kan drnegi alinmasi planlanir. Ikinci 6rnekte de TSH >5,5 mIU/L

ise dogrulayici testler i¢in yonlendirilir.
. TSH < 5,5 mIU/L: Normal olarak degerlendirilir (16).

Bu TSH tarama teknigi ile geri ¢agrilan her iki bebekten yaklasik birine hipotiroidi tanis1 konur. TSH
esiginin diistiriilmesi daha hafif vakalarin saptanmasini artirirken, yalanci pozitiflik oranini da

artirmaktadir.
4.2.4. Yalanci Negatif ve Yalanci Pozitif Sonuglar

. Yalanc1 Negatif Sonuglar: Yenidogan taramasi, santral hipotiroidiyi saptamada diisiik

duyarliliga sahiptir. Yalnizca TSH taramasi kullanan programlar bu vakalar1 saptamaz (13,14).

. Yalana Pozitif Sonuglar: Orneklem zamanlamasindan (dogum sonrasi TSH artisi etkilenir. Birgok

program bu nedenle yasa bagli TSH esikleri kullanir.
4.3. Dogrulayic1 Tani Testleri (Serum)

Anormal tarama sonuglari bildirildiginde veya klinik siiphe varsa, tan1 venoz kandan 6l¢iilen serum
FT4 ve TSH ile dogrulanmali veya dislanmalidir. Yorumlamada mutlaka yasa 6zel referans araliklar:

kullanilmalidir; zira yenidogan TSH ve T4 diizeyleri erigskinlerden daha yiiksektir.

. Yiiksek TSH, Diisiik Serbest T4: Primer hipotiroidi tanisini dogrular. Tedavi derhal
baslanmalidir (13).
. FT4 Normal, TSH Yiiksek (>20 mIU/L): Tedavi baglatilmalidir.

. FT4 Normal, TSH Hafif Yiiksek (6-20 mIU/L): Olgu yakin takip edilir ve testler bir hafta icinde
tekrarlanir. Serum TSH dort haftalik yasa kadar >10 mU/L kalirsa, tedaviye baglanmasi 6nerilmektedir
(14).

. Diisiik veya Normal TSH, Diisiik Serbest T4: Santral hipotiroidi olasiligin1 disiindiiriir
(Tablo 1). (Ayrica prematiire veya hasta bebeklerde non-tiroidal hastalik sendromu ile de uyumlu
olabilir (14,15)).

0 ONEMLI NOT: Santral hipotiroidili bebeklerde diger hipofiz hormon eksiklikleri (6zellikle
santral adrenal yetmezlik) olabilir. Olasi bir adrenal krizi tetiklememek i¢in, levotiroksin tedavisinden

once glukokortikoid tedavisi baslatilmalidir (17).
4.4. Etiyolojiye Yonelik Ek Testler

Etiyolojiyi aydinlatmak, prognozu belirlemek, kalic1/gegici ayrimini yapmak ve genetik danigmanlik

saglamak amaciyla ek testler yapilmalidir (1-3).

. Tiroid Goriintiilemesi (Ultrasonografi ve Sintigrafi):
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0 Altta yatan etiyolojiyi (disgenezis veya dishormonogenezi) belirlemede kullanilir (18,19).

0 Tiroid Ultrasonografisi (USG): ilk tercih edilen goriintiilemedir, ancak ektopik dokuyu
saptamada sintigrafi kadar giivenilir degildir (20).

o Tiroid Sintigrafisi (Radyoniiklid Goriintiileme): Iyot-123 veya 99m-Perteknetat kullanilmahdur.

0 Dishormonogenez: Normal konumda, biiyiik bir bez ve yiiksek tutulum goériilir. Pozitif

bir perklorat desar;j testi, organifikasyon kusurunu gosterir.

0 TSH Reseptor Defekti veya Maternal Blokan Antikor: USG>de normal bez, ancak sintigrafide

azalmis tutulum goriiliir (20,21).

0 Gegici Hipotiroidi (Maternal Antikor): USG>de normal bez, sintigrafide tutulum yoktur (aplazi
gibi goriiniir).

. Serum Tiroglobulin (Tg) Konsantrasyonu:

0 Gorintillemede tiroid bezi goriilmeyen (agenezi siiphesi) bebeklerde diisiik Tg seviyesi tiroid

aplazisini destekler.

0 Goriintiilemede biiyiik bezi olanlarda diisitk Tg seviyesi, tiroglobulin gen kusuruna isaret
eder (13).

. Tiroid Otoantikorlar::

0 Maternal otoimmiin tiroid hastalig1 dykiisii varsa, gegici hipotiroidi tanisi i¢cin TSH-reseptor

bloke edici antikorlar (annede ve/veya bebekte) 6l¢tilmelidir (13).

. Idrar iyot Konsantrasyonu:

0 Iyot eksikligi veya fazlalig1 siiphesini dogrulamak i¢in kullanilir (13).
. Genetik Testler:

0 Spesifik bir genetik etiyolojiyi diisiindiiren ailesel veya sendromik 6zelliklere sahip vakalarda

hedeflenmis genetik testler onerilir (22).
5. TEDAVi

Tedavide temel amag, tiroid hormon diizeylerini en kisa zamanda normal sinirlara yiikselterek

(biyokimyasal 6tiroidi) hastanin normal norolojik gelisimini ve biiyiimesini saglamaktir (1,2).
. Segilecek Ilag: Oral Levotiroksin (L-T4) ilk secenektir.

. Baslama Zamani: Norolojik prognoz agisindan kritiktir. Tan1 ve tedavi baslama yast ile IQ

arasinda negatif bir iliski vardir.
. Doz: Baslangi¢ dozu 10-15 mcg/kg/giin olarak dnerilmektedir.

. Uygulama: Yiyecekler emilimi azalttig1 igin L-T4lin a¢ karnina giinde tek doz olarak sabahlar:

alinmasi onerilmektedir (1,2).

. Gegici Hipotiroidi Degerlendirmesi: Gegici hipotiroidi diisiiniilen olgularda, 3 yas sonras1 L-T4
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tedavisi azaltilarak kesilir. Bir ay sonra tiroid hormon diizeyleri normalse «ge¢ici hipotiroidi» tanisi

konur ve periyodik takibe devam edilir (5,6).
6. PROGNOZ

Tedavinin baglanma zamani nérolojik prognoz agisindan kritiktir. Tedavi baglama yasi ile IQ arasinda
negatif bir iligki vardir. Erken tani ve yasamin ilk haftasindan itibaren yeterli tedavi, normal lineer

biiyliime ve gelisme i¢in ¢ok 6nemlidir (5,6).

7. OZET VE ONERILER

. Epidemiyoloji: Konjenital hipotiroidi (insidans 1:2000-1:4000), zihinsel yetersizligin en yaygin
onlenebilir nedenlerinden biridir.

. Etiyoloji: Nedenleri; primer hipotiroidi (tiroid disgenezi [sporadik] veya dishormonogenez
[kalitsal]) , santral hipotiroidi (hipofizer/hipotalamik kusurlar) veya gegici hipotiroidi (iyot eksikligi/

fazlalig1, maternal antikorlar/ilaglar) olarak ayrilir.

. Klinik Belirtiler: Etkilenen bebeklerin biiyiik ¢ogunlugu (%95>ten fazlasi) dogumda
asemptomatiktir. Yasamuin ilk aylarinda letarji, beslenme sorunlari, kabizlik, makroglossi, umbilikal

herni, hipotoni ve uzamus sarilik gelisir.

. Yenidogan Taramasi:

0 Optimal zamanlama dogumdan 24 ila 72 saat sonrasidur.

0 Preterm, hasta, ikiz veya Down sendromlu bebekler i¢in 2-4 haftalikken ikinci taramayapilmalidur.
0 TSH esigi genellikle >20 mIU/L olarak kabul edilir.

. Tanu:
0 Yasa 6zel normlar kullanilmalidir.
0 Yiiksek TSH + Diisiik FT4 primer hipotiroidi tanisin1 dogrular ve derhal tedavi gerektirir.

0 Diisiik/Normal TSH + Diisiik FT4 santral hipotiroidiyi diisiindiiriir.
0 Sinirda TSH yiiksekligi (6rn. 5,5-20 mIU/L) olan vakalar yakin izlenir; TSH 4-6 haftalik yasa

kadar normallesmezse tedavi Onerilir.

. Ek Testler: Tan1 dogrulanirsa, etiyolojiyi (disgenezis, dishormonogenez, gegici) belirlemek

i¢in tiroid sintigrafisi, ultrasonografi, serum tiroglobulin veya otoantikor testleri yapilabilir.
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Childhood Diabetes: Diagnosis and Treatment
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Ozet:

Cocukluk ¢ag:1 diyabeti, genellikle Tip 1 diyabet olmakla birlikte, Tip 2 diyabet ve nadir monogenik diyabet
tiirlerini de kapsayan kronik bir metabolik hastaliktir. Tani, klinik semptomlar (poliiiri, polidipsi, kilo kaybi,
enurezis) ve laboratuvar 6lgtimleriyle konulur; diyabete 6zgii otoantikorlar Tip 1 diyabet tanisinda yol gosterici
iken, aile oykiisii, yas ve klinik 6zellikler Tip 2 veya monogenik diyabetin ayriminda 6nemlidir. Tedavi, diyabet
titriine gore belirlenir: Tip 1 diyabette insiilin replasmani zorunludur ve yasam boyu siirer; Tip 2 diyabette yagam
tarz1 degisiklikleri ve gerekirse farmakolojik tedavi (metformin veya insiilin) uygulanir. Tedavinin basarisi,
diizenli kan glukozu izlemi, hasta ve aile egitimi, beslenme ve fiziksel aktivite planlamasi ile saglanir. Erken tani

ve uygun yonetim, akut komplikasyonlar: 6nleyerek uzun dénemde metabolik kontrol ve yasam kalitesini artirir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, diyabet, tipl diyabet,mody diyabet

Abstract:

Childhood diabetes is a chronic metabolic disease that is usually Type 1 diabetes, but also includes Type 2
diabetes and rare monogenic forms of diabetes. Diagnosis is made based on clinical symptoms (polyuria,
polydipsia, weight loss, enuresis) and laboratory measurements. Diabetes-specific autoantibodies are helpful
in diagnosing Type 1 diabetes, while family history, age, and clinical features are essential for distinguishing
between Type 2 and monogenic diabetes. Treatment is determined by the type of diabetes: Insulin replacement
therapy is mandatory and lifelong in Type 1 diabetes; lifestyle changes and, if necessary, pharmacological
therapy (metformin or insulin) are applied in Type 2 diabetes. Successful treatment is achieved through regular
blood glucose monitoring, patient and family education, and planning for nutrition and physical activity. Early
diagnosis and appropriate management prevent acute complications and improve long-term metabolic control

and quality of life.

Keywords: Children, diabetes, type 1 diabetes, mody diabetes
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GIRIS

Cocukluk ¢ag1 diyabeti, 6zellikle Tip 1 diyabet olmak iizere, cocukluk ve ergenlik déoneminde en sik
goriilen endokrin hastaliklardan biridir. Tip 1 diyabet, pankreastaki beta hiicrelerinin otoimmiin
yikimi sonucunda insiilin eksikligi ile karakterizedir ve yasam boyu siiren bir tedavi gerektirir. Son
yillarda ¢ocuklarda Tip 2 diyabet sikliginda da artis gozlenmektedir; bu artis, obezite, sedanter yasam
tarzi1 ve genetik yatkinlik gibi faktorlerle iliskilidir. Diyabetin erken yasta baglamasi, cocugun biiyiime,

gelisme ve psikososyal yasamini dogrudan etkileyebilir.

Cocukluk ¢ag1 diyabetinde tani, izlem ve tedavi siirecleri, eriskinlerden farkli dinamikler ierir. Erken
tani, uygun insiilin tedavisi, egitim ve multidisipliner bir yaklasim, kisa ve uzun vadeli komplikasyonlarin
onlenmesi agisindan hayati 6neme sahiptir. Bu boliimde ¢ocukluk ¢aginda goriilen diyabet tiirleri,

patofizyolojileri, tan1 kriterleri, klinik 6zellikleri ve giincel tedavi yaklasimlari ele alinacaktir.
Diyabet Tanimi

Diyabet, insiilin sekresyonu veya insiilin etkisindeki bozukluklara bagl olarak ortaya ¢ikan, basta
karbonhidrat olmak iizere protein ve yag metabolizmasini da etkileyen kronik bir metabolik hastaliktir.

Bu bozukluklar sonucunda aglik ya da postprandiyal (yemek sonrasi) donemlerde hiperglisemi gelisir.

Diyabet tanisi, hiperglisemiye bagli klinik belirtilerin varlig1 ve kan sekeri diizeylerinin degerlendirilmesiyle
konur. Poliiiri, polidipsi, noktiiri, entirezis ve istaha ragmen kilo kaybi gibi belirtiler tan1 agisindan
onemlidir. Bu semptomlari tastyan olgularda glukometre ile yapilan parmak ucu kan sekeri dl¢iimii
hizl1 bir tarama yontemi olmakla birlikte, taninin dogrulanmasi amaciyla venoz kan 6rneginden elde

edilen plazma glukoz diizeylerinin laboratuvar kosullarinda degerlendirilmesi gereklidir.

Akut enfeksiyonlar, travma veya yogun stres gibi durumlarda goriilebilen gegici hiperglisemilerin
diyabet ile karistirilmamasi i¢in, kan sekeri diizeyleri belirli araliklarla izlenmeli ve tekrarlayan

olgiimlerle kalic1 hiperglisemi durumu degerlendirilmelidir.

Tesadiifen saptanan asemptomatik hiperglisemi varliginda veya atipik klinik prezentasyonu olan hafif
hiperglisemilerde taniy1 dogrulamak i¢in aglik/tokluk kan sekeri izlemleri veya oral glukoz tolerans
testi (OGTT) yapilabilir.

Tablo 1. Diyabet Tan1 Kriterleri

Aclik kan sekerinin > 126 mg/dl olmasi veya

OGTTde 2. saat kan sekerinin > 200 mg/dl olmas1 veya

(1,75 gr/kg max 75gr glukoz dozu ile uygulanmalidir.)

Rasgele kan sekerinin >200 mg/dl olmas: ve diyabetin klasik semptomlarinin oeslik etmesi (Poliiiri,

polidipsi, noktiiri, enuresis, kilo kaybi, polifaji varliginda)

279 I



Cocukluk Gagi Diyabeti: Tan1 ve Tedavi o  Uzm. Dr. Fatma Ozgiic Comlek

HbA1lc > %6,5 olmasi

OGTT; Oral glukoz Tolerans Testi, HbA1c; Hemoglobin Alc

Tablo 2. OGTT Sonucunu Degerlendirme

Aclik Glukoz 2.saat Glukoz
Durum
(mg/dl) (mg/dl)
Normal <100 <140
Bozulmus A¢lik Glukozu 100-125 <140
Bozulmus Glukoz Toleransi <126 140-199
Diyabet >126 > 200

Bozulmus aglik glukozu (BAG) ve bozulmus glukoz tolerans: (BGT), normal glukoz dengesi ile

diyabet arasindaki ara durumlar: ifade eden karbonhidrat metabolizma bozukluklaridir. BAG veya

BGT saptanan bireyler genellikle “prediyabet” olarak siniflandirilir ve 6zellikle obezite ile birlikte

oldugunda, Tip 2 diyabet ve kardiyovaskiiler hastalik gelisme riski belirgin sekilde artar. Eger hasta

obez degilse, monogenik diyabetler agisindan ayiric1 tani diigiintilmelidir. Ulkemizde en sik goriilen

MODY (Maturity-Onset Diabetes of Young) tip 2’nin genellikle yalnizca aglik hiperglisemisi ile seyrettigi

bilinmelidir; bu nedenle hastalarin diger diyabet tipleri agisindan da degerlendirilmesi 6nemlidir.

Diyabetin Siniflandirilmasi

Diyabet siniflandirilmasi, 1997 yilinda insiilin gereksinimleri yerine patofizyolojiye dayanarak revize

edildi. Mutlak insiilin eksikligi durumlar1 Tip1l Diyabet (T1D) olarak bilinirken, genellikle insiilin

direnciyle iliskili olan insiilin bagimli olmayan gurup T2D olarak yeniden adlandirildi.

Diyabetin giincel etiyolojik siniflandirmasi, Amerikan Diyabet Dernegi (ADA) siniflandirmasina

dayanan Tablo 3'de gosterilmistir. Diyabet tanisinin konulmasinin ardindan, Tip 1, Tip 2, monogenik

ve diger diyabet tiirleri arasindaki ayirim, hem tedavi planlamas: hem de egitimsel yaklagimlar

acisindan kritik 6neme sahiptir. Diyabetli bireyler, hastaligin farkli evrelerinde insiilin tedavisine ihtiyag

duyabilir veya duymayabilir; bu durum, diyabet tiiriinii tek basina belirlemek i¢in yeterli degildir. Bu

noktada, diyabetle iligkili otoantikorlarin degerlendirilmesi 6nemli bir tani aracidir. Glutamik asit
dekarboksilaz (GAD), insiilinoma iligkili protein-2 (IA2), insiilin otoantikorlar (IAA) ve/veya Cinko

transport-8 Antikoru (ZnT8) gibi antikorlarinin varlig, cocuklarda Tip 1 diyabet tanisin1 dogrulamada

yol gostericidir. Ozellikle obez ergenler gibi klinik sunumun net olmadig1 durumlarda, otoimmiin

belirteclerin dlgiilmesi Tip 1 diyabeti dogrulamada faydali bir yontemdir.

Diyabete 6zgii otoantikorlar1 negatif olan bireylerde ve asagidaki durumlarin varliginda, diger diyabet

tiplerinin olasilig1 dikkate alinmalidir:

0 35 yasindan once baslayan ve ti¢ kusakta otozomal dominant sekilde goriilen diyabet aile
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Sykiisii.

0 Diyabetin yasamin ilk 12 ayinda, 6zellikle ilk 6 ay icinde teshis edilmesi (Yeni Dogan Diyabeti).
0 Hafif aglik hiperglisemisi (5,5-8,5 mmol/L [100-150 mg/dL]), 6zellikle geng, obez olmayan
ve asemptomatik bireylerde.

0 Sagirlik, optik atrofi veya sendromik bulgular gibi (6rnegin mitokondriyal hastaliklar) iligkili
durumlarin varlig:.

0 Beta hiicreleri i¢in toksik etkisi bilinen ilaglara (siklosporin, takrolimus) veya insiilin direncine

yol agan ilaglara (glukokortikoidler, baz1 antidepresanlar) maruz kalma oykiisii.

Tablo 3. Diyabetin Etyolojik Siniflamasi (ISPAD 2022)

L. Tip 1 Diyabet (beta hiicre yikimi sonucu komplet insiilin eksikligi)
a) Immiinite iligkili

b) Idiyopatik

II. Tip 2 Diyabet (Goreceli insiilin eksikligi ve buna bagl hiperglisemi ile birlikte insiilin

direnci)
III. Diger Spesifik Tipler

A. Monogenik Diyabetin yaygin Formlari
MODY

HNF-4a mutasyonu

Glukokinaz (GCK) mutasyonu

HNF-1a mutasyonu

HNEF-1p mutasyonu

Neonatal Diyabet

o KCNJ11 « INS « ABCCB » 624 (PLAGL1, HYMA1) « GATAG6 « EIF2AK3 « FOXP3
B. Insiilin etkisindeki Genetik Kusurlar
INSR

Konjenital generalize lipodistrofi

Ailevi parsiyel lipodistroi

PIK3R1 (Short Sendromu)

C. Ekzokrin Pankreas Hastaliklar
Travma/pancreatektomi

Neoplasi

Kistik fibrosis iligkili diabet

Hemochromatosis

Transfusyon iligkili demir yiiklenmesi
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D. Endocrinopatiler

Acromegali

Cushing’s sendromu

Hypertiroidism

Feochromositoma/Glucagonoma/ Somatostatinoma

E. Ilag veya kimyasal ile indiiklenmis Insulin eksikligi ya da direnci

» Glucocorticoidler  Nicotinic acid « Atipik antipiskotiklere Protease inhibitorleri (first generation)
« Statinler

Insulin Eksikligi Yapanlar

o B-blockerler « Calcineurin inhibitorleri « Diazoxide ¢ Fenitoin « L-asparaginaz « Pentamidine o
Thiazid gurubu diuretikler

Insulin Direnci Yapanlar

« $-adrenerjij agonistler « Biiylime hormonu

E Enfeksiyonlar

Dogumsal rubella, Enterovirus, Cytomegalovirus

G. Immun aracil diyabetin nadir goriilen formlart

Anti-insulin receptor antibodies, Poliendocrine aotoimmune Hastaliklar APS I and II

H. Diyabetle iliskili olabilecek Bazi Sendromlar

Down sendromu, Klinefelter sendromu, Turner sendromu, Friedreich’s ataxia Myotonic distrofia,

Porphyria, Prader-Willi sendromu

IV. Gestational diabetes mellitus (GDM)

KLINIK

Tan1 aninda diyabetik ketoasidoz (DKA) varligy, bityiik olasilikla Tip 1 diyabeti destekler; ancak nadiren
Tip 2 diyabet veya HNF1A-MODY'li hastalarda da goriilebilecegi unutulmamalidir. T1D igin tipik klinik
bulgular arasinda, semptomlarin ani baslangici, kilo kaybu ile birlikte goriilen poliiiri ve polidipsi ile
basvuru veya diyabetik ketoasidozun eslik etmesi sayilabilir. Poliiiri, serum glikoz konsantrasyonunun
180 mg/dLnin (10 mmol/L) {izerine ¢tkmas1 ve bobrek glikoz esigini asmas1 durumunda ortaya gikar
ve bu da idrar glikoz atiliminin artmasina neden olur. Glikoziiri, ozmotik diiireze (yani poliiiri) ve

hipovolemiye neden olur. Tuvalet egitimi almamis ¢ocuklarda, bakicilar 1slak bez sikliginda artis ve/

veya alisilmadik derecede agir (1slak) bezlerde artis fark edebilir.

Kilo kaybi, hipovolemi ve artan katabolizmanin bir sonucudur. Diyabetik cocuklarda insiilin eksikligi,
iskelet kaslarinda glikoz kullanimini bozar ve yag ve kas yikimini artirir. Baglangigta istah artar, ancak
zamanla ¢ocuklar agliktan ¢ok susuzluk hisseder ve ketozis, mide bulantis: ve istahsizliga yol agarak
kilo kaybina katkida bulunur.

Poliiiri ve polidipsi gibi klasik semptomlar hastalarin %90’ 1ndan fazlasinda mevcuttur, ancak bunlar

her zaman ilk sikayetler degildir ve yalnizca gece idrara ¢ikma ve yatak 1slatma, artan siklik ve/veya
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alisilmadik sekilde 1slak bez ve siirekli susuzluk hakkinda 6zel olarak sorulduktan sonra ortaya ¢ikabilir.
Kilo kaybi, ¢ocuklarin yaklagik yarisinda ortaya ¢ikan bir semptomdur. Nadirde olsa, 6zellikle kizlarda
goriilebilen perineal kandidiyazis ve hiperglisemide lensin ozmotik ortamindaki ve daha az élgiide
sulu ve vitreus sivilarindaki degisiklikler nedeniyle gelisebilen akut gorme bozukluklar: da akilda

tutulmalidir.

Tip 2 diyabette temel patofizyoloji, obeziteye bagh gelisen insiilin direncidir. Bu nedenle, dislipidemi,
hipertansiyon ve metabolik disfonksiyon ile iliskili karaciger yaglanmasi gibi insiilin direnci bulgularinin
varligi, T2D tanisini destekler. Ayrica, ciltteki akantozis nigrikans, birinci derece akrabalarda T2D
oykiisi, polikistik over sendromu veya uyku apnesi gibi ek semptomlarin eslik ettigi obez adolesanlarda

diyabet, daha ¢ok T2D olasiligini diisiindiiriir.

Ailede diyabet oykiisiiniin varligi, Otozomal dominant kalitim 6zelligi nedeniyle en stk MODYde
gozlense de, T2Dde yaygin olarak goriilebilmektedir. Bununla birlikte, T1D bireylerde de aile dykiisiiniin
bulunabilecegi akilda tutulmalidir. MODY nin en sik goriilen tipi olan GCK mutasyonlarinda kan
glukoz diizeyleri genellikle hafif yiikselmistir; bu nedenle aile 6ykiisiinde diyabet varlig1 her zaman
bildirilmeyebilir. Bu hastalarda, ebeveynlerin kan glukoz diizeylerinin incelenmesi, ailede diyabet olup
olmadiginin belirlenmesine yardimci olur. Ayrica, ailedeki diger diyabetli bireylerin sayisi ve klinik
seyirleri, ayiric1 tanida degerli bilgiler saglar. MODY nin nadir goriilen alt tiplerinde ise basta renal
tutulumu olmak tizere ekstrapankreatik bulgular goriilebilir; bu nedenle diyabetin yani sira ekstra
pankreatik semptomlarin varlig1 da olas1t MODY tanisi agisindan gozden gegirilmelidir. Bununla
birlikte, bu klinik bulgular kesin ayiric1 tani kriteri olarak degil, yalnizca taniy: destekleyici bulgular

olarak degerlendirilmelidir.

Diyabetik ketoasidoz (hiperglisemi ve ketoasidoz), ¢ogu toplumda T1D’in tan1 aninda en yaygin
semptomudur. Semptomlar benzerdir, ancak genellikle asidozu olmayan hastalara gére daha siddetlidir.
Poliiiri, polidipsi ve kilo kaybina ek olarak, ketoasidozlu hastalar meyvemsi ¢iiritk elma kokulu bir
nefes, uyusukluk ve halsizlik gibi nérolojik bulgularla ayrica metabolik asidoza bagl gelismis kussmaul

solunum ile bagvurabilirler.
Laboratuvar Testleri

Diyabet otoantikorlarimin olgiimii; Bu test paneli, bagvuru aninda, insiilin tedavisine baslamadan
once veya hemen sonra yapilmalidir. Insiilin antikorlari, ekzojen insiiline maruz kaldiktan yaklagik
10 ila 14 giin sonra da gelisebilir. T1D’li hastalarin ¢ogunda, pankreas beta hiicrelerinin otoimmiin
yikimini gésteren pankreas otoantikorlarindan bir veya daha fazlasi bulunur; bu durum bazen tip 1A
diyabet olarak adlandirilir. T1D klinik 6zelliklerine sahip hastalarin az bir kisminda tespit edilebilir
otoantikor bulunmaz ve tip 1B diyabet olarak siniflandirilirlar. Bu hastalarda otoimmiin beta hiicre
yikimina dair bir kanit yoktur ve bagka bir neden tespit edilememistir. Tersine, T2D klinik 6zelliklerine
sahip bireylerin %30’una kadarinda pozitif otoantikorlar bulunur ve yavas ilerleyen bir otoimmiin

diyabet tiirii olabilecegi diisiintilmektedir.
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Insiilin ve C peptid; Yeni tan1 konmus bir hastada, insiilin ve C-peptid seviyeleri siddetli hiperglisemi
(glikoz toksisitesi) ve akut hastalik nedeniyle baskilanabileceginden, ¢ocuk ilk hiperglisemi stresinden
kurtulduktan sonra bu testler yapilmalidir. Tip 1 diyabetli cocuklarda aglik insiilin ve C-peptid diizeyleri,
es zamanli plazma glikoz konsantrasyonuna gore uygunsuz derecede diistiktiir (yani, hiperglisemiye
ragmen diisiik veya normal araliktadir). Buna karsilik, yiiksek aglik insiilin ve C-peptit diizeyleri tip

2 diyabeti diisiindiirir.

Bazi hastalarda karisik 6zellikler olabilir ve siniflandirilmalar1 zordur; bu da diyabetin heterojenligini

vurgular.

HbA I testi de tani kriterleri arasinda yer alir; % 6.5 ve lizeri degerler diyabet lehinedir, ancak ¢ocuklarda

hizli glisemik degisiklikler ve bazi hemoglobinopatiler nedeniyle HbA1c tek bagina yeterli olmayabilir.
Stres Hiperglisemisi

Strese yanit olarak ortaya ¢ikan hiperglisemi, bilinen diyabeti olmayan bireylerde gegicidir. Acil servise
bagvuran ¢ocuklarin %5’inde, akut hastalik veya sepsis; travmatik yaralanmalar, atesli nobetler, yaniklar
ve yiiksek viicut 1s1s1 (>39 °C) ile iligkili olarak stres hiperglisemisi bildirilmistir. Bununla birlikte, bu
¢ocuklarda siddetli hiperglisemi (>16,7 mmol/L veya 300 mg/dl) insidansinin %1den az oldugu ve
bireylerin neredeyse iigte ikisinin degerlendirmeden dnce glikoz metabolizmasini etkileyen miidahaleler

aldig1 saptanmustir; bu da etiyolojinin en azindan kismen iatrojenik olabilecegini diisiindiirmektedir.

Stres hiperglisemisi olan ¢ocuklarda diyabetle iligkili otoantikorlar i¢in test yapilmasi, T1D gelisimi
i¢in yiiksek pozitif ve negatif 6ngérii degerine sahiptir. Siddetli yaniklara maruz kalan gocuklarda

insiilin direncinin 3 yila kadar devam edebilecegi akilda tutulmalidir.
Diyabetik Ketoasidoz (DKA)

DKA, Uluslararasi Pediatrik ve Ergen Diyabet Derneginin 2022 tarihli konsensiis bildirisinde belirtildigi

gibi, diyabetli bir hastada asagidakilerin tiimiiniin varligtyla tanimlanir;
«Hiperglisemi - Kan sekeri >200 mg/dL (11 mmol/L)
«Metabolik asidoz - Venéz pH <7,3 veya serum/plazma bikarbonat1 <18 mEq/L (18 mmol/L)

«Ketozis - Kanda keton varlig1 (>3 mmol/L beta-hidroksibutirat) veya idrar (“orta veya yiiksek” idrar

ketonlar1)

DKA'1 ¢ocuklar genellikle istahsizlik, bulanti, kusma ve karin agrisi ile bagvururlar. Fokal agri goriilebilir
ve apandisit veya diger karin i¢i patolojileri taklit edebilir. Hastaligin erken donemlerinde istah artis1

goriilebilir. Ancak, insiilin eksikligi siddetlenip ketoasidoz gelistiginde istah baskilanir.

Hiperventilasyon ve derin (Kussmaul) solunumlar, metabolik asidozun solunumsal kompanzasyonunu

temsil eder. Bebeklerde hiperpne sadece tasipne ile kendini gosterebilir. Hastalarda ayrica, digar1 verilen
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aseton nedeniyle meyvemsi bir nefes kokusu da olabilir.

Tasikardi, zayif periferik perfiizyon ve azalmus cilt turgoru gibi intravaskiiler hacim azalmasinin klinik
belirtileri DKA'l1 ¢ocuklarda goriiliir, ancak diger rahatsizliklardan kaynaklanan ayni derecede sivi

kaybi olan hastalara gore daha az belirgin olma egilimindedir.

Norolojik bulgular esas olarak asidoz derecesiyle iliskilidir. Cocuklarda DKA vakalarinin %0,3 ila

%0,9>unda beyin hasar1 meydana gelir ve 6nde gelen 6liim nedenidir

DKAda anyon ac181 degerlendirmesi, ketozis siddetinin tahmininde faydalidir ve anyon a¢iginin
normallesmesi, ketoasideminin ¢oziilmesinin faydali bir 6l¢tistidiir. Cocuklarda normal anyon ag181

1242 mmol/Idir. Cocuklarda DKA baslangicindaki ortalama anyon a¢1g1 30+3 mmol/Idir.
DKA TEDAVISI

Biling diizeyi bozulmus ve hava yolunu kendi basina agik tutamayan ¢ocuklarda, acilen ¢cocuk yogun
bakim veya anestezi uzmani konsiiltasyonu istenmeli ve hasta yonetimi gocuk yogun bakim ekibi ile
birlikte planlanmalidir. Hipotansif sok tablosu olan ve DKA ile bagvuran ¢ocuklarda, stvi replasmanina
ragmen dolasim yetmezligi bulgular1 devam ediyorsa, inotrop tedavi baslatilmali ve ¢ocuk yogun

bakim uzmanindan destek alinmalidir.

Voliim ekspansiyonu amaciyla, sok tablosu olmayan ancak agir dehidrate ¢ocuklara ilk 1-2 saat
boyunca 10-20 ml/kg serum fizyolojik (tercihen 10 ml/kg) verilebilir. Gerektiginde, doku perfiizyonu
diizelinceye kadar bu uygulama tekrarlanabilir. Hafif ve orta derecede dehidratasyonu olan ¢ocuklarda

ise voliim ekspansiyonu amaciyla siv1 verilmesine genellikle gerek yoktur.

DKA, nadiren sepsis tarafindan tetiklenebilir; ates, tipik DKA kliniginin bir parcasi degildir. Bu nedenle,
ates veya hipotermi, hipotansiyon, direngli asidoz ya da laktik asidoz varliginda sepsis olasilig1 g6z

oninde bulundurulmalidir.

Sivi ve potasyum replasmanindan sonra kan sekeri diismeye baslar. Erken intravendz insiilin
tedavisinin beyin 6demi riskini artirabilecegine dair bazi bulgular mevcuttur. Bu nedenle, bolus

instilin uygulanmamali ve intravendz insiilin tedavisine siv1 tedavisinden 1-2 saat sonra baglanmalidir.

Burada ayrintili olarak DKA tedavi protokoliine yer verilmeyecektir. Hastay: ilk karsilayan ve sevk

edecek olan acil servis/ pediatri hekiminin dikkat etmesi gereken hususlar asagidadir.
DKA tanist konulan ¢ocuklarda dikkat edilmesi gereken acil yonetim adimlar::

- Acil tedavilerin uygulanmasi (A,B,C degerlendirilerek gerekli miidahaleler yapilmalidir).
- %100 oksijen verilmelidir.

-Kussmaul solunumu olan ¢ocuklarda en hizl sekilde damar yolu agmak ve tercihen ¢ocuk endokrinolojisi

uzmani bulunan bir merkeze sevk etmek.
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- Hipotansif sok durumunda gerekli miidahaleleri yapmak (SF ile bolus s1v1 uygulamasi ve gerekirse

inotropik ajan kullanimi).

- Agir dehidrate ¢ocuklara bir kez 10 ml/kg SFyi 1 saatlik siireyle vermek.

- Hiperpotasemi bulgularinin izlenmesi (EKGde T sivriligi).

- Sevk sirasinda, 2 idame + defisit/48 saat hizinda SF ile hastay1 gondermek.
- Bolus insiilin uygulamaktan kaginmak.

- Kesinlikle Bikarbonat uygulamaktan kaginmak.

- Koma ile bagvuran hastalarda merkezi sinir sistemi komplikasyonu riski oldugundan, vakit kaybetmeden

¢ocuk endokrinolojisi uzmani ve ¢ocuk yogun bakim hizmeti bulunan bir merkeze sevk saglamak.
Tip 2 Diyabet Takip ve Tedavisi

Cocuklarda Tip 2 diyabet tedavisinin temel amaci, kan glukozunu hedef diizeylerde tutmak ve eslik
eden kardiyometabolik risk faktorlerini kontrol altinda tutmaktir. Tedavi yasam tarzi degisiklikleri ile
baslar; saglikli beslenme, diizenli fiziksel aktivite ve kilo yonetimi 6nceliklidir. Diyabetin baglangicinda
metformin, insiilin direnci ve hiperglisemi kontrolii i¢in ilk tercih edilen ilagtir. Kan sekeri hedeflerine
ulasilamayan veya belirgin hiperglisemi ile bagvuran hastalarda insiilin tedavisi eklenebilir. Ayrica
hipertansiyon, dislipidemi ve yagh karaciger gibi eslik eden durumlar da tedavi planina dahil edilmelidir.
Diizenli takipler, glukoz 6l¢timleri ve egitim, komplikasyon riskini azaltmada kritik rol oynar ve

bireysellestirilmis yaklasim her hasta i¢in gereklidir.
Tip1 Diyabet Takip ve Tedavisi

Cocuklarda Tip 1 diyabet tedavisinin temel amaci, kan glukoz diizeylerini normal sinirlarda tutmak, akut
komplikasyonlar1 6nlemek ve uzun vadeli mikro- ve makrovaskiiler komplikasyon riskini azaltmaktur.
Tedavi, yasam boyu siiren insiilin replasmani ile saglanir; insiilin dozu, bireysel yas, kilo, beslenme ve
tiziksel aktiviteye gore ayarlanir. Kan glukozu ve HbAlc diizeylerinin diizenli takibi, hipoglisemi ve
diyabetik ketoasidoz gibi akut komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan kritik 6neme sahiptir. Diyet ve
egzersiz egitimi ile birlikte hasta ve aile egitimi, diyabet yonetiminin ayrilmaz bir parcasidir. Glinliik
yasamda kan sekeri izlemi, insiilin uygulama teknikleri ve komplikasyon belirtilerinin taninmasi,

tedavi basarisini artiran temel unsurlardir.

Cocuklarda siirekli glukoz dl¢iim sistemleri (CGM - Continuous Glucose Monitoring), cilt altina
yerlestirilen kiigiik bir sensor araciligiyla interstisyel sividaki glukoz diizeylerini 5-15 dakikada bir
olgen cihazlardir. Bu sistemler, diyabetli gocuklarda glukoz dalgalanmalarini anlik olarak izleme ve
hiper-hipoglisemi riskini azaltmada oldukga etkilidir. Tedaviye uyumu artiran ve yasam kalitesini
iyilestiren bu cihazlar Ulkemizde de 2024'den itibaren tiim ¢ocuk tip 1 DM hastalarinda devlet
tarafindan karsilanmaktadir. Bazit CGM cihazlary, insiilin pompalariyla entegre ¢alisarak otomatik

insiilin doz ayarlamalar1 yapabilmektedir.
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Tip 1 diyabet (T1DM) tedavisinde ¢oklu insiilin enjeksiyon tedavisi (basal-bolus tedavi), fizyolojik

insiilin salinimini taklit etmeye en yakin yontemdir ve giiniimiizde ¢ocuklar i¢in altin standart tedavi

rejimidir.
Bu tedavi rejimi iki ana bilesenden olusur:

1. Bazal insiilin (uzun etkili):

- Giin boyunca karacigerden glukoz salinimini kontrol eder.

- Genellikle giinde 1 veya 2 kez uygulanir (6rnegin: glargin, detemir, degludek).

- Aglik kan sekeri diizeyini dengede tutar.

2. Bolus instlin (kisa/ultra kisa etkili):

- Ogiinlerle birlikte alinir, yemekle yiikselen kan gekeri icin gereklidir.

- Hizli etkili instilinler kullanilir (6rnegin: lispro, aspart, glulisin).

- Karbonhidrat sayimina gore doz ayarlanir.

Giinliik enjeksiyon sayisi genellikle 4 veya daha fazladur:

- 1-2 kez bazal instlin,

- Her ana 6giin 6ncesi bolus insiilin (3 kez veya daha fazla).

Bu rejim, insiilin pompasi kullanimiyla da saglanabilir (siirekli subkutan insiilin infiizyonu). Ancak

enjeksiyonla yapilan ¢oklu doz tedavisi, pompa kullanmayanlar i¢in standarttir. Egitim, kan sekeri

takibi, karbonhidrat sayimi ve doz ayarlama bilgisi tedavinin basarisi i¢in kritiktir.
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8.3. Boy Kisaligina Yaklasim

Cocuklarda Boy Kisaligi

Short Stature In Children

Fatma Ozgii¢ Comlek, Dr. Ogr. Uyesi
fatmaozguc@gmail.com

Cocuk Endokrinoloji B.D, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi

Ozet:

Kisa boy, yasa ve cinsiyete gore tanimlanmis popiilasyon ortalamasinin 2 standart sapmanin (SD) altinda olan
boy uzunlugu olarak tanimlanir. Bu tanim dogrultusunda, ¢ocuklarin yaklasik %3’ kisa boylu kabul edilir
ve bu durum pediatrik endokrinoloji kliniklerine en sik bagvuru nedenlerinden biridir. Kisa boya neden olan
etkenler oldukga gesitlidir; ancak klinik siniflandirma genellikle etyolojiye dayali olarak yapilir. En sik goriilen
nedenler arasinda idiyopatik kisa boy, ailesel kisa boy ve yapisal (konstitiisyonel) bityiime gecikmesi yer alir.

Bu siniflamalar hem tani yaklasimini hem de tedavi kararlarini yonlendirmek agisindan énemlidir.

Kisa boy degerlendirmesi; ayrintili klinik 6ykii ve fizik muayenenin yani sira biyokimyasal testler ve radyolojik
gorintilemelerin birlikte degerlendirilmesini gerektirir. Beslenme durumu, hormonal profiller (6zellikle bitytime
hormonu, tiroid fonksiyonlar1 ve IGF-1 diizeyleri) ile kemik yas1 tayini tanida temel yaklagimlardir. Tedavi, altta
yatan nedene gore sekillendirilir. Ornegin, anemi, malniitrisyon veya malabsorpsiyon gibi sistemik hastaliklar
uygun sekilde tedavi edilmelidir. Bityiime hormonu eksikligi saptanan olgularda ise rekombinant insan biiytime
hormonu tedavisi faydali olabilir. Ayrica, kisa boy nedeniyle psikososyal zorluklar yasayan ¢ocuklara psikolojik

destek verilmesi, 6zgiivenlerini artirmak ve yasam kalitelerini korumak a¢isindan 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Boy kisalig1, cocuk, bityiime hormonu eksikligi, turner

Abstract:

Short stature is defined as a height that is two standard deviations (SD) below the population mean defined by
age and sex. Based on this definition, approximately 3% of children are considered short, and this condition is
one of the most common reasons for referral to pediatric endocrinology clinics. The factors that cause short
stature are quite diverse; however, clinical classification is generally based on etiology. The most common causes
include idiopathic short stature, familial short stature, and constitutional growth delay. These classifications are

important for guiding both diagnostic approaches and treatment decisions.

Assessing short stature requires a detailed clinical history and physical examination, along with biochemical
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tests and radiological imaging. Nutritional status, hormonal profiles (especially growth hormone, thyroid
function, and IGF-1 levels), and bone age determination are key diagnostic approaches. Treatment is tailored to
the underlying cause. For example, systemic conditions such as anemia, malnutrition, or malabsorption should
be treated appropriately. When growth hormone deficiency is detected, recombinant human growth hormone
therapy may be beneficial. Furthermore, providing psychological support to children experiencing psychosocial

difficulties due to short stature is important to increase their self-confidence and maintain their quality of life.

Keywords: Short stature, child, growth hormon deficiency, turner

GIRIS

Biiyiime sorunlari, pediatrik endokrinoloji polikliniklerine yapilan bagvurularin 6nemli bir kismini
olusturur ve yeni bagvurularin yaklasik %50’si kisa boy sikayeti ile iliskilidir. Kisa boyun dogru sekilde
degerlendirilebilmesi i¢in, 6ncelikle normal biiylimenin fizyolojik siire¢lerinin anlagilmas: gerekir.
Normal biiylime; genetik, hormonal, beslenme ve gevresel faktorlerin etkilesimiyle diizenlenen karmagik

bir siiretir. Bu temel bilgiler dogrultusunda, kisa boyun altinda yatan patolojik ya da fizyolojik nedenler

ayirt edilebilir ve uygun tani-tedavi siireci baslatilabilir.

Kisa boy, ¢esitli antropometrik 6l¢iimlerle degerlendirilen ve ¢ok sayida potansiyel nedene bagl
olabilen klinik bir durumdur. Bazi ¢ocuklarda kisa boy fizyolojik bir varyant olup, poligenik (ailesel)
kisa boy veya yapisal biiyiime gecikmesi seklinde izlenebilir. Ancak boy kisaligy, sistemik hastaliklar,
kronik beslenme yetersizlikleri, psikososyal stres, hormonal bozukluklar (6rnegin biiyiime hormonu
eksikligi, hipotiroidi), genetik sendromlar (Turner sendromu, Noonan sendromu vb.) veya kas-iskelet
sistemi anomalileri gibi patolojik nedenlerin de bir belirtisi olabilir. Ayrica, dogumda gebelik yasina
gore kiigitk (SGA) olan ve ilk iki yasta yeterli biiylime yakalayamayan ¢ocuklar da kalic1 kisa boy
acisindan risk altindadir ve yakin izlem gerektirir. Bu nedenle kisa boy degerlendirmesi ¢ok yonlii

bir yaklagim gerektirir.

Kisa boylulugun dikkatli bir sekilde degerlendirilmesi, hem gereksiz tedavi yaklasimlarindan kaginmak
hem de altta yatan potansiyel patolojik nedenleri zamaninda saptayarak uygun miidahaleyi saglamak

acisindan biiyiik 6nem tasir.
ETIYOLOJI

Boy, genetik yapi tarafindan belirlenmekle birlikte, beslenme durumu, hormonal denge ve gevresel
kosullardan da 6nemli 6l¢lide etkilenir. Kapsamli degerlendirmelere ragmen, kisa boylu gocuklarin
%50 ila %90’1nda 6zgiil bir neden saptanamaz ve bu vakalar genellikle ailesel kisa boy, yapisal biiytime
gecikmesi veya idiyopatik kisa boy olarak siniflandirilir. Boy kisaliginin degerlendirilmesinde; biiytime
egrileri, cocugun mevcut boyunun ebeveynlerin ortalama boyuna (mid-parental height, MPH) yakinhig1

ve yillik biiytime hiz1 gibi parametreler temel alinarak etiyolojiye yonelik bir siniflama yapilabilir.
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Fizyolojik Kisa Boy

Kisa boylulugun en sik gériilen fizyolojik nedenleri arasinda ailevi kisa boy (AKB) ve yapisal biiytime
ve ergenlik gecikmesi (YBG) yer alir. Bu durumlarda ¢ocuklar genellikle normal dogum boyuna
sahiptir, ancak yasamin ilk 2-3 yili i¢cinde biiylime hizinda belirgin bir yavaslama gozlenir ve boy
uzunlugu -2 standart sapmanin altina iner. Bu dénemin ardindan biiytime hiz1 genellikle yasa uygun
sekilde devam eder, ancak ¢ocuklar persentil egrilerinin alt sinirlarinda, 6zellikle de 3. persentilin
altinda kalmaya devam eder. Normal biiylime hiz1 ve saglikli sistemik degerlendirme, bu olgularin
genellikle patolojik degil, fizyolojik bir siirecin pargas1 oldugunu gosterir. Bu nedenle, AKB ve YBG,

ayirict tanida dikkatle degerlendirilmelidir.

Ailevi kisa boy, cocugun nihai yetiskin boyunun yas, cinsiyet ve popiilasyon i¢in 3. persentilin (yaklagik
-2 SD) altinda oldugu, ancak bu durumun ebeveynlerin boylariyla uyumlu oldugu bir bityiime paternidir.
AKBde biityiime siireci normaldir; ¢cocuk genellikle erken ¢cocukluk doneminden itibaren alt persentil
egrileri izerinde sabit bir sekilde biiyiir. Tanida, beslenme yetersizligi, hormonal bozukluklar, edinilmis
hastaliklar veya bilinen genetik sendromlar dislanmalidir. AKB, genetik olarak belirlenen ve patolojik

bir nedenin olmadigi, normal bir bitylime varyanti olarak kabul edilir.

Bu duruma sahip ¢ocuklar, genellikle normal zamanlarda ergenlige girer ve bitylime plaklar1 zamaninda
kapanir. Bu nedenle nihai yetiskin boylari, toplum ortalamasina gore kisa kalsa da, genellikle genetik
potansiyelleriyle yani anne-baba boy ortalamasiyla uyumludur. Kemik yaslar1 genellikle kronolojik
yaslariyla paraleldir, bu da ailevi kisa boy tanisini destekler. Patolojik bir neden olmaksizin stabil

biiyiime paterni gosteren bu ¢ocuklarda tedavi gerekmez, ancak diizenli takip 6nemlidir.

Net bir nedeni belirlenemeyen vakalarda AKB, idiyopatik kisa boy (IKB) kategorisine girer. Bu gocuklarda
organik bir hastalik saptanmasa da, biiylime potansiyelini artirmak amaciyla bazi durumlarda biiytime
hormonu tedavisi diisiiniilebilir. Genetik olarak kisa boya neden olabilecek durumlar arasinda biiyiime
hormonu reseptdrii gen mutasyonlari, bityiime hormonu gen delesyonlari, PROP1, POU1F1 (POUF1),
SHOX gen mutasyonlar1 ve ailesel psodohipoparatiroidizm yer almaktadir. Bu genetik bozukluklar,
biiylime plaklarinda veya hormon sinyal yollarinda aksamalara neden olarak boy kisaligina yol agabilir.

Bu nedenle, agiklanamayan kisa boy vakalarinda genetik degerlendirme de 6nemlidir.

C tipi natriiiretik peptit reseptoriinii kodlayan NPR2 genindeki varyantlar gibi bityiime plagi bilesenlerini
etkileyen genetik kusurlar, AKB neden olabilir. Ayrica, genis aile analizlerinde, izole biiyiime hormonu
eksikligi ve IGF-1 kusurlarinin farkli kalitim paternleriyle birlikte goriilebildigi bildirilmistir. Bu bulgular,
bazi AKB vakalarinin altta yatan genetik nedenlerle iligkili olabilecegini diisiindiirmektedir. Ozellikle
boy uzunlugu ortalamanin 3 standart sapmadan daha fazla altinda olan ve hafif dismorfik 6zellikler
gosteren gocuklarda, monogenik biiyiime bozukluklar1 olasilig1 g6z 6niinde bulundurulmalidir. Genetik
varyantlarin tanimlanmasi, daha 6nce “idiyopatik” veya “fonksiyonel” kisa boy olarak adlandirilan
tablolarin yeniden siniflandirilmasini saglayarak, hedefe yonelik tedavi stratejileri gelistirilmesine

olanak taniyabilir.
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Konstitiisyonel gecikmis bitylime ve ergenlik, kisa boy kategorileri i¢cinde degerlendirilir. Bu ¢ocuklarda
biiytime hiz1 genellikle normaldir ancak bitylime ve puberte yasitlarina gore gecikmistir. Sonug olarak,
bu bireyler ¢ocukluk ve ergenligin erken donemlerinde yasitlarina kiyasla daha kisa boyludurlar. Ancak
biiyiime siiresi uzar ve genellikle eriskin donemde ulasilan nihai boy, genetik potansiyele ve toplum
ortalamasina uygundur. YBGde kemik yas1 genellikle kronolojik yasa gore gecikmis olup, boy yasi
kemik yasiyla uyumludur. Bu 6zellikler, YBG tanisinin ayirt edilmesinde ve gereksiz miidahalelerin

Onlenmesinde onemlidir.
Patolojik Kisa Boy

Boy uzunlugu toplum ortalamasinin -3 SD altina diisen ¢ocuklarda patolojik kisa boy goriilme olasilig
belirgin sekilde artar. Bu durum genellikle altta yatan bir etiyolojiye isaret eder. Etkilenen ¢ocuklar
dogumda normal veya kisa boylu olabilirler, ancak yasamin erken donemlerinde biiyiime hizinda azalma
gozlenir ve zamanla boy kisalig1 derinlesir. Solunum, gastrointestinal, hepatik, renal, kardiyovaskiiler,
hematolojik veya immiin sistem gibi farkli organ sistemlerini etkileyen kronik hastaliklar, viicudun ig
dengesini (homeostaz) bozarak biiyiimeyi yavaslatabilir. Gelismekte olan iilkelerde yetersiz beslenme
ve kronik enfeksiyonlar, patolojik kisa boyun en yaygin nedenleri arasinda yer alir. Bu nedenle bu
¢ocuklarin ayrintili tibbi 6ykii, fizik muayene ve uygun laboratuvar testleriyle degerlendirilmesi biiyiik

Oonem tagsir.

SGA (gestasyon yasina gore kiigiik) dogan bebeklerin yaklasik %85-901, yasamlarinin ilk 2-3 yili i¢inde
biiytimeyi yakalar. Ancak bu toparlanma, sosyoekonomik agidan dezavantajli popiilasyonlarda gecikebilir
veya hi¢ gerceklesmeyebilir. Biiytime geriligini telafi edemeyen ¢ocuklar, ileri yaslara kadar kisa boylu
kalabilir. Bu gurupta kisa boya neden olan etkenler oldukga ¢gesitlidir ve biiylime geriliginin derecesi ile
tedaviye verilen yanit bireyden bireye degiskenlik gosterebilir. Altta yatan nedenler; kondrodisplaziler,
biiytime plaklarindaki bozukluklar, bityiime hormonu-IGF-1 (BH-IGF-1) ekseniyle ilgili kusurlar veya
dismorfik sendromlar gibi monogenik ya da sendromik durumlari icerebilir. Ayrica, yetersiz beslenme
ve olumsuz cevresel kosullar da dogum sonras: biiyiimeyi olumsuz etkileyen 6nemli faktorlerdir.
Bu c¢ocuklarin dikkatli sekilde izlenmesi ve gerekirse genetik ya da hormonal degerlendirmelerle

incelenmesi gereklidir.

Endokrin bozukluklar, gocukluk déneminde dogrusal biiylimeyi 6nemli 6lgiide etkileyerek bireylerin
genetik potansiyellerine ulasmasini engelleyebilir. BH-IGF1 eksenindeki bozukluklar, konjenital veya
kazanilmig hipotiroidizm, Cushing sendromu ve psddohipoparatiroidizm gibi hastaliklar kisa boyun
onde gelen endokrin nedenleri arasinda yer alir. Bu durumlar, bityiime plaklarinda hiicre ¢ogalmasini
ve kemik olgunlagmasini olumsuz etkileyerek biiyiime hizin1 yavaslatir. Ote yandan, tedavi edilmemis
erken ergenlik, epifizlerin erken kapanmasina neden olarak biiytime siiresini kisaltabilir ve nihai

erigkin boyunun beklenenden daha kisa olmasina yol agabilir.

Iskelet displazisi ve rasitizm, her ne kadar ayr1 ayr1 nadir goriilseler de (6zellikle rasitizm gelismekte

olan iilkelerde daha yaygindir), birlikte ele alindiklarinda kisa boyun 6nemli nedenlerinden biridir.
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Iskelet displazileri, kemik biiyiimesini etkileyen genetik bozukluklardir ve bu grubun en yaygin
ornekleri akondroplazi ve hipokondroplazidir. Her iki durum da FGFR3 genindeki mutasyonlarla
iliskilidir. Akondroplazi, karakteristik yiiz goriiniimii, kisa ekstremiteler ve orantisiz kisa boy ile
taninirken, hipokondroplazi klinik olarak daha hafif seyredebilir. Akondroplazi vakalarinin yaklasik
%80’1 sporadik mutasyonlarla ortaya ¢ikar, bu da hastaligin ¢ogu zaman aile dykiisii olmadan da
gelisebilecegini gosterir. Rasitizm ise genellikle D vitamini eksikligi, fosfat bozukluklar1 veya genetik
nedenlerle olusan kemik mineralizasyon bozuklugudur ve tedavi edilmediginde iskelet deformiteleriyle

birlikte biiyiime geriligine neden olabilir.

Psikososyal boy kisalig, altta yatan organik bir neden bulunamadiginda ve ¢ocugun biiytime geriligi
ile birlikte olumsuz psiko-sosyal kosullarda yasadig1 durumlarda diistiniilen bir dislanma tanisidir.
Aile i¢i ciddi duygusal ihmal, istismar veya islev bozuklugu gibi faktorler, stres hormonlarinin etkisiyle
bityiime hormonu salinimini baskilayarak fonksiyonel hipopituitarizme yol agabilir. Bu ¢cocuklarda istah
azlig1, kilo kayb1 ve biiyiime duraksamasi goriilebilir. Ancak ortam degistirilip giivenli ve destekleyici
bir ¢evre saglandiginda bityiime hizinin normale dénmesi tipiktir. Tani, dikkatli sosyal degerlendirme

ve diger tiim olasi bitylime geriligi nedenlerinin dislanmas ile konur.

Sendromlar; Turner, Noonan, Prader-Willi (PWS), Russell-Silver ve 3-M sendromlar1 gibi birgok
genetik sendromda kisa boy 6nemli bir fenotip olarak goriiliir. Bu sendromlarda kisa boy, biiyiime
plaginin biiyiime potansiyelini sinirlayan genetik varyasyonlarin etkisiyle ortaya ¢ikar. Ayrica, bu
durumlarda genellikle ¢esitli organ sistemlerinde tutulumlar ve belirgin dismorfik (yiiz ve viicut
yapisina ait) 6zellikler de mevcuttur. Bu kompleks klinik tablo, biiyiime bozuklugunun sadece genetik

degil, cok sistemli etkilerle sekillendigini gosterir.

Idiyopatik kisa boy (IKB), bir cocugun boyunun, sistemik hastaliklar, endokrin bozukluklar, beslenme
eksiklikleri veya kromozomal anormallikler gibi bilinen nedenler olmadan, yasina, cinsiyetine ve
popiilasyon ortalamasina gore -2 SD altinda olmasidir. IKB’li ¢ocuklar genellikle normal dogum
agirligina sahip olup, biiyiime hormonu seviyeleri de normaldir. Etiyolojisi heterojen olan IKB, su
anda nedeni bilinmeyen durumlar1 kapsar. Molekiiler genetik alanindaki gelismelerle, gelecekte IKB
olarak tanimlanan birgok vakay1 daha spesifik genetik ya da biyolojik kategoriler altinda siniflandirmak

mimkiin olabilir.

Patolojik kisa boy, orantili ve orantisiz olmak tizere de iki sekilde siniflandirilabilir. Orantili kisa boyda
uzuvlar ve gévde normal oranlardadir. Orantisiz kisa boyda ise genellikle viicut béliimleri arasinda

orantisizlik vardir; oturma boyu ile ayakta durma boyu arasinda belirgin fark goriiliir.

Bagka bir siniflandirma da altta yatan nedene goére yapilir: Birincil bitylime yetersizligi ve ikincil
biiyiime yetersizligi. Birincil biiytime yetersizligi, Turner sendromu veya akondroplazi gibi biiyiime
plaginin potansiyelini dogrudan etkileyen durumlarda gériiliir. Ikincil biiytime yetersizligi ise, GH-
IGF-1 ekseni bozukluklari, hipotiroidizm, sistemik hastaliklar veya beslenme eksiklikleri gibi dis

veya sistemik faktorlerin biiyiime plaginin tam potansiyeline ulasmasini engellemesiyle ortaya ¢ikar.
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Patofizyoloji

Dogrusal bityiime, uzun kemiklerin ve omurlarin uglarindaki epifiz (biiytime) kikirdaginda gergeklesir.
Kondrogenez adi verilen bu siiregte, biiylime plagindaki kondrositler 6nce ¢ogalir, sonra hipertrofiye
ugrar. Hiicre béliinmesi ve bityiime kikirdagin genislemesini saglar; ardindan bu kikirdak mineralize
edilip altindaki kemige dontisiir. Bu diizenli siire¢ kemiklerin uzamasini ve dolayisiyla bireyin boyunun

artmasini saglar.

Bir ¢ocugun son boyunu belirleyen temel faktérler arasinda biiyiime hormonu ve IGF-1, tiroid
hormonu, ergenlik donemi seks steroidlerinin optimal seviyeleri ve fonksiyonlari yer alir; ayrica bu
hormonlarin reseptdrlerinin diizgiin ¢alismas: da 6nemlidir. Yeterli beslenme, NPR2, Indian hedgehog
(IHH), IGF-2 ve fibroblast biiyiime faktorleri gibi otokrin ve parakrin diizenleyiciler ile kisa boy
homeobox genleri ve RAS-mitojenle aktive olan protein kinaz kaskadi gibi hiicre i¢i sinyal yollar1 da

saglikli bitytime i¢in gereklidir.

Kikirdagin i¢sel bityiime potansiyelini dogrudan etkileyen anormalliklerden kaynaklanan boy kisaligs,
birincil biiyiime geriligi olarak siniflandirilir. Ornekler arasinda Turner sendromu, akondroplazi,
sendromik durumlar, parakrin sinyal yollarindaki bozukluklar (6rnegin, NPR2, IHH, IGF-2, FGF'ler)
veya SHOX mutasyonlar1 veya RAS-MAPK yolag: islev bozuklugu gibi hiicre i¢i mekanizmalardaki
kusurlar bulunur. Buna karsilik, ikincil biiytime geriligi, normal biiylime potansiyelinin gerceklesmesini
engelleyen dis faktorlerin neden oldugu boy kisaligini ifade eder. Bu faktorler arasinda endokrin ve

beslenme yetersizlikleri, sistemik hastaliklar ve ¢cevresel etkiler bulunur.
Fizik Muayene

Antropometri ve Tanner evrelemesi yapilmali, dismorfik 6zellikler (PWS, Turner, Noonan gibi
sendromlar), hipotiroidizm belirtileri ile orta hat defektleri, mikropenis veya orta yiiz hipoplazisi
gibi BH eksikligi veya ¢oklu hipofiz hormonu eksikliklerinin isaretleri dikkatle degerlendirilmelidir.
Omurga, kifoskolyoz veya diger vertebral anomaliler kontrol edilmelidir. Optik kiazma yakinindaki
intrakraniyal kitle veya yapisal malformasyonlar1 dislamak i¢in gerekli durumlarda fundoskopi ve

gorme alani testleri yapilabilir.

Boy 6l¢iimii, bas tepe noktas: Frankfurt yatay diizleminde (orbital taban ve dis kulak yolunun iist kenar1
hizasinda) konumlandirilarak, yerden basin tepesine kadar yapilir. 2 yas tizeri gocuklarda duvara monte
boy ol¢er, 2 yas altindakilerde infantometre tercih edilir. 2-3 yas arasi ¢cocuklarda ayakta boy, sirtiistii
uzunluktan yaklasik 1 cm kisadir; bu nedenle her iki 6l¢iim yapilmalidir. Olgiimde ¢ocuk ayakkabisiz
ve sa¢ aksesuarlar1 ¢ikarilmig, dik durmaly; topuk, kalga, kiirek kemikleri ve oksiput duvara dayals,
bas ise Frankfurt diizleminde hizalanmis olmalidir. Baglik duvara dik yerlestirilmelidir ve ortalama

3 ol¢tim yapilmasi 6nerilir.

Ozellikle -3 SD'nin altinda olan ve AKB ile karigabilecek cocuklarda dismorfik zelliklerin dikkatle

incelenmesi gerekir; boyle durumlarda genetik testlerin yapilma esigi diigiik tutulmalidir. Anamnezde,
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anne enfeksiyonlari, alkol kullanimi gibi dogum oncesi faktorler; SGA, hipoglisemi, hiperbilirubinemi
gibi perinatal 6yki; ailede kisa boy veya gecikmis ergenlik 6ykiisii; beslenme durumu, sistemik
hastalik belirtileri; steroid gibi ila¢ maruziyeti; norolojik bulgular ve hipotalamus-hipofiz aksi
tutulumunu diisiindiiren sikayetler ayrintili sekilde sorgulanmalidir. Ayrica, aile ortaminin psikososyal

degerlendirilmesi de biiytime ve gelisim agisindan biiyiik 6nem tasir.

Ortalama ebeveyn boyu, genetik boy potansiyelini gosterir ve hesaplanirken her iki ebeveynin boylarinin
ortalamasina erkeklerde 6,5 cm eklenir, kizlarda ise 6,5 cm ¢ikarilir. Beklenen yetiskin boyu, genellikle
bu MPH degerinin +8 cm araliginda kabul edilir. Biiyiime hizi ise en az 6 aylik araliklarla 6l¢iilen boy
degisimi olup, fizyolojik ve patolojik durumlar: ayirt etmek icin kritik 6neme sahiptir; normal hiz
genellikle hastalig1 dislar. Seri biiyiime grafikleri ise tanida énemli ipuglar1 sunar. Ornegin, yapilan
bir ¢aligmada biiyiime hormonu eksikligi olan ¢ocuklarin boy standart sapma puanlarinda ilk 5 yil

boyunca siirekli diisiis gozlenirken, AKB ve YBGde bu diisiis genellikle ilk 2 yil ile sinirhi kalmigtr.
Laboratuvar/Goriintiileme

Kisa boy aragtirmasi, hastanin klinik bulgularina gore diizenlenen laboratuvar, radyolojik ve molekiiler
testlerin birlesimini igerir. Ik taramada; eritrosit sedimantasyon hizi, hemogram, serum kreatinin,
karaciger enzimleri, albiimin, elektrolitler ve sistemik hastaliklar1 degerlendirmek i¢in idrar ve diski
analizleri yapilir. Ek testler arasinda muayene bulgularina gore, psédohipoparatiroidizm i¢in serum
kalsiyumu, ragitizmde alkalen fosfataz, renal tiibiiler bozukluklarda kan gazi analizi ve ¢6lyak hastalig
taramasi i¢in serum IgA anti-doku transglutaminaz antikorlar: yer alir. Ayrica, tiroid fonksiyonlar:

icin TSH ve serbest T4 diizeyleri 6l¢tilmelidir.

IGF-1 ve IGFBP-3 diizeyleri, biiyiime hormonu eksikligi taramasinda ilk adim olarak kullanilir. IGF-
1 diizeyi yas, puberte evresi, beslenme durumu, etnik koken ve kullanilan analiz yontemi gibi bir¢ok
faktorden etkilenir, bu nedenle yorumlama bu parametrelere 6zgii normatif degerlere gore yapilmalidir.
IGFBP-3 diizeyleri ise 6zellikle kii¢iik ¢ocuklarda daha stabildir ve beslenmeden daha az etkilenir, bu

nedenle tani siirecinde daha giivenilir bir biyobelirteg olabilir.

Radyolojik incelemeler, dzellikle sol el ve el bileginin postero-anterior rontgeni ile kemik yasini belirlemeyi
amaglar. Kemik yasinin degerlendirilmesi, bityiime potansiyelini tahmin etmede ve endokrinolojik
bozukluklar: ayirt etmede kritik 6neme sahiptir. Orantisiz boy kisalig1 veya iskelet displazisi siiphesi
varsa, omurga, uzun kemikler, eller, pelvis ve kafatasini iceren kapsaml bir iskelet taramasi gerekebilir.
Kemik yas1 degerlendirmesinde Greulich-Pyle atlasi, Tanner-Whitehouse yontemi ve otomatik
BoneXpert sistemi yaygin olarak kullanilir. Kemik yasi, ergenlik gelisimiyle kronolojik yastan daha
yakin iligkilidir ve 6zellikle AKB gibi tanilar1 destekleyebilir, ancak tek basina tani koydurmaz.

Dabha ileri testler, cocugun klinik bulgularina gore belirlenir. Agiklanamayan kisa boylu tiim kizlarda
Turner sendromunu dislamak amaciyla karyotip analizi yapilmalidir. Sendromik bulgular varsa, ciddi kisa
boy mevcutsa ve baslangigta ailevi oldugu diistiniilse bile, molekiiler genetik testler degerlendirilmelidir.

Bitytime hormonu eksikligi veya direnci siiphesinde, BH stimiilasyon testleri, IGF-1 ve IGFBP-3
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diizeyleri kullanilir. Dogrulanmis biiyiime hormonu eksikligi durumlarinda ya da hipotalamus-hipofiz

anomalisi veya intrakraniyal kitle siiphesi varsa beyin MRG'si endikedir
Tedavi/ Yonetim

Fizyolojik kisa boyun y6netimi, 6ncelikle ¢ocuk ve aile tizerindeki psikolojik etkiye odaklanmalidur,
¢iinkil bu gocuklar tibbi olarak sagliklidir. YBG vakalarinda genellikle giivence yeterlidir. Ancak,
gecikme ¢ocugun giinlitk yagsamini 6nemli dl¢iide etkiliyorsa, diisiik 6z sayg1, akademik performans
diisiikliigii veya zorbalik deneyimlerine neden oluyorsa, diisiik doz seks steroidi tedavisi diisiintilebilir.
Erkek ¢ocuklarda tedavi genellikle ayda 50-100 mg intramiiskiiler testosteron depo tedavisini icerirken,
kiz ¢ocuklarina giinde 5- 10 mcg oral etinil estradiol veya esdeger bir preparat verilebilir. Ergenligi

baglatmak ve biiytimeyi hizlandirmak i¢in genellikle 3 ila 6 aylik bir tedavi yeterlidir.

Ailevi boy kisaliginda tedavi planlamasinda aileye, cocugun saglikli oldugu ve altta yatan bir hastalik
bulunmadig1 konusunda giiven verilmesi 6nemlidir. BH tedavisi pahalidir ve yanit genellikle BH
eksikligine gore daha sinirhidir. Eger aile, bilgilendirme sonrasi tedavi istegini siirdiiriirse ve cocugun
boyu -2,25 SD» nin altindaysa, AKB durumu IBK olarak degerlendirilebilir ve BH tedavisi diistintilebilir.
Ancak bu durumda, tedaviden elde edilecek boy artisinin genellikle sinirli oldugu agik¢a ifade edilmelidir.

Kisa boyun diger nedenlerinde tedavi, temel sebebe yonelik planlanir. Hormon eksiklikleri uygun
replasmanla diizeltilirken, sistemik hastaliklarda oncelik hastaligin kontroliine verilir. Beslenme
yetersizligi varsa diyet destegi saglanmalidir. Psikososyal kisa boyda ise ¢ocuk, stresli ¢cevreden

¢ikarilarak destekleyici bir ortama alindiginda bityiime toparlanabilir.

ABD Gida ve Ilag Dairesi (FDA), ilk olarak ¢ocukluk ¢ag1 bityiime hormonu eksikligi (BHE) icin
rekombinant insan bitylime hormonunu (rhBH) onaylamis, bunu izleyen 20 yilda kronik boébrek
yetmezligi, Turner sendromu, Prader-Willi sendromu (PWS), bityiime geriligi gosteren SGA dogumlular,
idiyopatik kisa boy, SHOX gen haploinsiifisans: ve Noonan sendromu gibi diger biiyiime bozukluklar1

i¢in de onaylamustr.

Son olarak;

- AKB’li ¢ocuklar genetik potansiyellerine ulagsalar da, akranlarina gore daha kisa kalirlar.

- YBG'li ¢ocuklar geg biiyiir ama genellikle normal boya ulasir; prognozlari ¢ok iyidir.

- Onlenebilir nedenler erken teshis edilirse, uygun tedaviyle biiyiime potansiyeli artirilabilir.

- BHE tedavisinde bagari;; MPH, eksikligin derecesi, tedavi siiresi ve uyum gibi faktorlere baglidir.

- Iskeletsel olgunluga ulagmus, epifizleri kapanmig bireylerde artik boy artisi saglanamaz; bu durumda

psikososyal destek 6nemlidir
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8.4. Rasitizm

Rasitizme Tanisal Yaklasim
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Ozet:

Rasitizm, biiytime plaginin endokondral mineralizasyonunda bozulma ve yeni olusan kemik dokusunun
yetersiz mineralizasyonu ile karakterize gelisimsel bir kemik hastaligidir. Temel mekanizma kalsiyum ve/veya
fosfat eksikligine baglidir ve metafizlerde yapisal bozulmaya yol agarak iskelet deformiteleri, agri, kiriklar ve
bitylime geriligi ile sonuglanir. Rasitizm kalsiyopenik ve fosfopenik formlar olarak siniflandirilir; kalsiyopenik
rasitizm genellikle beslenmeye bagli D vitamini eksikligi ile ortaya ¢ikarken, fosfopenik rasitizm ¢ogunlukla

renal fosfat kaybina baglhidir.

Klinik bulgular yasa gore degisir ve kraniotabes, frontal bossing, gecikmis dis siirmesi, torasik deformiteler ve
alt ekstremite egrilikleri ile kendini gosterir. Ekstraskeletal bulgular arasinda hipotoni, motor gelisim gecikmesi,
hipokalsemik nébetler ve kardiyomiyopati bulunur. Radyografik olarak bilyiime plaginda genisleme, metafizlerde
“cupping” ve “fraying” ile osteopeni goriiliir. Biyokimyasal profiller PTH, kalsiyum ve fosfor élg¢timleri ile
etiyolojiye gore farklilik gosterir. 25-hidroksivitamin D ve 1,25-dihidroksivitamin D seviyeleri beslenmeye
bagl eksiklik ile genetik formlar1 ayirmada yardimcidir. Tiibiiler fosfat geri emilimi (TmP/GFR) renal fosfat

kaybr tanisinda kritik 6neme sahiptir.
Entegre bir klinik, radyolojik ve biyokimyasal yaklagim, dogru tan1 ve hedefe yonelik tedavi igin esastur.

Anahtar Kelimeler: Rasitizm, Kalsiyopenik rasitizm, Fosfopenik rasitizm, Mineralizasyon bozuklugu, Bityiime

plagi

Abstract:

Rickets is a pediatric bone disorder caused by impaired endochondral mineralization, resulting in defective
bone formation due to insufficient calcium and/or phosphate. This disruption leads to skeletal deformities,

pain, fractures, and growth failure. Rickets is mainly classified into calcipenic, usually from nutritional vitamin
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D deficiency, and phosphopenic, primarily caused by renal phosphate wasting due to excess FGF23 or renal
tubular dysfunction. Nutritional forms remain common in low- and middle-income countries, while genetic

types are rare but lifelong.

Clinically, rickets presents with age-dependent skeletal features such as craniotabes, frontal bossing, delayed
dentition, costochondral prominence, thoracic deformities, and lower-limb bowing. Extraskeletal findings may
include hypotonia, delayed motor milestones, hypocalcemic seizures, cardiomyopathy, and recurrent infections.
Radiographs show widened, irregular growth plates, metaphyseal cupping, fraying, and osteopenia. Biochemical
evaluation reveals elevated parathyroid hormone (PTH) in calcipenic rickets and primary hypophosphatemia
with normal or mildly elevated PTH in phosphopenic forms. Measurement of 25-hydroxyvitamin D and
1,25-dihydroxyvitamin D distinguishes nutritional deficiency from rare genetic disorders. Tubular phosphate
handling (TmP/GFR) assessment is essential for diagnosing renal phosphate-wasting conditions such as X-linked

hypophosphatemia or Fanconi syndrome.

A structured approach combining clinical, radiologic, and biochemical evaluation enables accurate etiologic

classification, guiding etiology-specific treatment and improving long-term skeletal outcomes.

Keywords: Rickets, Calcipenic rickets, Phosphopenic rickets, Mineralization defect, Growth plate

1. GIRIS

Normal kemik biiyiimesi ve mineralizasyonu, kemigin kristalin bilesenini olusturan iki ana besin
elementi olan yeterli kalsiyum ve fosfat gerektirir. Rasitizm, biiyiime kikirdaginin endokondral
mineralizasyonunun azalmasi veya yoklugu ile karakterize, yeni olusan kemik dokusunda deformasyona
neden olan gelisimsel bir kemik hastaligidir. Uzun kemik metafizlerinde yetersiz mineralizasyon
(kalsiyum-fosfat) sonucu mimari yapisinin bozulmasi ile iskelet morfolojisinde deformiteler, agri,
kirik ve bitytime geriligi ile sonuglanmaktadir. Hem beslenme/gevresel (vitamin D / kalsiyum eksikligi)
hem de genetik/renal (fosfat kaybi, FGF23 fazlalig1, vitamin D metabolizma bozukluklar1) etkenler

rol oynar; bunlarin ayirici tanisi tedaviyi dogrudan etkiler (1,2,3).
1.1. Epidemiyoloji

Diinyada beslenmeye bagli rasitizm halen diisiik-orta gelir iilkelerde ve riskli gruplarda (koyu deri
fototipi, sinirli glines temasi, emzirme + yetersiz takviye) sik; genetik tipler ise nadirdir ancak tani

koyuldugunda yasam boyu bakim gerektirir (3,4).

2. RASITIZM TURLERI

Mineralizasyon kusurlari, baskin olan mineral eksikligine gore siniflandirilir:

2.1. Kalsiyopenik Ragitizm: Genellikle yetersiz D vitamini alimindan veya alinan D vitamininin aktif

formuna metabolize edilememesinden kaynaklanan kalsiyum eksikliginden olusur. Bazi durumlarda,
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normal D vitamini seviyelerinin varliginda yetersiz kalsiyum alimi veya emiliminden de kaynaklanir.
Kalsiyopenik rasitizm, diisitk serum kalsiyum seviyeleri ile iligkili olabilir ancak normokalsemi

durumunda da ortaya ¢ikabilir.

2.2. Fosfopenik Ragitizm: Genellikle renal fosfat kaybindan ve daha nadiren nutrisyonel fosfor

eksikliginden kaynaklanan diisiik serum fosfor seviyeleri ile karakterizedir (4).

3. PATOGENEZ

Biiyiiyen ¢ocuklarda endokondral kemiklesme sirasinda, epifiz plagindaki kikirdak matriksi kompleks
bir yeniden yapilanma (remodeling) siirecinden geger ve bu siireg, matriksin mineralize olarak kemik

dokusuna doniismesine zemin hazirlar.

Rasitizm, bityiime plagindaki (epifiz plagi) endokondral mineralizasyon bozuklugunu ifade ederken;
osteomalazi, kemik korteksi ve trabekiillerindeki mineralizasyon kusurunu tanimlar. Endokondral
matriksin mineralizasyonu yetersiz kaldiginda, biiyiime plagindaki kikirdak doku birikir. Bu durum,
biiytime plaginin patolojik olarak kalinlasmasina ve kondrosit mimarisinin diizensizlesmesine yol agar.
Sonug olarak, ozellikle agirlik tasiyan uzun kemiklerin metafizleri mekanik olarak zayiflar, genisler

ve deforme olarak karakteristik rasitik deformiteleri olusturur.

Es zamanli olarak, trabekiiler kemigin ve kortikal yiizeylerin (periosteal ve endosteal) modellenme ve
yeniden modellenme (remodeling) siiregleri sirasinda, osteoblastlar tarafindan sentezlenen osteoid

matriksin mineralizasyonu da basarisiz olur; bu durum osteomalaziye yol agar.

Kalsiyum ve/veya fosfat eksikligi durumunda, a¢ik biiyiime plaklarina sahip ¢ocuklarda bu iki siireg
(rasitizm ve osteomalazi) bir arada gelisir. Biiyiime plaklar: kapanmis olan yetiskinlerde ise benzer
mineral eksikligi, kemigin remodelingi sirasinda mineralize olmamis osteoid birikimiyle, yani sadece

osteomalazi ile sonuglanir (6,7).

4. RASITIZMIN KLINIK VE TANISAL BULGULARI

4.1. Klinik Bulgular
4.1.1. Iskelet Bulgular1 (Klinik Prezentasyon)
Rasitizmin klinik bulgulari, hastanin yasina ve hastaligin siddetine gore degiskenlik gosterir.

. Kraniyal Bulgular: Bebeklerde fontanellerin ge¢ kapanmasi, kraniotabes, frontal bossing ve

nadiren kraniosinostoz goriilebilir.

. Dental Bulgular: Dislerin ge¢ siirmesi, mine hipoplazisi ve buna bagli artmais ¢iiriik egilimi

sik rastlanan bulgulardandir.

. Toraks Bulgulari: Gogiis kafesinde kostokondral bileskelerin belirginlesmesi (rasitik

I 300



Dr. Ogr. Uyesi Fuat Bugrul © Rasitizm JeIROV B

tespih), pektus karinatum, Harrison olugu ve skolyoz/kifoz gibi spinal deformiteler gelisebilir.

. Ekstremite Bulgulari: Bulgular, agirlik tasima durumuna gore farklilik gosterir. Heniiz agirhik
tagimayan (non-ambulatory) infantlarda 6n kol ve tibia egrilikleri tipikken, agirlik tasimaya baglayan
(ambulatory) bebek ve ¢ocuklarda genu varum (O-bacak) veya genu valgum (X-bacak) deformiteleri
ortaya ¢ikar. Ayrica, uzun kemiklerin (6zellikle el bilegi ve diz) metafizlerinde genisleme ile tibial

veya femoral torsiyon gozlemlenebilir (Sekil 1) (6,7).

Sekil 1: Rasitizmli olgulardaki klinik ve radyolojik bulgular

4.1.2. Iskelet Dis1 Bulgular

Ragsitizmin sistemik yansimalari, altta yatan primer mineral eksikliginin (kalsiyopenik veya fosfopenik)
dogasina gore farklilik gosterir.
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. Dental Bulgular (Spesifik): Dis minesi hipoplazisi (mine dokusunun yetersiz gelisimi), kalsiyum
eksikliginin bir yansimasi olarak kalsiyopenik rasitizm icin karakteristiktir. Buna karsin, spontan
dis apseleri (genellikle altta yatan dentin defektlerine bagh olarak), X>e bagli hipofosfatemi (XLH)

gibi kalitsal fosfopenik rasitizm formlarinda daha sik gozlenir.

. Noromiiskiiler Bulgular: Kas-iskelet sisteminde, hipotoni ve buna sekonder olarak motor
gelisim basamaklarinda gecikme sik goriilen bulgulardir. Ozellikle yasamun ilk yilinda, hipokalsemiye

bagli tetani veya konviilsiyonlar (hipokalsemik nébetler), hastaligin ilk prezentasyon sekli olabilir.

. Kardiyak Bulgular: $iddetli ve uzamis hipokalsemi, kalp kasinin kasilma fonksiyonunu

bozarak gegici kardiyomiyopati ve kalp yetmezligi tablosuna neden olabilir.

. Immiin Sistem: D vitamininin immiinmodiilator roliiyle de iliskili olarak, kalsiyopenik
rasgitizmli ¢ocuklarda, 6zellikle enfeksiyoz hastaliklara (6rn. solunum yolu enfeksiyonlar:) karsi
artmuis bir yatkinlik bildirilmektedir (9).

4.2. Radyografik Bulgular

Radyolojik degerlendirme, rasitizm tanisinin temelini olusturur ve en iyi hizli biiytiyen kemiklerde

gozlemlenir:

. Erken Bulgular: Biiyiime plaginda genisleme ve gegici kalsifikasyon zonunun kaybi veya

belirsizlesmesi ile karakterizedir.

. Ileri Bulgular: Hastalik ilerledik¢e, metafizlerde ¢anaklasma (cupping)

genisleme ve piiskiillenme/diizensizlikgibi karakteristik degisiklikler belirginlesir.

. Diger Bulgular: Bu metafizer degisikliklere jeneralize osteopeni, uzun kemiklerde egilme
(bowing) deformiteleri ve patolojik kiriklar eslik edebilir. Looser zonlar1 (Milkman psodofraktiirleri),
femur boynu veya saft1 gibi bolgelerde goriilebilen, sklerotik sinirli, dar, radyoliisen hatlar seklinde

izlenen yetmezlik kiriklaridur.

Rasitizmin radyografik siddetini ve tedaviye yanit1 objektif olarak degerlendirmek icin Thacher

radyografik skorlama sistemi gibi standardize yontemler kullanilabilir (7,8).
4.3. Histolojik Bulgular

Histopatolojik incelemede, kikirdak biiytime plagindaki kalsifikasyon defektine bagli olarak kondrosit
farklilagmasi ve olgunlagmasi bozulmus ve diizensizlesmistir. Osteomalazinin bir yansimasi olarak,
mineralize olmamis kemik matriksi birikimi nedeniyle metafizler genislemistir. Ozellikle fosfat
eksikliginin hakim oldugu durumlarda, trabekiiler kemigin mineral iceriginde belirgin bir azalma
tespit edilir (7).
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5. LABORATUVAR BULGULARI

Rasitizmin etiyolojisine (kalsiyopenik veya fosfopenik) yonelik ayirici tani, temel biyokimyasal
parametrelerin yorumlanmasina dayanir ve bu parametreler iki tip arasinda belirgin farkliliklar
sergiler (Tablo 1):

. Kalsiyum: Kalsiyopenik rasitizmde, hastaligin evresine ve kompansatuar paratiroid yanitina
bagli olarak, serum kalsiyum konsantrasyonu diisiik veya normal aralikta olabilir. Buna karsin,

fosfopenik rasitizmde serum kalsiyum diizeyi tipik olarak normal sinirlardadir.

. Fosfor: Hipofosfatemi, hem kalsiyopenik hem de fosfopenik rasitizmin ortak ve temel

biyokimyasal bulgularindan biridir.
. Paratiroid Hormon (PTH): Serum PTH konsantrasyonu, ayirici tanida en degerli belirtegtir:

0 Kalsiyopenik rasitizmde, kalsiyum diisiikliigiine veya diigme egilimine yanit olarak sekonder

hiperparatiroidizm tablosu gelisir ve PTH diizeyleri tipik olarak belirgin sekilde yiikselir.

0 Fosfopenik rasitizmde ise, primer patoloji renal fosfat kayb1 oldugundan ve kalsiyum genellikle

normal oldugundan, PTH konsantrasyonlar1 normal veya sadece minimal diizeyde yiiksek saptanir.

0 Istisna: Nutrisyonel fosfor eksikligi veya Fibroblast Bityiime Faktorii 23 (FGF23) aracili olmayan

durumlarda, PTH seviyeleri diisiik-normal aralikta da gozlenebilir.

. Alkalen Fosfataz (ALP): Serum alkalen fosfataz (ALP) aktivitesi, rasitizmin ayirici tanisinda
ve takibinde kritik bir biyokimyasal parametredir. ALP seviyeleri, etiyolojiye bagli olarak karakteristik
farkliliklar gosterir:

0 Nutrisyonel Rasitizm: Bu formda, ALP aktivitesi tipik olarak yasa 6zgii referans araliginin oldukg¢a
iizerindedir ve siklikla belirgin bir artis (6rnegin, > 2000 IU/L) sergiler.

0 Fosfopenik Rasitizm (XLH): Buna karsin, kalitsal fosfopenik rasitizmin en yaygin formu olan X'e
bagh hipofosfatemide (XLH), ALPdeki yiikselme genellikle nispeten daha miitevazidir (siklikla
400-800 IU/L araligindadir).

0 Kemik ve bitytime plag1 kikirdaginin mineralizasyon siireglerinde enzimatik bir rol iistlenen alkalen
fosfataz, bu patolojilerde kemik dongiisiiniin ve hastalik aktivitesinin sensitif bir gostergesi olarak
kabul edilir.
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Tablo 1. Rasitizmin biyokimyasal bulgular

Tip Ca P ALP | PTH | 250HD | 1,25(0H),D Icg:r
1/
Vit D eksikligi | /N N 1 l " N
"
1 alfa hidroksi-
laz eksikligi f UN 1 f N ! !
) . 25 hidroksilaz
Kalsq.ro.p enik eksikligi VN ! " 1 ! N !
rasitizm
D vitamini
artmis katabo- l l ™ 1 l l l
lizma
Herediter D Vi-
tamini direnci ! UN 1 f N 1 l
X linked hipo-
fosfatemi N H T N/t N N !
Herediter hi- I/
Fosfopenik perkalsiiirili N 1 /N N 1 1
rikets hipofosfatemi H
. / 1/
Nutrisyonel !
fosfor eksikligi PN 1l 1" UN N 1 N/t
5.1. D Vitamini Metabolitleri (250HD ve 1,25[0OH]2D)
. 25-Hidroksivitamin D (250HD / Kalsidiol): Serum 250HD konsantrasyonlari, viicudun D

vitamini depo durumunun temel gostergesidir. Sonug olarak, nutrisyonel D vitamini eksikligine bagl

rasitizmde bu degerler karakteristik olarak diisiiktiir.

. 1,25-Dihidroksivitamin D (1,25[OH]2D / Kalsitriol): Aktif D vitamini metaboliti olan
1,25(OH)2D>nin yorumlanmasi daha karmagiktir ve altta yatan patofizyolojiye gore degisir:

0 Kalsiyopenik Rasitizmde: Sekonder hiperparatiroidizm, renal 1-alfa-hidroksilaz enzimini
giiglii bir sekilde uyarir. Bu nedenle, 1,25(OH)2D konsantrasyonlar: (substrat [250HD] varligina
bagli olarak) diisiik, normal veya kompansatuar olarak artmis olabilir. Bu degiskenlik nedeniyle,
1,25(OH)2D, rasitizm tiplendirmesinde ideal bir primer gosterge degildir.

0 Fosfopenik Rasitizmde: Bu hormonun seviyesi, ayiric1 tanida kritik 6neme sahiptir:

0 FGF23 Aracili Formlar: Asir1 Fibroblast Biiyiime Faktori 23 (FGF23) seviyeleri, 1-alfa-
hidroksilaz enzimini inhibe eder. Normalde hipofosfateminin bu enzimi stimiile etmesi beklenirken,

FGF23>iin baskilayici etkisi nedeniyle serum 1,25(OH)2D seviyeleri diisiik veya “uygunsuz sekilde
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normal”’bulunur (yani, mevcut hipofosfatemiye ragmen beklenen artis yoktur).

0 FGF23 Aracili Olmayan Formlar: Hiperkalsiiirili kalitsal hipofosfatemik rasitizm (HHRH)
gibi durumlarda FGF23 baskilamasi yoktur. Bu nedenle hipofosfatemiye verilen fizyolojik yanit
korunmustur ve 1,25(OH)2D konsantrasyonlar1 belirgin sekilde yiikselir (10,11).

6. TANISAL DEGERLENDIiRME VE ETIYOLOJiK AYIRICI TANI

Rasitizm siiphesi olan bir ¢ocugun klinik degerlendirmesi, sistematik bir yaklasim gerektirir. Bu

yaklagim, anamnez, radyolojik bulgular ve biyokimyasal parametrelerin biitiinciil bir analizine dayanir.
6.1. Anamnez ve Radyolojik Degerlendirme

[k degerlendirme, detayli bir anamnezi kapsamalidir. Bu anamnezde; nutrisyonel alimlar (6zellikle
kalsiyum ve D vitamini), ilag 6ykiisii (6rn. antikonviilzanlar) ve hastanin cografi konumu/giyim
aliskanliklar ile iligkili olarak giinese maruz kalma (endojen D vitamini sentezi) durumu titizlikle

sorgulanmalidir.

Tan1y1 desteklemek ve hastaligin siddetini belirlemek icin radyografik degerlendirme sarttir. Hizli
kemik biiyiimesinin oldugu metafiz bolgeleri (distal ulna, distal femur ve proksimal tibia gibi) en

duyarli bélgeler oldugundan, en azindan el bilegi ve/veya diz grafileri incelenmelidir.
6.2. Biyokimyasal Degerlendirme ve Baslangi¢ Siniflandirmasi

Rasitizmin etiyolojik siniflandirmasi (kalsiyopenik vs. fosfopenik) i¢in temel biyokimyasal panel esastir.
Bu panel; serum paratiroid hormon (PTH), alkalen fosfataz (ALP), inorganik fosfor (P) ve kalsiyum
(Ca) diizeylerini igerir.

Bu dort temel parametrenin timiiniin normal sinirlarda olmasi, rasitizm tanisini bityiik 6l¢iide dislar.
Ayirici tanida yer alan ve rasitizmi taklit edebilen durumlari (6rn. renal osteodistrofi, hepatik rasitizm)
ekarte etmek amaciyla serum kreatinin ve karaciger fonksiyon testleri de baslangi¢ panelinde yer

almalidir.
Bu parametrelere dayanarak rasitizm iki ana patofizyolojik alt gruba ayrilir:

. Kalsiyopenik Rasitizm: Bu formun temel bulgusu, belirgin sekilde yiiksek serum
PTH diizeyidir (sekonder hiperparatiroidizm). Bu tabloya siklikla hipofosfatemi veya normal fosfor
diizeyi eslik eder. Serum kalsiyumu, hastaligin evresine bagli olarak normokalsemi (kompanse evre)
veya hipokalsemi (dekompanse/siddetli hastalik) seklinde saptanabilir. Tany, etiyolojiye yonelik (6rn.

D vitamini veya kalsiyum) replasman tedavisine alinan radyolojik yanit ile teyit edilir.

. Fosfopenik Rasitizm: Bu formun karakteristik biyokimyasal profili; primer
hipofosfatemiye ragmen PTH diizeylerinin normal veya sadece minimal diizeyde yiiksek olmasidir.

Fosfopenik rasitizm vakalarinin bityiik cogunlugunda altta yatan mekanizma renal fosfat kaybidir.
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Nadir goriilen nutrisyonel fosfor eksikligi durumunda ise, beklenen bulgu renal fosfat kaybi degil, idrarla

fosfor atilimin baskilanmasidir (10).
6.3. ileri Etiyolojik Degerlendirme

Baslangi¢ siniflandirmasi (Kalsiyopenik, Fosfopenik) yapildiktan sonra, spesifik etiyolojiyi belirlemek
i¢in ileri tetkikler gerekir. Rasitizmin etiyolojisi; kalsiyum, fosfat veya D vitamininin azalmis alimu,
malabsorpsiyonu ve/veya artmis atilimi sonucu hipokalsemi ve/veya hipofosfatemiye yol agan
patolojileri kapsar (Tablo 2). Optimal tedavi stratejisinin belirlenmesi, yaygin nutrisyonel nedenlerin;

gastrointestinal, renal veya kalitsal bozukluklara bagli formlardan ayirt edilmesini gerektirir (7).

Tablo 2. Rasitizm Etiyolojisi (Ozet)

Yetersiz mineral alim

Yetersiz kalsiyum alim

Yetersiz forfor alimi

Minerallerin yetersiz emilimi

D vitamini eksikligi

25 hidroksilaz eksikligi

1 alfa hidroksilaz eksikligi (VDDR 1)
Herediter D vitamini direnci (VDDR 2)

Anti asid kullanimi

Anti konvulzan kullanimi

Bobrek yetmezligi

Fankoni sendromu

Karaciger yetersizligi

Yag malabsorbsiyonu

Minerallerin atiliminin artmasi

Furosemid kullanimi

Renal tubuler disfonksiyon
Fosfatiiri
Renal tibiler asidoz

Renal tubiler hasar

Tumor

6.4. Kalsiyopenik Rasitizmin Ayiric1 Tanisi

(Bkz: Bolim 6.2. - Baslangi¢ Siniflandirmasi) Kalsiyopenik rasitizmin alt tiplendirilmesi, serum
25-hidroksivitamin D (250HD) ve nadiren 1,25-dihidroksivitamin D (1,25[OH]2D) diizeylerine
gore yapilir (Tablo 1):
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6.4.1. Diisiik Serum 250HD Diizeyi

. Nutrisyonel Rasitizm: Kalsiyopenik rasitizmin en yaygin nedenidir ve tipik olarak D vitamininin
diyetle yetersiz alimindan veya yetersiz giines maruziyetinden kaynaklanir. Nadiren, primer diyetle
kalsiyum eksikligi veya hem D vitamini hem de kalsiyumun karma eksikligi de bu tabloya yol agabilir.
250HD seviyeleri genellikle diisiiktiir; ancak, primer patoloji siddetli kalsiyum eksikligi ise 250HD

seviyeleri normal saptanabilir.
. Genetik Bozukluklar (Nadir):

0 25-hidroksilaz eksikligi (MIM #600081): D vitaminini 250HD>ye doniistiiren enzimi
kodlayan CYP2RIgenindeki varyantlardan kaynaklanir.

0 Artmis 250HD Klirensi: 250HD yikimini artiran enzimin (CYP3A4, MIM #619073) aktive

edici varyantlar1 da neden olabilir.

0 Klinik Ipucu: Bu genetik formlar, nutrisyonel ragitizm tedavisinde kullanilan farmakolojik D
vitamini dozlarina ragmen 250HD seviyelerinin diizeltilemedigi durumlarda (tedaviye uyumsuzluk

veya malabsorpsiyon dislandiktan sonra) akla gelmelidir.

. Ikincil Kusurlar: Siddetli karaciger yetmezligi (25-hidroksilasyon bozuklugu) veya ¢6lyak

hastalig1 gibi D vitamini emilimini bozan intestinal patolojiler bu gruba girer (12).
6.4.2. Normal Serum 250HD Diizeyi

. 1-Alfa-Hidroksilaz Eksikligi (VDDR Tip I): CYP27B1 genindeki (MIM #264700) varyantlardan
kaynaklanir. Serum 250HD normal iken, 1,25(OH)2D seviyeleri ¢ok diisiiktiir.

. D Vitaminine Kalitsal Diren¢ (VDDR Tip II): D vitamini reseptoriinii (VDR) kodlayan
gendeki (MIM #277440) varyantlardan kaynaklanir. Serum 250HD normal iken, 1,25(OH)2D

seviyeleri kompansatuar olarak ¢ok yiiksektir.
(Not: Tedaviye yanitsizlik durumunda bu genetik formlar yeniden degerlendirilmelidir (13).)
6.5. Fosfopenik Rasitizmin Ayiric1 Tanis1

(Bkz: Bolim 6.2. - Baslangi¢ Siniflandirmasi) Fosfopenik rasitizm, primer hipofosfatemi ile

karakterizedir. Pediatrik grupta, vakalarin neredeyse tamami renal fosfat kaybindan kaynaklanir.
6.5.1. Degerlendirme Adimlar:

1. Renal Fosfat Atiliminin Degerlendirilmesi (TRP ve TmP/GFR): A¢lik durumunda es zamanlt
alinan kan ve idrar drneklerinden Fosforun Tiibiiler Reabsorpsiyonu (TRP) veya daha dogru bir
belirteg olan Maksimal Tiibiiler Fosfat Esigi (TmP/GFR) hesaplanir.
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0 Cok diisiik TmP/GFR: Renal fosfat kaybini (fosfatiiri) dogrular.
0 Cok yiiksek TmP/GFR: Renal fosfat korunumunu gosterir ve nutrisyonel eksikligi diistindiirtir.

2. Diger Idrar Calismalar1: Renal fosfat kaybi saptanirsa, tam idrar tahlili (pH, glukoziiri)
ve iiriner kalsiyum atilimi (Ca/Kr orani) degerlendirilmelidir. Birden fazla soliit kayb: siiphesi (6rn.

glukoziiri, aminoasidiiri), Renal Fanconi Sendromu agisindan aragtirilmalidir.

3. Serum 1,25(OH)2D: Bu 6l¢tim, FGF23 aracili ve FGF23 aracili olmayan formlari ayirt etmede
kritik rol oynar (14).

6.5.2. Fosfopenik Rasitizm Alt Tipleri
A. Renal Fosfat Kaybi1 Olanlar (Diisitk TmP/GFR)

. Jeneralize Tiibiiler Bozukluklar (Fanconi Sendromu): Izole fosfatiiri yerine, proksimal
tiibiiliin jeneralize disfonksiyonu (fosfatiiri, renal glukoziiri, aminoasidiiri ve/veya proksimal renal

tubiler asidoz) s6z konusudur.

. FGF23 Aracili Bozukluklar (Hipofosfatemi + Uygunsuz Normal/Diisiik 1,25[OH]2D): Asir1

FGF23 tiretimi, renal fosfat kaybina ve 1,25(OH)2D iiretiminin baskilanmasina neden olur.

0 X’e Bagli Hipofosfatemi (XLH, MIM #307800): PHEX genindeki varyantlardan kaynaklanan

en yaygin kalitsal nedendir.
0 Otozomal Dominant/Resesif Hipofosfatemik Rasitizm: Daha nadir goriilen kalitsal formlardir.

o) Tiimor Kaynakli Osteomalazi (TIO): Genellikle mezenkimal kaynakli bir tiimdriin,
paraneoplastik olarak asir1 FGF23 iiretmesine bagli edinsel bir bozukluktur (Tedavisi cerrahi

rezeksiyondur).

0 Diger Nedenler: Kutanoz iskeletsel hipofosfatemi sendromu veya McCune-Albright sendromu gibi

durumlarda da goriilebilir.
. FGF23 Aracili Olmayan Bozukluklar (Hipofosfatemi + Yiiksek 1,25[OH]2D + Hiperkalsiiiri):

0 Hiperkalsiiirili Kalitsal Hipofosfatemik Ragitizm (HHRH, MIM #241530): SLC3A3 genindeki
(NPT2c tasiyicisi) fonksiyon kaybi varyantlarindan kaynaklanir. FGF23 baskisi olmadigindan,
hipofosfatemiye yanit olarak 1,25(OH)2D seviyeleri kompansatuar olarak yiikselir ve hiperkalsiiiriye yol
acar. Bu bulgularla XLH>den kesin olarak ayrilir.

B. Renal Fosfat Kayb1 Olmayanlar (Yiiksek TmP/GFR)

. Nutrisyonel Fosfat Eksikligi: Renal fosfat korunumunun gésterildigi nadir bir durumdur. Anne
stitii ile beslenen prematiire bebeklerde veya fosfat biyoyararlanimi diigiik 6zel elemental mamalarla

beslenen kompleks hastalarda bildirilmistir.
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7. RASITIZM AYIRICI TANISI: OZEL DURUMLAR VE TAKLITLER

7.1. Kronik Bobrek Hastalign (KBH) ile iliskili Ragitizm (Renal Osteodistrofi)

Renal disfonksiyon, pediatrik popiilasyonda metabolik kemik hastaliginin énemli etiyolojik
faktorlerinden biridir. Bobrek yetmezligi, “renal osteodistrofi” olarak adlandirilan ve rasitizmi
de icerebilen kompleks bir kemik patolojisi spektrumuna yol agar. Bu nedenle, rasitizm klinigi ile
basvuran her ¢ocukta, ayiric1 tan1 algoritmasinin kritik bir basamagi olarak renal fonksiyonlarin

(serum kreatinin ve/veya eGFR ile) degerlendirilmesi zorunludur.

Patofizyolojisi multifaktoriyeldir; azalmis kalsitriol (1,25[OH]2D) sentezi, fosfat retansiyonu
(hiperfosfatemi), kronik metabolik asidoz ve siddetli sekonder hiperparatiroidizm gibi

mekanizmalarin etkilesimini igerir (10).
7.2. Rasitizmi Taklit Eden Bozukluklar

Rasitizm klinigini veya laboratuvar bulgularini taklit edebilen ¢esitli durumlar, ayiric: tanida goz

6ntinde bulundurulmalidir.
7.2.1. iskelet Anormallikleri ile Karisan Durumlar

. Iskelet Displazileri: Akondroplazi, psddoakondroplazi ve 6zellikle metafizeal kondrodisplazi gibi
durumlar, radyografik olarak rasitizmi andiran metafiz degisiklikleri ve bacak egrilikleri yapabilir.
Ancak, bu hastalarda tiim biyokimyasal parametreler (Ca, P, PTH, ALP) tipik olarak normal

sinirlardadar.

. Blount Hastalig1 (Tibia Vara): Proksimal tibiyal biiyiime plagi medial kismindaki anormal
osifikasyona bagli patolojik bir varus deformitesidir. Karakteristik radyolojik bulgular1 (6rn. medial
metafizde «gaga» goriiniimii) ve tamamen normal olan serum biyokimyasi ile rasitizmden kesin

olarak ayirt edilir.
7.2.2. Biyokimyasal Bulgularla Karisan Durumlar

. Hepatobiliyer Hastaliklar: ALP yiiksekligi, kolestatik karaciger hastaliklarinda da goriiliir.
Ayirici tani i¢in Gama-Glutamil Transpeptidaz (GGT), ALT ve AST de degerlendirilmelidir.

. Infantil Gegici Hiperfosfatazemi: Siit cocuklugu déneminde, diger biyokimyasal parametrelerin
(Ca, P, PTH, GGT, ALT) normal oldugu, radyolojik rasitizm bulgusu olmayan izole ve belirgin ALP
yiiksekligi goriilebilir. Genellikle mindr enfeksiyonlar: takiben gelisen ve aylar i¢inde kendiliginden

diizelen benign bir tablodur.

. Primer Hipoparatiroidizm: Belirgin hipokalsemi ve hiperfosfatemi tablosuna yol acar.
Genellikle ragitizmle iligkili olmamas, rasitik kemik patolojisinin gelisimi i¢in hipofosfateminin ve/

veya yiiksek PTHonin kritik rolii olabilecegini diisiindiirmektedir.
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. Hipofosfatazya: TNSALP genindeki mutasyonlardan kaynaklanan nadir bir genetik bozukluktur.
Rasitizme benzer demineralizasyon bulgular1 gosterse de, ayirici tanisi kesindir: Rasitizmin aksine,

serum alkalen fosfataz aktivitesi belirgin sekilde diisiiktiir. Siit dislerinin erken kaybu tipik bir

bulgudur.

. Diger Atipik Biyokimyasal Profiller: Nadiren, infantlarda hipokalsemi, hiperfosfatemi ve

yiiksek PTHseviyelerinin bir arada (ve 250HD’nin normal oldugu) goriilebildigi durumlar olabilir.

Bu atipik kombinasyon sunlarla tutarli olabilir:

0 Psodohipoparatiroidizm: (PTH>ye kars: son-organ direnci).

0 Siddetli Diyetsel Kalsiyum Eksikligi: (Dekompanse evre).

0 Gegici PTH Direnci: (Uzun siireli D vitamini eksikligine yakin zamanda D vitamini yliklemesi

yapilmast durumu) (7,10).

KAYNAKLAR

1.Chanchlani, R.; Nemer, P; Sinha, R.; Nemer, L.; Krishnappa,
V.; Sochett, E.; Safadi, F; Raina, R. An Overview of Rickets
in Children. Kidney Int. Rep. 2020, 5, 980-990.

2.Simm, PJ.; Munns, C.E; Jefferies, C.A.; Wheeler, B.]. Editorial:
Childhood Rickets—New Developments in Epidemiology,
Prevention, and Treatment. Front. Endocrinol. 2020, 11,
621734.

3.Munns, C.F; Shaw, N.; Kiely, M.; Specker, B.L.; Thacher,
T.D.; Ozono, K.; Michigami, T.; Tiosano, D.; Mughal, M.Z.;
Makitie, O; et al. Global Consensus Recommendations on
Prevention and Management of Nutritional Rickets. J. Clin.
Endocrinol. Metab. 2016, 101, 394-415.

4.Holick, M.E The vitamin D deficiency pandemic: Approaches
for diagnosis, treatment and prevention. Rev. Endocr. Metab.
Disord. 2017, 18, 153-165.

5.Lips P, van Schoor NM, Bravenboer N. Vitamin D-related
disorders. In: Rosen CJ, ed. Primer on the Metabolic Bone
Diseases and Disorders of Mineral Metabolism. 7th ed.
Washington DC: The American Society of Bone and Mineral
Metabolism; 2008:329-335.

6.Pettifor JM. Rickets and vitamin D deficiency in children
and adolescents. Endocrinol Metab Clin NA. 2005;34:537-553.

B 310

7.Sperling

8.Chatterjee D, Gupta V, Sharma V, et al. A reliable and cost
effective approach for radiographic monitoring in nutritional
rickets. Br J Radiol. 2014;87. 20130648.

9.Antonucci R, Locci C, Clemente MG, et al. Vitamin D
deficiency in childhood: old lessons and current challenges.
] Pediatr Endocrinol Metab. 2018;31:247-260.

10.Carpenter T. Overview of rickets in children. UpToDate.
2025;1-22.

11.Whyte MP. Physiological role of alkaline phosphatase
explored in hypophosphatasia. Ann N 'Y Acad Sci 2010;
1192:190.

12.Thacher TD, Fischer PR, Singh R], et al. CYP2R1 Mutations
Impair Generation of 25-hydroxyvitamin D and Cause an
Atypical Form of Vitamin D Deficiency. J Clin Endocrinol
Metab 2015; 100:E1005.

13.Roizen JD, Li D, O’Lear L, et al. CYP3A4 mutation
causes vitamin D-dependent rickets type 3. J Clin Invest
2018; 128:1913.

14.Riminucci M, Collins MT, Fedarko NS, et al. FGF-23
in fibrous dysplasia of bone and its relationship to renal
phosphate wasting. ] Clin Invest 2003; 112:683.


https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/21
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/21
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/21
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/22
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/22
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/22
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/22
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/23
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/23
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/23
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/25
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/25
https://www.uptodate.com/contents/overview-of-rickets-in-children/abstract/25

I Pediatride Bilinmesi Gerekenler 2025 o 311

BOLUM 9

GASTROENTEROLOJI VE
HEPATOLOJ1

9.1. Pediatrik Gastroenterolojide Bilinmesi Gerekenler

Pediatrik Gastroenterolojide Bilinmesi
Gerekenler

Essentials of Pediatric Gastroenterology

Meltem Giimiis, Dog. Dr.
meltemdorum@gmail.com

Cocuk Gastroenteroloji Boliimii, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Ozet:

Pediatrik gastroenteroloji, gocukluk caginda gastrointestinal sistem, karaciger ve pankreas hastaliklarinin tanz,
tedavi ve izlem siireglerini kapsayan dinamik bir disiplindir. Bu alanda edinilen temel bilgi, sadece sistemik
hastaliklarin anlasilmasini degil, bityiime ve gelismenin biitiinciil degerlendirilmesini de miimkiin kilar.
Pediatrik yas grubunda goriilen beslenme bozukluklari, fonksiyonel gastrointestinal hastaliklar, inflamatuvar

barsak hastaliklar1 ve malabsorpsiyon sendromlary, klinik pratigin ana eksenini olusturur.

Tanisal yaklagimda ayrintili 6ykil ve fizik muayene kadar laboratuvar testleri, gériintilleme yontemleri ve
endoskopik incelemeler de kritik rol oynar. Ozellikle erken tani ve multidisipliner yénetim, uzun dénem
morbiditeyi azaltir ve yagam kalitesini artirir. Giincel tani ve tedavi algoritmalari, molekiiler biyoloji, mikrobiyota

aragtirmalar1 ve immiinolojik mekanizmalarla desteklenmektedir.

Tedavi prensipleri; hastaligin etyolojisine, hastanin yasina ve beslenme durumuna gore sekillenir. Farmakolojik
tedavi yaninda, diyet diizenlemeleri, enteral-parenteral beslenme yaklasimlar: ve hasta-aile egitimi biitiinciil

bakimin ayrilmaz pargalaridir.

Sonug olarak, pediatrik gastroenterolojiye dair temel kavramlarin kavranmasi, tip 6grencileri i¢in klinik ditgtinme
becerisini gelistiren, koruyucu ve tedavi edici yaklasimlar arasindaki dengeyi 6greten bir egitim basamagidir.
Bu alan, ¢ocuk saghiginin siirdiiriilebilirliginde biyolojik bilgiyle insani duyarlilig birlestiren 6zgiin bir koprii

niteligindedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk , gastroenterit, gastroozofageal reflii, inflamatuvar bagirsak hastaligy, kabizlik, laktoz.
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Abstract:

Pediatric gastroenterology is a dynamic discipline encompassing the diagnosis, treatment and follow-up of
diseases of the gastrointestinal system, liver and pancreas in childhood. The fundamental knowledge acquired
in this field enables not only the understanding of systemic diseases but also the comprehensive assessment of
growth and development. Nutritional disorders, functional gastrointestinal diseases, inflammatory bowel diseases,

hepatitis, and malabsorption syndromes seen in the pediatric age group form the main axis of clinical practice.

In the diagnostic approach, laboratory tests, imaging methods, and endoscopic examinations play a critical
role, as do detailed history and physical examination. Early diagnosis and multidisciplinary management, in
particular, reduce long-term morbidity and improve quality of life. Current diagnostic and treatment algorithms

are supported by molecular biology, microbiota research, and immunological mechanisms.

Treatment principles are shaped according to the etiology of the disease, the patient’s age, and nutritional
status. Alongside pharmacological treatment, dietary adjustments, enteral-parenteral nutrition approaches,

and patient-family education are integral parts of comprehensive care.

In conclusion, understanding the fundamental concepts of pediatric gastroenterology is an educational step
that develops clinical reasoning skills in medical students and teaches them the balance between preventive and
therapeutic approaches. This field serves as a unique bridge that combines biological knowledge with human

sensitivity in the sustainability of children’s health.

Keywords: Pediatric, Gastroenteritis, Gastroesophageal Reflux, Inflammatory Bowel Disease, Constipation,

Lactose

1. GIRIS

Pediatrik gastroenteroloji, yenidogan déneminden addlesan ¢aga kadar olan ¢ocuklarda sindirim
sistemi, karaciger, pankreas ve beslenme bozukluklarini konu alan bir disiplindir. Cocukluk
¢aginda gastrointestinal sistem (GIS) hastaliklar1, hem yiiksek morbidite oranlar1 hem de biiyiime ve
gelisme {izerine etkileri nedeniyle bilyiik 6nem tasir. Bu hastaliklar, yenidogan donemindeki basit
regiirjitasyonlardan kronik inflamatuvar barsak hastaliklarina kadar genis bir yelpazede karsimiza ¢ikar.
Erken tani, dogru beslenme yonetimi ve multidisipliner yaklasim, ¢cocuklarda kalic1 komplikasyonlar1

onlemede kilit rol oynar.
2. GASTROINTESTINAL SISTEMIN GELISIMI VE FiZYOLOJiK OZELLIKLERI

Gastrointestinal sistem, gastrointestinal kanal, pankreas ve tiikriik bezlerinden olusan bir sistemdir.
Gastrointestinal sistem dogumda tam olgunlagsmamistir. Embriyolojik olarak endodermden kéken
alir ve {i¢ ana bolgeye ayrilarak geligir: 6n, orta ve arka bagirsak. On bagirsaktan agiz, yutak, 6zofagus,
mide ve proksimal duodenum gelisirken; orta bagirsaktan ince bagirsagin biiyiik boliimii, ¢ekum
ve kolonun bir kismu1 sekillenir. Arka bagirsak ise distal kolon ve rektumu olusturur. Gelisim siireci
boyunca bagirsak tiipii, mezoderm kokenli visseral mezenterle ¢evrilidir; bu yap:1 hem damar ve

sinirlerin gelisimine zemin hazirlar hem de organlarin karin boslugundaki yerlesimini belirler. [1]
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Fizyolojik olarak gastrointestinal sistemin temel gorevi besinlerin mekanik ve kimyasal olarak
sindirilmesi, emilmesi ve atiklarin uzaklagtirilmasidir. Bu siire¢ otonom sinir sistemiyle siki bir bicimde
denetlenir. Enterik sinir sistemi “ikinci beyin” olarak da adlandirilir. Peristaltik hareketlerin ve salgilarin
koordinasyonunda kritik rol oynar. Mide, asidik ortamiyla proteinlerin denatiirasyonunu baslatir;
pankreas enzimleri ve safra ise karbonhidrat, lipid ve proteinlerin emilimini tamamlar. Ince bagirsak

villus ve mikrovillus yapisi sayesinde yiizey alanini artirarak emilim verimini maksimize eder. [2]

Yeni dogan donemde enzim aktiviteleri ve motor koordinasyon tam gelismemistir; bu yiizden
gastrointestinal sistemin fizyolojik olgunlagsmasi dogum sonras siirecte devam eder. Bu dinamik gelisim,
yasamuin ilk aylarinda beslenme bi¢imi ve mikrobiyota olusumuyla yakindan iligkilidir. Yenidoganlarda
mide kapasitesi yaklagik 30-60 mL olup, mide bosalmasi yavastir. Gastrodzofageal bileske fonksiyonel
olarak zayif oldugu icin regiirjitasyon sik goriiliir. Bagirsak motilitesi olgunlasmamis oldugundan
kolik ve gaz sorunlar1 gozlenebilir. Bagirsak florast dogumdan sonra birkag hafta icinde sekillenir
ve bagisiklik sisteminin gelisiminde 6nemli rol oynar. Sindirim enzimleri, 6zellikle laktaz, bebeklikte

diistik diizeydedir; bu da gecici laktoz intoleransina neden olabilir. [3,4]
3. KLINIK DEGERLENDIRME

Pediatrik hastalarda ayrintili 6ykii ve dikkatli fizik muayene tanida en 6nemli basamaktir. Oykiide;
beslenme bi¢imi, digki siklig1, kivami, kusma oykiisii, kilo kayb: ve ailede benzer hastalik olup
olmadig1 sorgulanmalidir. Fizik muayenede karin distansiyonu, hassasiyet, karaciger-dalak
biiyiikliigii ve bityiime parametreleri degerlendirilir. Ishal varliginda dehidratasyon ve malnutrisyon
derecesi belirlenmesi 6nemlidir. Laboratuvar incelemelerinde tam kan sayimi, sedimentasyon,
CRP (C Reaktif Protein), elektrolit, biyokimyasal testler ve diski incelemeleri , (diski mikroskopisi,
mikrobiyolojik testler), antijen testleri temel yaklagimdir. Tetkikler 6ykii ve fizik muayene sonucunda
diistiniilen ayirici tani veya tanilara gore yapilmali ve miimkiin oldugunca bireysellestirilmelidir.
Stipheli durumlarda ileri testler, serolojik testler (6rnegin ¢olyak hastaliginda anti-tTG IgA, fekal
elastaz, fekal kalprotektin vb) ve endoskopi gerekebilir. [5]

4. SIK GORULEN PEDIATRIK GASTROENTEROLOJIK HASTALIKLAR

4.1 Gastrodzofageal Reflii (GOR)

Gastroozofageal reflii, mide igeriginin 6zofagusa geri kagmasidir. Bu durumun bebeklikten
yetiskinlige kadar, cogunlukla herhangi bir sonu¢ veya semptom olmaksizin meydana geldigi
bilinmektedir. Bebeklerde GER, reflii iceriginin farenks, agiz veya agiz disina ge¢mesi olan
regiirjitasyona neden olabilir. Yenidoganlarda fizyolojik olabilir ancak biityime geriligi, aspirasyon
veya irritabilite eslik ediyorsa patolojik kabul edilir. Bebeklerde sinirlilik, beslenme intoleransi,
apne, bradikardi veya hava yolu komplikasyonlar1 gibi nonspesifik semptomlarin nedeni olabilir.

Fizyopatolojisinde alt 6zofagus sfinkter basincinin azligi ve mide bosalmasinin gecikmesi rol oynar.

Tan1 genellikle kliniktir; pH monitérizasyonu ve endoskopi gerekli hallerde sikayetleri ileri olan
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olgularda kullanilir. Tedavide her yas grubu i¢in yasam tarzi ve beslenme diizenlemeleri (az
miktarda, sik 6giin, dik pozisyon, kivamli beslenme vb.) ilk basamaktir. Ilag tedavisinde proton
pompa inhibitorleri ve histamin-2 reseptor antagonistleri kullanilir. Cocukluk ¢aginda cerrahi
(Nissen fundoplikasyonu) nadiren endikedir. Tedavinin kisiye 6zel olarak uyarlanmasi 6nerilir. [6,7]
4.2 Akut Gastroenterit

Akut gastroenterit, 6zellikle 5 yas alti ¢ocuklarda sik goriiliir ve genellikle viral (rotavirus,
norovirus, adenovirus vb.) kokenlidir. Bulasiciligin kolay olmas: ve temas edilen yiizeyler ve
esyalarla da bulagabilmeleri nedeni iile kres, bakimevi, okul vs gibi toplu yasanan yerlerde daha
hizli yayilirlar. Bakteriyel ishaller 6zellikle gelismekte olan iilkelerde bebeklik ve okul ¢aginda daha
siktir. Kusma, ishal, ates ve dehidratasyon bulgular1 6n plandadir. Dehidratasyon degerlendirmesi
klinik bulgulara gore (cilt turgoru, goz kiiresi ¢okiikliigii, kapiller dolum siiresi vb.) yapilir.
Tedavide amag sivi-elektrolit dengesini saglamaktir; oral rehidrasyon sivilari (ORS) hafif ve orta
olgularda ilk tercihtir. Agir olgularda intravenoz sivi (%0.9 NaCl veya Ringer laktat) uygulanir.
Antibiyotikler yalnizca bakteriyel etken (6r. Shigella, Salmonella) diisiiniilityorsa verilmelidir.[8]

4.3 Kabizlik

Kabizlik, ¢ocukluk ¢aginda sik goriilen fonksiyonel bir bozukluktur. Roma IV kriterlerine gore tan:
haftada ti¢ten az digkilama, sert disks, agrili defekasyon veya digki tutma davranisinin varligidir. En
sik nedeni fonksiyonel kabizliktir. Beslenme dykiisii ayrintili alinmadir. Diigiik lifli gida (6zellikle fast
food tiiketimi), ve glinliik siit tilketimi (>500 mL) varlig1 sorgulanmalidir. Muayene sirasinda karin
distansiyonu, biiytime geriligi olmasi, rektal tusede rektumun bos olup, parmak ¢ekildikten sonra
fiskirarak sulu digki yapmasi hirsiprung hastaligi lehine bulgulardir. Tipik fonksiyonel kabizlikta
rektum genis ve sert digki ile doludur. Kabizlikta alarm isaretleri (biiytime geriligi, yasin 12 aydan
kiigiik olmasi, ge¢ mekonyum ¢ikarma dykiisii varligi, abdominal distansiyon, nérolojik bulgular, digki
tutma 6ykiisii alinmamasi, ¢ok 1ki veya ¢ok gevsek aniis varligi, sacral bolgede deride pigmentasyon,
sacral gamze ve killanma olmasi) varliginda ileri tetkikler planlanmalidir. Tedavi ii¢ agamalidir: diski
temizligi, idame tedavisi (lifli beslenme, polietilen glikol) ve davranis egitimi. Aile egitimi saglanmals,
bu konuda ¢ocugun suglanmamasi, tuvalet egitimi sirasinda zorlanmamais 6nerilmelidir. Organik

nedenler (Hirschsprung hastaligi, hipotiroidi) dislanmalidir. [9-12]
4.4 Laktoz Intoleransi ve Malabsorpsiyonlar

Laktaz enzimi eksikligi sonucu siit icerigindeki laktoz sindirilemez ve bakteriler tarafindan fermente
edilerek gaz, ishal ve karin agrisina neden olur. Tani, laktoz eliminasyon testi, diski sindirim durumu
degerlendirilmesi ile konur. Tedavide laktoz kisitlamasi, laktozsuz siit veya laktaz enzim takviyesi uygulanir.
Malabsorpsiyon sendromlarinda diski steatoreik (yagl, kotii kokulu) olur. Tanida digki yag miktar1

(steatokrit) dl¢iimii, D-ksiloz testi ve endoskopi yardimeidir.[13]

Colyak hastaligi, genetik yatkinlig1 bulunan bireylerde bugday, arpa ve ¢avdarda yer alan gluten
proteinine karsi gelisen otoimmiin bir enteropatidir. HLA-DQ2 ve/veya HLA-DQ8 allelleriyle iliskili
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bu hastalikta, glutenin gliadin fraksiyonu intestinal mukozada doku transglutaminaz enzimi tarafindan
deamine edilerek antijenik 6zellik kazanir. Bu antijenlere karsi gelisen T hiicre aracili immiin yanit

sonucunda villoz atrofi, kript hiperplazisi ve intraepitelyal lenfosit artis1 ortaya ¢ikar.

Klasik formda kronik ishal, karin distansiyonu, kilo kaybi ve biiytime geriligi gézlenirken, bir¢ok
hastada tablo atipik veya subklinik olabilir. Ozellikle demir eksikligi anemisi, osteopeni, infertilite,
transaminaz yiiksekligi, dermatit herpetiformis ve norolojik bulgular hastaligin farkl: yiizlerini olusturur.

Bu nedenle ¢olyak hastaligi, cok sayida sistemi etkileyebilen bir hastalik olarak diigiiniilmelidir.

Tan1 koymada serolojik testler ve histopatolojik inceleme birlikte kullanilir. Anti-doku transglutaminaz
IgA (anti-tTG) ve anti-endomisyum antikorlar1 yiiksek duyarlilik ve 6zgiilliige sahiptir. Toplam IgA
diizeyinin degerlendirilmesi, yanlis negatif sonuglar1 6nlemek i¢in gereklidir. Kesin tani, glutenli
beslenme siirerken yapilan iist gastrointestinal endoskopide duodenum biyopsisinde villoz atrofi ve

kript hiperplazisinin gosterilmesiyle konur.

Tedavinin temelini 6miir boyu siirdiiriilen glutensiz diyet olusturur. Diyete siki1 uyum, mukozal iyilesme
ve semptomlarin tamamen gerilemesini saglar. Uyumun yetersiz oldugu durumlarda refrakter ¢olyak
hastaligy, eslik eden otoimmiin hastaliklar veya yanlis tani olasilig1 diisiiniilmelidir. Hastalar diizenli
olarak hekimleri tarafindan beslenme danismanlig almali, vitamin ve mineral eksiklikleri izlenmeli,

biiytimeleri degerlendirilmelidir. [14]

4.5 Inflamatuvar Barsak Hastaliklar: (IBH)

Cocukluk caginda da goriilebilen kronik inflamatuvar barsak hastaliklaridir. inflamatuar bagirsak hastalig:
(IBH), baslica iki klinik formu olan Crohn hastalig1 ve Ulseratif kolit ile karakterize, gastrointestinal
sistemin kronik, tekrarlayici ve immiin aracili inflamatuvar hastalik grubudur. Patogenezinde genetik
yatkinlik, cevresel faktorler, barsak mikrobiyotas: ve anormal immiin yanit arasindaki karmagik
etkilesimler rol oynar. HLA iliskili genetik polimorfizmler, 6zellikle NOD2/CARD15 mutasyonlar1
Crohn hastaliginda belirgin yer tutar. Immiin sistemin barsak mukozasindaki mikroorganizmalara

kars1 toleransinin bozulmast, kronik inflamasyona ve mukozal hasara yol agar.

Crohn hastalig1 agizdan aniise kadar gastrointestinal kanalin herhangi bir segmentini tutabilir;
inflamasyon transmural nitelikte olup siklikla segmental ve atlamali (“skip lesions”) dagilim gosterir.
En sik terminal ileum ve kolon etkilenir. Klinik olarak karin agrisi, ishal, kilo kayb, ates ve perianal
fistiiller 6n plandadir. Ulseratif kolit ise yalnizca kolon ve rektumu tutar; inflamasyon mukozal sinirl
olup kontinii karakterdedir. En tipik bulgular kanli mukuslu ishal, tenesmus ve karin kramplaridir. Her
iki hastalikta da ekstraintestinal bulgular, 6zellikle artrit, eritema nodozum, {iveit ve primer sklerozan

kolanjit gibi bulgular sik goriiliir.

Tanida klinik degerlendirme, laboratuvar testleri, endoskopi ve histopatoloji bir arada kullanilir.
Kolonoskopi lezyonun yayilimi ve siddetini belirlemede esastir. Fekal kalprotektin diizeyinin yiiksekligi,

inflamasyonun noninvaziv gostergesi olarak degerlidir. Goriintiileme yontemleri (MR enterografi, BT
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enterografi) 6zellikle Crohn hastaliginda fistiil ve striktiirlerin saptanmasinda 6nemlidir.

Tedavi yaklagimi hastaligin tipi, yayilimi ve siddetine gore diizenlenir. Aminosalisilatlar, kortikosteroidler,
immiinmodiilatorler (azatiyoprin, 6-merkaptopurin) ve biyolojik ajanlar (anti-TNE anti-integrin, anti-
IL-12/23) tedavi segeneklerini olusturur. Beslenme destegi, enfeksiyon kontrolii ve cerrahi girisimler

(perforasyon, striktiir, fistiil varliginda) gerektiginde tedaviye eklenir.

Inflamatuar bagirsak hastaliklar1 kronik seyirli olup remisyon ve alevlenme dénemleriyle ilerler.
Erken tani, bireysellestirilmis tedavi ve multidisipliner yaklasim hastaligin prognozunu belirleyen

temel unsurlardir. [15-18]
5. TANISAL YONTEMLER

Tanida laboratuvar, goriintilleme ve endoskopik yontemler birlikte degerlendirilir. Temel
testler: tam kan, ferritin, CRP, digki kalprotektin, karaciger enzimleri ve serolojik testlerdir.
Goriintilleme yontemleri arasinda ultrasonografi, baryumlu grafiler ve MR enterografi yer alir.

Endoskopi ve biyopsi, mukozal hastaliklarin (6r. ¢6lyak, IBH) tanisinda altin standarttir.

Gastrointestinal sistem hastaliklari, gogunlukla multifaktoriyel ve poligenik kalitim modeli gosterirler.
Kistik fibroz gibi tek gen hastaliklar1 daha nadirdir. Son yillarda giderek énem kazanan yeni nesil
sekanslama ve ekzom sekanslama gibi genetik analiz yontemleri ile poligenik hastaliklarda etkilenen
bir¢ok gen ve fonksiyonlar1 bilinmeye baslanmistir. Kalitimsal hastaliklarin ¢ogu, 6zellikle ¢ocukluk
¢aginda, hastanede yatmayi gerektiren kronik problemler yaratabilmektedir. Genetik testler, hastaligin
onceden tahmin edilmesine, kesinligi net olmayan klinik tanilarin aydinlatilabilmesine olanak

saglayacaktir. [19,20]
6. TEDAVI YAKLASIMLARI

Tedavi, hastaligin nedenine ve siddetine gore planlanir. Enfeksiyonlarda destek tedavisi, inflamatuvar
hastaliklarda immiinsiipresif veya biyolojik tedavi uygulanir. Beslenme destegi hayati 6nemdedir;
malabsorpsiyon veya biiyliime geriligi olan ¢ocuklarda enteral veya parenteral beslenme gerekebilir.
Cerrahi tedavi, mekanik obstriiksiyon veya komplikasyon gelisen olgularda tercih edilir. Gliniimiizde,

genetik etiyolojiler {izerinden yola ¢ikilarak tedavi segenekleri denenmektedir. [20]
7. BESLENME VE BUYUME

Gastrointestinal hastaliklar biiytime ve gelismeyi dogrudan etkiler. Malabsorpsiyon, kronik inflamasyon
ve yetersiz kalori alim1 durumlarinda biiytime geriligi gelisebilir. Enerji, protein, vitamin (6zellikle D,
K) ve mineral (¢inko, demir) takviyesi saglanmalidir. Ciddi olgularda enteral (nazogastrik, gastrostomi)
veya parenteral beslenme tercih edilir. Beslenme destegi planlanirken ¢ocugun yasi, klinik durumu

ve kalori gereksinimi dikkate alinmalidir.

8. KORUNMA VE AILE EGIiTiMi

Bir¢ok pediatrik GIS hastaligi uygun koruyucu énlemlerle azaltilabilir. El hijyeni, giivenli
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beslenme, temiz su kullanimi, rotaviriis ve hepatit agilamas: korunmada en etkili yontemlerdir.

Ailelerin beslenme aligkanliklarini diizenlemeleri, digki siklig1 ve kivamini takip etmeleri 6nerilmelidir.

9. SONUC

Pediatrik gastroenteroloji, cocuk sagliginin temel alanlarindan biridir. Tip fakiiltesi 6grencilerinin bu

sistemin fizyolojisini, stk goriilen hastaliklarini ve temel yaklasim ilkelerini 6grenmeleri, klinik pratikte

erken tan1 ve etkin tedavi igin kritik 6nemdedir. Erken tani, beslenme yonetimi ve multidisipliner

takip ile cocuklarin yasam kalitesi artirilabilir.
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9.2. Pediatrik Hepatoloji Bilinmesi Gerekenler
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Ozet:

Pediatrik hepatoloji, cocukluk ¢caginda karacigerin fizyolojik 6zelliklerini, hastalik mekanizmalarini ve tedavi
yaklagimlarini inceleyen 6nemli bir alt disiplindir. Cocuklarda karaciger hastaliklar: erigkinlerden farkli klinik
seyir gosterir; cogu zaman genetik, metabolik veya gelisimsel temellidir. Bu nedenle dogru tani, erken dénemde
multidisipliner bir yaklagimla konulmalidir. Hastalik spektrumunun genisligi, klinisyenlerin hem laboratuvar hem
de goriintilleme yontemlerini etkin kullanmasini gerektirir. Tedavi, etiyolojiye yonelik yaklasimlarla destekleyici
tedavinin dengeli bicimde yiiritilmesine dayanir. Uzun dénem izlemde biiylime-gelisme parametreleri,
laboratuvar degerleri ve komplikasyon gelisimi diizenli araliklarla degerlendirilmelidir. Ayrica aile egitimi ve

genetik danigmanlik, tedavi basarisinda énemli yer tutar.

Pediatrik hepatolojide erken tani, etiyolojiye yonelik tedavi ve diizenli izlem yaklagimlarinin biitiinlesik bi¢cimde
uygulanmasi, ¢ocuklarin yasam kalitesini ve prognozunu belirleyen temel taslardir, morbidite ve mortaliteyi
azaltmada 6neme sahiptir. Bu bilgiler, tip 6grencileri i¢in ¢ocuk karaciger hastaliklarini anlamada saglam bir

klinik temel olusturur.

Anahtar Kelimeler: Biliyer atrezi, ocuk, hepatosteatoz, karaciger, otoimmun karaciger hastaliklari, tani, tedavi,

Wilson hastalig1.

Abstract:

Pediatric hepatology is an important sub-discipline that examines the physiological characteristics of the liver in
childhood, disease mechanisms, and treatment approaches. Liver diseases in children exhibit a different clinical
course than in adults; they are often genetic, metabolic, or developmental in nature. Therefore, an accurate
diagnosis should be made early on through a multidisciplinary approach. The broad spectrum of diseases
requires clinicians to make effective use of both laboratory and imaging methods. Treatment is based on a

balanced approach combining etiology-specific interventions with supportive care. Long-term follow-up should
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include regular assessment of growth and development parameters, laboratory values, and the development of

complications. Additionally, family education and genetic counselling play a significant role in treatment success.

In pediatric hepatology, the integrated application of early diagnosis, etiology-directed treatment, and regular
follow-up approaches are fundamental to determining children’s quality of life and prognosis and are important
in reducing morbidity and mortality. This information provides medical students with a solid clinical foundation

for understanding pediatric liver diseases.

Keywords: Biliary atresia, pediatric, hepatosteatosis, liver, autoimmune liver diseases, diagnosis, treatment,

Wilson disease.

1. GIRIS

Pediatrik hepatoloji, cocukluk ¢agindaki karaciger ve safra yollar: hastaliklarini konu alan bir bilim
dalidir. Karaciger, ¢ocuk organizmasinda metabolik denge, detoksifikasyon, protein sentezi ve safra
tiretimi gibi bircok yagamsal fonksiyonu yiiriitiir. Cocuklarda karaciger hastaliklar1 erigkinlere gore
farkli seyir gosterir; bunun en 6nemli nedeni karacigerin olgunlagma diizeyi, enzim aktivitesi ve immiin
sistem yanitinin yasla degismesidir. Bu boliimiin amacy, tip fakiiltesi 6grencilerine pediatrik karaciger
hastaliklarinin temel fizyopatolojisini, sik goriilen hastaliklarini, tanisal yaklagim basamaklarini ve

tedavi ilkelerini 6gretmektir.

2. KARACIGERIN TEMEL FONKSIYONLARI
Karacigerin baslica gorevleri dort grupta incelenebilir:
1. Metabolik Fonksiyonlar

2. Detoksifikasyon

3. Safra Uretimi ve Sekresyonu

4. Depo Fonksiyonlar1

Kisaca 6zetlemeye calisirsak;

Ekzokrin (sindirim) fonksiyonlari icerisinde, yaglarin sindirim ve emilimini saglayan safra tuzlarini
sentezleme ve salgima, duodenumda ki asidin nétralizasyonunu yardimeci olan bikarbonattan zengin

swviy1 salgilamak mevcuttur.

Endokrin fonksiyonlar arasinda insulin benzeri biiyiime faktoriinii salgilama, D vitamini aktiflesmesine
katki, tiroksinden (T4) triiyodotironin (T3) olusumu, anjiotensinojen salgilama, gesitli hormonlarin

metabolizasyonunda gorevleri mevcuttur.

Protrombin ve fibrinojen de dahil plazma faktorlerinin ¢ogunun sentezlenmesi gérevlerindendir.
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Plazma glukozunu glikojen ve triagilgliserole ¢evirme, triagilgliserolii ve lipoproteini sentezleme,
glikojenden (glikojenoliz) diger kaynaklardan (glukoneogenez) glukoz sentezleme, aglik durumlarinda
yag asitlerini keton cisimlerine doniistiirme, protein metabolizmasinin en 6nemli son {iriinii olan
tireyi sentezleme ve kana salgilama dnemli metabolik gorevlerindendir. Kolesterolii sentez ve kana
salgilama, plazma kolesteroliinii safra salgilama ve safra tuzlarina ¢evirme kolesterol metabolizmasi
ile ilgili ana gorevlerindendir. Bilirubin ve diger safra pigmentlerinin safraya salgilanmasi, yabanci

molekiillerin safra yoluyla viicuttan bosaltilmasi, detoksifikasyon gorevleri arasinda 6zetlenebilir.

Karaciger fonksiyonlarinda ki bozulma, laboratuvar bulgularinda (transaminaz yiiksekligi,
hipoalbiiminemi, hiperbilirubinemi, uzamis INR) kendini gosterir. Karaciger fonksiyon testleri ‘karaciger
ve safra yollar1 hastaliklarinin teshisi, hastaligin siddeti ve prognozunun belirlenmesinin yani sira

tedaviye yanitin degerlendirilmesinde kullanilan biyokimyasal 6l¢iimler’ olarak tanimlanabilir. [1,2]

3. KLINIK VE LABAROTUVAR DEGERLENDIRME

Anamnez, fizik muayene ve laboratuvar degerlendirmesi pediatrik hepatolojik yaklagimin
temel taglarini olusturur. Anamnezde dogum 6ykiisii, anne siitiiyle beslenme, ilag kullanimy,
akraba evliligi, aile oykiisii sorgulanmalidir. Fizik muayenede sarilik, hepatomegali,
splenomegali, bitylime geriligi, asit ve kronik karaciger bulgularina dikkat edilmelidir.
Karaciger hastaliklarinda kullanilan laboratuvar testlerinde biyokimyasal aktiviteyi gosteren testler
arasinda ALT (Alanin aminotransferaz), AST (Aspartat aminotransferaz) ve LDH (Laktat dehidrogenaz)
karaciger hiicre hasarini gostermektedir. ALP (Alkalen Fosfataz), GGT (Gamaglutamil transferaz),
5" NT (Niikleotidaz-klinik pratikte kullanilmaz) bilirubinler (total, konjuge, unkonjuge, delta), idrar
tirobilinojeni, serum ve idrar safra asitleri de kolestaz testlerindendir. Sentez fonksiyonunu gésteren
testler albumin ve diger serum proteinleri, PT (prothrombin zamani) ve diger hemostaz parametreleri,
amonyak, plazma ve idrar aminoasitleri, serum lipid, lipoproteinleri, kolesterol ve trigliseritlerdir.
Laboratuvar testleri ile hepatoseliiler bozukluklar ve kolestatik durumlar birbirinden ayirt edilerek
etyoloji ile ilgili degerlendirme yapilirken, PT, serum albumin gibi karacigerin sentez kapasitesini

yansitan testler ile de etyolojiden bagimsiz prognoz hakkinda fikirler edinilebilir.

Ayrica etyolojik tanrya varmak i¢in kullanilan viral hepatit serolojik testleri, serum demiri, transferrin
saturasyonu, ferritin, seruloplazmin, serum bakir diizeyi, idrarla atilan bakir diizeyi, alfa fetoprotein,

alfa antitripsin vb testler mevcuttur. [3-6]

4. SIK GORULEN PEDIATRIK KARACIGER HASTALIKLARI

Neonatal kolestaz, akut hepatit, kronik hepatit ve siroz, metabolik karaciger hastaliklar1 ve akut
karaciger yetmezligi pediatrik yas grubunda sik goriilen karaciger hastaliklaridir. Her biri 6zgiin klinik

bulgular ve tanisal kriterler icerir.
4.A. EKSTRAHEPATIK BILIYER ATREZI

Karaciger dis1 safra yollarinin ilerleyici inflamasyon ve fibrozisi sonucu gelisen obliteratif kolanjiopatidir.
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Tim diinyada neonatal kolestazin en sik nedenidir. Erken tani konulmadiginda, siit gocuklarinin en
onemli ve birincil karaciger nakli nedenidir. Sarilik, akolik gaita, koyu renkli idrar ¢ikarma sikayetleri
olan yenidogan bebek genellikle saglikli goriiniimde ve dogum ile uyumlu agirliga sahiptir. Laboratuvar
tetkiklerinde konjuge hiperbilirbinemi siklikla ilk bulgudur. Hepatoseliiler (ALT/AST), kanalikiiler
(GGT/ALP) testleri normalden yiiksek seviyelerdedir. USG tanisal destek saglar. Karaciger Biopsisi
ve histopatolojik degerlendirme tanida kiymetlidir. Intrahepatik safra kanallar1 genellikle dilate
degildir. Koledogun goriilmemesi ya da safra kesesinin Biliyer atreziyi ekarte ettirmemektedir. Cerrahi
girisim karari verildiginde ilk olarak operatif kolanjiografi ile safra yollarinin kapali oldugu gézlenip

portoenterostomi uygulanmaktadir. [7,8]
4.B. ILACA BAGLI KARACIGER HASTALIGI

Genetik ve gevresel etmenler zemininde doz iligkili ya da idiosenkrazik olarak gelisen siirectir.
Immunolojik meknizmalarin da devreye girmesiyle akut ve kronik gidis gosterebilen, mortalite
riski tagiyan karaciger hastalig1 ortaya ¢ikmaktadir. Toksik hepatite sik neden ajanlar; asetaminofen,
antimikrobiyaller, bazi antitiiberkiiloz ilaglar, antiepileptik ilaglar, antineoplastik ilaglar, herbal tedaviler
vd. dir. Tedavisinde ana prensip hepatotoksisite olusturan ajanin kullanimina derhal son verilmesi
ve destek tedavilerinin uygulanmasidir. Asetominofen toksisitesinde etkin antidot N-asetil sisteindir.
Akut karaciger yetmezligi gelisiminde canli veya kadaverik vericili karaciger nakli yasam kurtarici bir
tedavi olarak kullanilabilir. [9,10]

4.C. HEPATOSTEATOZ

Yagl karaciger hastalig1 basit steatoz (karacigerde inflamasyonun eslik etmedigi biiyiik vakuollii yag
depolanmasi), steatohepatit (karacigerde inflamasyon ve fibrozisin eslik ettigi yag depolanmasi), siroz
seklinde klinik spektrum i¢inde degerlendirilmektedir. Cocuklarda yaglanmanin seyrini etkileyen
faktorler net olmamakla beraber erken tani ve tedavi stratejilerinin belirlenmesi 6nemlidir. Kilo fazlalig
ve obezite viicut yag orani fazlalig1 olarak kabul edilmektedir. Genel obeziteden ¢ok visseral yaglanma
onem tasimaktadir. Son 20 yilda ¢ocukluk ¢ag1 obezitesinde ki artiga paralel olarak yagh karaciger
hastaligida artmistir. Her iki cinsiyette de goriilebilmektedir. Siklikla hastalar asemptomatiktir. Rutin
incelemede transaminazlarda artis (6zellikle ALT), hipertrigliseridemi ve/veya hiperkolesterolemi,
hiperiirisemi en belirgin laboratuvar anormalliklerindendir. Insiilin direncine bagli hiperinsiilinemi
metabolik tabloyu tanimlamak i¢in kullanilmaktadir. Ultrasonografi (USG) noninvaziv tan1 yardimcisidur.
Erken tan1 6nemlidir. Gerekli hallerde basit steatozu steatohepatit ve sirozdan ayirt etmek ve kesin tanisi
i¢in karaciger biyopsisi yapilir. Tedavisinde 6ncelik obezitenin 6nlenmesidir. Cocuklarda bityiime ve
gelisme devam ettigi icin hizli kilo kaybettiren siki, sagliksiz diyetlerden kaginilmalidir. Yasa uygun
kalori ve besin 6gelerini igeren, hazir gida ve abur cuburdan fakir diyet diizenlenmelidir. Saglikli
viicut agirlik ve oranlarina ulagmak igin giinliik fiziksel aktivitenin artirilmasi ve aerobik egzersizlerin
yagam aligkanliklarina eklenmesi 6nerilmektedir. Cocukluk ¢aginda 6zel bir ilag tedavisi yoktur. Klinik
pratikte rutin uygulanmasa da destekleyici tedaviler, morbid obezler i¢in bariatrik cerrahi yontemleri

hizli ilerleyen karaciger hastalig1 olan ¢ocuklarda bir secenek olarak diistiniilebilir. [11-13]
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4.D. WILSON HASTALIGI

Bakir metabolizmasi bozuklugu (WH, OMIM #277900) sonucu ortaya ¢tkan bir hastaliktir. Otozomal
resesif olarak kalitilan hastalikta defect ‘P tipi Cu transport eden ATP’ase’ mutasyonlaridir. ATP7B geni
karaciger, bobrek, plesanta gibi pek¢ok organda eksprese olmaktadir. Baglica gorevi aposeruloplazmine
bakir baglanmasini saglayarak, fazla bakir1 safraya tasimaktir. Mutasyonlarinda bakir tasginmasinda
sorun ve organlarda birikim ortaya ¢ikmaktadir. Hastaligin klinik bulgu ve belirtileri, tan1 yas1 ¢ok
genistir. Cocuk ve geng eriskin hastalig1 olarak kabul edilmektektedir. Karaciger basta olmak tizere
norolojik, psikiyatrik, goz, renal, hematolojik, endokrinolojik, kardiovaskiiler vs gibi tiim organ ve
sistemleri etkileyen klinik bulgular gézlenebilmektedir. En korkulan baslangi¢ sekli akut fulminan
karaciger yetmezligidir. Hastaliga tek basina tani koyduracak bir test yoktur. Karaciger testlerinde
anormallik olan ya da hareket bozuklugu ile bagvuran hastalarda, 6zellikle 6ykiide ebeveyninde akraba
evliligi varliginda mutlaka akla getirilmelidir. Muayenelerinde kronik karaciger hastaligi bulgularinin
olup olmadig1 degerlendirilmelidir. Tam bir ndrolojik muayene ve goz muayenesi yapilmas: gereklidir.
Tanida serum aminotransferazlar: hafif/orta derecede yiiksektir. Hepatik yetmezligi bulunan vakalarda
AST yiikselmesi ALT'den daha fazladir. ALP diizeyi diisiik olabilir. Serum seruloplazmin diizeyinin
diisitk/normal olmasi beklenir (<20 mg/dl). Akut faz reaktan: oldugu i¢in enfeksiyon/enflamasyon
varliginda normal ya da hafif yiiksek saptanabilecegi akilda tutulmalidir. Serum bakir diizeyinin azalmasi
beklenir. Fulminan Wilson Hastaliginda 6len hepatositlerden dokulara ani bakir salinimi olacagi igin
diizeyi ¢ok yiikselebilir. 24 saatlik idrarda bakur atilimi artmistir (N: <40pg/giin) Diizeyinin >100 pg/
giin olmast WH’n1 diigiindiiriir ancak anormal bakir atilimi diger kronik karaciger hastaliklarinda da
gozlenebilmektedir. Karaciger biopsisi tan1 i¢in altin standarttir. 250 pg/giin tizeri tan1 koydurucudur.
Erken tani ile tedavi edilebilecek bir karaciger hastaligidir. Diyetle giinliik bakir alimi azaltilir, bakirin
emilimi ve atilimi artirmaya yonelik ilaglar kullanilir. Cinko tuzlari, D-Penisilamin, Trientin vb gibi
bakir selatorleri hastanin klinik durumu ve gereksinimlerine gore segilir. Tedavi 6miir boyudur.

Hastalarin birinci derece akrabalar1 mutlaka taranmalidir. [14,15]
4. E. HEPATOSIT VE BILIYER SISTEMIN OTOIMMUN HASTALIKLARI

Karacigerin otoimmun hastaliklari, histopatolojik olarak portal alanda yogun lenfomonositer ve
plazma hiicresi infiltrasyonu, karacigere spesifik ve nonspesifik otoantikorlarin ve artmis globulin
diizeylerinin (Ig G, Globulin) eslik ettigi bilinen etyolojik bir nedenin gosterilemedigi inflamatuvar
hastaliklardir. Otoimmun Hepatit ¢cocukluk ¢aginda daha sik goriiliirken, otoimmun sklerozan
kolanjit nadirdir. Otoimmiin Hepatit hepatositlere kars: gelisir. Diger otoimmun hastaliklarla birlikte
olabilir. Hastalik, akut viral hepatit benzeri bir klinikle baslangi¢ gosterebilecegi gibi kronik hepatit,
fulminan hepatit, siroz ve portal hipertansiyon ile de ortaya ¢ikabilir. Kizlarda daha siktir. Tanisinda
skorlama sistemleri kullanilmaktadir. Tedavi 6ncesi ve sonrasi skorlar yorumlanabilmektedir. Tani
konulur konulmaz tedavi baslanmalidir. Standart tedavisi prednizolondur. ilag degerlerin gerilemesine
paralel olarak, normal transaminaz diizeylerini siirdiiren minimal doza indirilir. [dame tedavide diger

immunosupresan ilaglardan yararlanilmaktadir. [16,17]
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5. GORUNTULEME YAKLASIMI VE GENETIK DEGERLENDIRME
Goriintillemede USG ilk basamak olup, MR kolanjiopankretikografi (MRCP) ve Bilgisayarli Tomografi

ileri incelemelerde tercih edilir. Vaskiiler yapilar1 degerlendirmek i¢in Dopler USG, karaciger sertlik

diizeyinin belirlenmesi igin Elastografi gibi yeni ve ileri diizey USG y6ntemleri kullanilabilmektedir.

Direkt grafi tanida tercih edilmemekle birlikte kalsifikasyonlar (paraziter hastaliklar, hepatoblastoma
vb), karacigerde hava (karaciger absesi vb) ve safra taslar1 (%10-15’I radyoopak) goriilmesinde destek

saglayabilir.

Safra iligkili hastaliklar1 gostermede MRCP ve BT USGden daha basarilidir. Karaciger lezyonlarinin
goriintillenmesinde BT kiymetlidir. Vaskiiler sistemi deperlendirmek igin ayrica kontrastli MR veya
BT anjiografi sistemleri tercih edilebilir. Karaciger biyopsisi ve histopatolojik inceleme tanisal altin

standarttir.

Giiniimtizde genetik calismalar sik karsilagilan ve nadir karaciger hastaliklarinda tani koymada yerini
almustir. [18-20]

6. TEDAVI VE iZLEM iLKELERIi

Tedavi yaklasimi nedene yoneliktir.Karaciger hastaliklarinin tedavisi, nedenin dogru tanimlanmasi

ve organin rejeneratif kapasitesinin korunmasina dayanir.
1. Etiyolojiye Yonelik Tedavi:

Viral hepatitlerde antiviral ilaglar, alkolik karaciger hastaliginda alkoliin birakilmasi, metabolik
nedenlerde diyet ve spesifik enzim replasmani temel yaklagimlardir. Ilaglara bagl hasarlarda suglu ajan
derhal kesilmelidir. Wilson hastaliginda selator tedaviler, otoimmiin hepatitte steroid ve immiinsiipresif

ajanlar kullanilir.
2. Destekleyici Tedavi:

Beslenmenin diizenlenmesi, sivi-elektrolit dengesinin korunmasi ve hepatotoksinlerden kaginilmasi

esastir. Gerekli durumlarda hepatoprotektif ajanlar ve vitamin takviyeleri uygulanabilir.
3. Komplikasyonlarin Yonetimi:

Siroz, asit, ensefalopati veya varis kanamasi gibi komplikasyonlar gelistiginde hastalar multidisipliner

olarak izlenir. Uygun vakalarda karaciger transplantasyonu diistiniilmelidir.
4. Izlem Ilkeleri:

Diizenli biyokimyasal kontroller, goriintilleme yontemleriyle fibrozis ve tiimor gelisiminin takibi,

yasam tarzi degisikliklerinin stirdiiriilmesi tedavinin ayrilmaz pargasidir. [21-23]
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7. ONLENEBILIR NEDENLER VE AILE EGIiTiMi

Hepatit A ve B agilamasi, yenidogan taramalari, ilag giivenligi ve beslenme egitimi, cocuklarda karaciger

hastaliklarinin 6nlenmesinde temel yaklagimlardir. [24]

8. SONUC

Pediatrik hepatoloji, erken tani ve multidisipliner yaklasim gerektiren bir alandir. Tip fakiiltesi

ogrencilerinin bu konuda farkindalik kazanmasi, ¢ocuklarda geri doniisiimsiiz karaciger hasarinin

onlenmesinde kritik 6neme sahiptir.
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