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Degerli Cocuk Nefroloji Dernegi Uyeleri,

26-29 Ekim 2023 te, Ankara’da hep birlikte oldugumuz ve Cumhuriyetimizin kurulusunun 100.
yilini coskuyla kutladigimiz 12. kongremizden sonra, 13. Uluslararasi Katilimlt Cocuk Nefroloji
Kongremizde yine hep birlikte olmak istiyor ve 10-13 Nisan 2025 tarihlerinde hepinizi
Antalya’ya davet ediyoruz.

Cocuk nefrolojisinin  temel konularimin giincel gelismeler 1s1g8inda degerlendirilecegi
kongremizde, tartismali konular ve yeni tedavi segenekleri giindeme getirilecek, nefrolojik
hastaliklarin genetik ve biyolojik temellerinin ele alinacag disiplinler arasi tartismalara yer
verilecektir. Gelecegin pediatrik nefrologlarindan yakin gelecekte erisecegimiz umut veren
teknolojik gelismelerin bobrek hastaliklarimin tani, tedavi ve takip siireglerine yansimasinin ve
saglayacaklart  katkilarin  degerlendirilecegi  yenilik¢i  oturumlarla  zenginlestirilecek
kongremizde ¢alismalari ile diinyada pediatrik nefrolojiye yon vermig bilim insanlarinin katkist
da saglanacaktir.

Kurslar, birlikte tartisarak ogrenecegimiz ve son ¢alismalarin sunulacagi oturumlar ve
stirprizlerle renklenecek kongrede tiim pediatrik nefroloji ailemizi bir arada gorme arzumuzu
iletir, saygilarimizi sunariz.

Prof. Dr. Sevcan Bakkaloglu
Cocuk Nefroloji Dernegi Baskant
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Baskan
Prof. Dr. Sevcan Bakkaloglu

Baskan Yardimcisi
Prof. Dr. Alev Yilmaz

Gene;'l Sekreter
Prof. Dr. Onder Yavascan

Sayman
Prof. Dr. Kaan Giilleroglu

Uyeler
Prof. Dr. Pelin Ertan

Prof. Dr. Belde Kasap Demir
Prof. Dr. Muammer Hakan Poyrazoglu
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BILIMSEL PROGRAM

10 Nisan 2025, Persembe

11:00-12:15

13:00-13:30

13:30 - 14:00

14:00- 15:00

15:00 - 15:30

15:30-16:30

16:30-17:30

18:00 - 19:00

A SALONU

ISEME DISFONKSIYONU KURSU

Urodinamik incelemeler Nelerdir? Tanimlar/Endikasyonlar
Dr. Nida Temizkan Dingel

Laboratuvar Tanitimi ve incelemelerin Yapilisi
Dr. Ahmet Taner Elmas

Uroflovmetri Nedir? Orneklerle Degerlendirilen Parametreler
Dr. Nida Temizkan Dingel

Kahve Molas:

Sistometri Nedir? Orneklerle Degerlendirilen Parametreler
Dr. Ahmet Taner Elmas

Uroterapi Nedir? Neleri igerir?
Dr. Ahmet Taner Elmas

Dr. Nida Temizkan Dingel

Fzt. Aslye Nur KigOkoner

Agilig Toreni

Atatirk ve Mizik Devrimi
Dr. Necla Buyan

13:00 - 14:00

14:00-14:15

14:15-14:30

14:30 - 15:30

15:30-15:45

15:45 - 16:00

16:00 - 17:00

17:00-17:15

17:15-17:30

B SALONU

BiYOISTATISTIK KURSU

Klinik Verilerde Tekrarli Olgiimler: Zaman igindeki Degisimlerin
istatistiksel Analizi
Dr. Ebru Kaya Basar
* Karma Modelleme Yaklasimlariyla Tekrarh Olgtimlerin Analizi
* Zaman Igindeki Degisimlerin Modellenmesi ve Sonuglarin
Yorumlanmas

Soru-Cevap ve Tartisma
Kahve Molasi

Klinik Aragtirmalarda Glgek Gelistirme ve Uyarlama: Teori ve
Pratikte Kritik Adimlar
Dr. Merve Ayvall Karagoz

* Olcek Gelistirmede Gecerlik ve Givenilirlik Analiz Siirecleri

* Kiltiirlerarasi Olcek Uyarlama

Soru-Cevap ve Tartigma
Kahve Molasi

Lojistik Regresyon ve ROC Analizi: Klinik Verilerin Tahmini ve
Model Degerlendirme
Dr. Deniz Ozel
* Lojistik Regresyon Modelleri: Risk Faktorlerinin Belirlenmesive
Tahmin Sdregleri
* ROC Analizi ile Model Performansinin Olgillmesi ve Karar
Verme Destegi

Soru-Cevap ve Tartisma

Katiima Gorisleri ve Genel Degerlendirme
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11 Nisan 2025, Cuma

A SALONU B SALONU

08:30-09:30  Prof. Dr. Cengiz Candan Oturumu

Panel 1 - Depremle Yiizlesme
Oturum Baskanlar:: Dr. Alphan Cura, Dr. Lale Sever

ilk Karsilasmada Aksakliklar ve Yonetimi
Dr. Funda Bastug

Gelecek Depremlere Hazirlik ve Somut Adim Onerileri
Dr. Yilmaz Tabel

09:30-10:30

N
Vitatlo . Nestle

Enhancing Lives Together HealthScience

Uydu 1 - Kronik Bobrek Hastaliginda Beslenme Oturumu
Oturum Bagkanlari:Dr. Mesiha Ekim, Dr. Hulya Gokmen Ozel

Blylme Geriligi Kaginilmaz mi?
Dr. Ibrahim Gokce

Ben Ne Yiyebilirim Anne? Bize Ozgii Rehberlerle Yanit Arayalim
Dr. Gulgah $ahin

10:30-11:00 | Kahve Molasi

11:00-12:00 Panel 2 - Hemodiyaliz 11:00-12:00 Panel 3 - Tubuler Hastahklar
Oturum Bagkanlarn: Dr. Hulusi Kogak, Dr.Ebru Bekiroglu Yilmaz Oturum Bagkanlar:: Dr. Ayfer Gur Gaven, Ali Anarat
HD Makinesini Taniyalim: Temel Calisma Prensipleri Modelleme ile Tibuler Hastalhiklar
Dr. Zeynep Nagehan Yurik Yildinm Dr. Bahriye Atmig
HD Regetelemede Diyalizatin Onemi Olgular ve Modellerle Hipo/Hiperkalsemi
Dr. Gokgen Erfidan Dr. Emine Giilsah Ozdemir
Olgularla HD Komplikasyonlari ve Yonetimi Olgular ve Modellerle Hipo/Hiperfosfatemi
Dr. ipek Kaplan Bulut Dr. Burcu Yazicioglu

12:00-12:30  Panel 4 - Tartigmali Konular 1 12:00-12:30  Panel 5 - Tartismali Konular 2
Oturum Bagkani: Dr. Enver Hasanoglu Oturum Bagkani: Dr. Ruhan Dugtnsel
Bobrek Hastaliklarinda Terapétik Aferez Endikasyonlari Eski ilaglari Neden Daha Az Kullaniyoruz?
Daraliyor mu? Dr. Aysun Karabay Bayazit

Dr. Fatma Semsa Cayci
12:30-13:30  Ogle Yemegi

13:30-15:00 Panel 6 - Biz De Yapabilir miyiz? Oturumu (Cevrimigi Toplanti)
Oturum Bagkanlari: Dr. Sevgi Mir, Dr. IImay Bilge

in Vitro Teranostik Bébrek Modelleri
Dr. Petek Korkusuz

ilag Geligtirmede Klinik Asamalara Gegisi Hizlandirmada Yapay
Zeka Yaklagimlarini igeren Yeni Sanal Tarama Yéntemleri
Dr. Serdar Durdagi

Gen Tedavilerine Ne Kadar Yaklastik?
Dr. Fatih S. Ezgi
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15:00 - 15:40

15:40 - 16:00

16:00 - 16:30

16:30 - 17:30

17:30 - 18:00

18:00 - 18:30

18:30 - 19:30

ALEXION

AstraZeneca Rar

Disease

Uydu 2 - Atipik Hemolitik Uremik Sendrom ve Eculizumab
Tedavi

Oturum Bagkanlari: Dr. Mustafa Bak, Dr. Pelin Ertan

aHUS'te tami ve Eculizumab Tedavisi: Giincel Oneriler
Dr. Fatma Yazilitag

Eculizumab Tedavisini Kesme Stratejileri
Dr. Neslihan Cicek

Kahve Molasi

Konferans 1
Oturum Bagkani: Dr. ismail Dursun

C3 Glomerulopathy / IC-MPGN in Children
Dr. Christoph Licht

Panel 7 - Siz de Bilin Oturumu
Oturum Bagkanlar: Dr. Hakan Poyrazoglu, Dr. Ozan Ozkaya

Kronik Bébrek Hastaliklarinda Epigenetik ve Hedefli
Tedavilerde Epigenetik Diizenleyiciler
Dr. Zibeyde Gunduz

Mezenkimal Kok Hiicrenin Bobrek Hastaliklarinda Kullanimi
Dr. Belde Kasap Demir

Konferans 2
Oturum Bagkani: Dr. Ayse Balat

The Role of the Gut and Urinary Viromes and Microbiomes in
the Pathogenesis and Disease Course of Patients with
Idiopathic Nephrotic Syndrome

Dr. Ibrahim Shatat

Konferans 3
Oturum Bagkani: Dr. Aytul Noyan

How Successful are We in Treating AMR in Kidney
Transplantation?

Dr. Stanley Jordan

Kisa S6zIu Sunumlar

16:30-17:30

Panel 8 - Renal Transplantasyonda Yeni Ufuklar
Oturum Baskanlar:: Dr. Sevcan Bakkaloglu Ezgt, Dr. Esra Baskin

HLA Yapisinda Epitoplar ve Epletlerin Bébrek Naklinde Yeri
(Gevrimigi Konusma)
Dr.Bilkay Bastirk

Nakil Sonrasi Bagisiklik Yanitinda Dogal Katil Hiicrelerin Roli
Dr. Kaan Gulleroglu

12 Nisan 2025, Cumartesi

08:00 - 09:00

09:00 - 09:30

09:30 - 10:30

10:30-11:00

A SALONU

Sozel Sunumlar -1
Oturum Bagkanlar:i: Dr. Sevgi Yavuz, Dr. Ayse Agbas

Detaylar icin Tiklayiniz

Panel 9 - Tartigmali Konular 3
Oturum Bagkani: Dr. Fatih Ozaltin

Albumin/Kreatinin Orani mi? Protein/Kreatinin Orani mi?
Dr. Fatma Aslan Devrim

Panel 11 - CAKUT
Oturum Bagkanlari: Dr. Kaan Gulleroglu, Dr. Cagla Serpil Dogan

Miyelomeningosel Nefro-Urolojik Yénetimi
Dr. Esra Nagehan Akyol Onder

CAKUTun Genetik Sifresi Cozlllyor mu?
Dr. Seha Saygih

Kahve Molasi

08:00 - 09:00

09:00 - 09:30

09:30 - 10:30

Sézel Sunumlar - 2
Oturum Bagkanlar:: Dr. Arife Uslu Gokgeoglu, Dr. Aslihan Kara
Detaylar icin Tiklayiniz

Panel 10 - Tartigmali Konular 4
Oturum Bagkani: Dr. Alev Yilmaz

Kaybedilmekte Olan Graftta immunsupresyon Devami
Dr. Elif Comak

Panel 12 - Bag Dokusu Hastaliklari/Vaskdilitler
Oturum Bagkanlar:: Dr. Kibriya Fidan, Dr. Secil Conkar

ANCA iligkili Vaskiilitler, Tedavi
Dr. Gul Oz¢elik

Lupus Nefriti, Tedavi
Dr. Bora Giilhan
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11:00-11:30

11:30-12:30

12:30-13:30

13:30 - 14:00

14:00-15:15

Panel 13
Oturum Bagkani: Dr. Demet Alaygut

idrar Yolu Enfeksiyonu Tanisinda Zorluklar: Akilli Bez Bir Géziim
Olabilir mi?

Dr. Cihangir Akgin

Panel 15 - 5N1K Paneli
Oturum Bagkanlari: Dr. Aydan Sirin, Dr. Umut Selda Bayrakgi

11:30-12:30

Vezikolreteral Refliide Profilaksi
Dr. Bahar Buyukkaragoz

Islak Geceler Kader mi?
Dr. Bilal Yildiz

Ogle Yemegi

Konferans 4
Oturum Bagkani: Dr. Nurdan Yildiz

13:30 - 14:.00

Hiperoksaliiri Tedavisind - 1 coli 1

Dr. Songtl Yilmaz

Panel 17 - Periton Diyalizi 14:00-15:15

Oturum Bagkanlar:: Dr. Caner Kabasakal, Dr. Orhan Deniz Kara

Kateter Yerlestirme ve Erken Bakimi: Giincel Oneriler
Dr. Hakan Erdogan

Peritonit Tedavi Kilavuzu
Dr. Beltinge Demircioglu Kilic

Naninfol s

Komplikasy ve Yonetimi

Dr. Onder Yavascan

Panel 14
Oturum Bagkanu: Dr. Aysun Caltik Yilmaz

Sistinozis: Tani, izlem ve Yetiskine Devirde Dikkat Edilecekler
Dr. Yesim Ozdemir Atikel

Panel 16 - 5SN1K Paneli
Oturum Bagkanlar:: Dr. Faysal Gok, Dr. Ali Dizova

Antenatal Hidronefrozda Cerrahi Girisim
Dr. Berk Burgu

Soliter Kist Her Zaman Masum mu? Birden Coksa Ne Yapalim?
Dr. Cengiz Zeybek

Konferans 5
Oturum Bagkani: Dr. Osman Dénmez

Pediatrik Nefrolojide NLRP3 ve Sitokin Hedefli Tedaviler
Dr. Emre Leventoglu

Panel 18 - Gelecekte Cocuk Nefroloji
Oturum Bagkanlar:: Dr. Harika Alpay, Dr. Sema Akman

Yapay Zeka, Makine ve Derin 0g
Nefrolojisi Calismalarinda Kullanimi
Dr. Baran Tokar

Gocuk Urolojisi ve

Robotlar, Botlar ige Yarayacak mi?
Dr. Nadide Melike Sav

Hayat Kalitesini Arttirici Yenilikgi Coziimler
Dr. Ozde Nisa Tirkkan

15:30 - 16:00

16:00 - 17:00

17:00-17:30

17:30-18:30

Panel 19 - Tartismal Konular 5 15:30 - 16:00
Oturum Bagkan: Dr. Zelal Ekinci

Nefrotik Sendromda Biyopsi Yapalim mi?

Dr. Meral Torun Bayram

Panel 21 - Bobregi Koruyucu Girigimler 16:00 - 17:00

Oturum Bagkanlari: Dr. Ahmet Keskinoglu, Dr. Ali Delibag

Steroid Azaltma: Sonuglar Basarih mi?
Dr. Bahriye Uzun Kenan

Yeni Bébrek Koruyucu ilaglar, Pediatrik ilk Sonuglar
Dr. Sibel Yel

ilag Dig1 Girisimlerle Bagan Saglanir mi?
Dr. Stukran Keskin G6zmen
Konferans 5

Oturum Bagkani: Dr. Rezan Topaloglu

Nephrocalcinosis: An update
Dr. Francesco Emma

Galisma Gruplari Yuvarlak Masa Toplantisi

Panel 20 - Tartismali Konular 6
Oturum Bagkani: Dr. Erkin Serdaroglu

Akut Bébrek Hasarinda Biyobelirtegler Tani ve Prognoza Katki
Sagladi mi?
Dr. Nuran Kuguk

Panel 22 - Hipertansiyon
Oturum Bagkanlar:: Dr. Ayse Oner, Dr. Nese Ozkayin

Hipertansiyon Etiyolojisine Yonelik Arastirma, Nereye Kadar
Gidelim?
Dr. Beglim Avcl

Kime, Hangi ilag?
Dr. Cemaliye Basaran

ABPM Yorumlama ve Prognoz iliskisi
Dr. Ash Celebi Tayfur
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13 Nisan 2025, Pazar

A SALONU

B SALONU

08:00-09:00 S&zll Sunumlar-3 08:00-09:00  S6zlG Sunumlar -4
Oturum Bagkani: Dr. Dilek Yilmaz, Dr. Eda Didem Kurt Sukar Oturum Bagkani: Dr. Fatma Mutlubas, Dr. Nilufer Goknar
Detaylar icin Tiklayiniz Detaylar icin Tiklayiniz
09:00-09:30  Nefrolojide Akilci ilag Kullamimi
(KAHOOT Esliginde)
Dr. Evra Celikkaya Aksoy
Dr. Sevgin Taner
09:30-10:00 Panel 23 - Munazara 09:30-10:00 Panel 24 - Munazara
Oturum Bagkani: Dr. Mithat Buyukeelik Oturum Baskanlar:: Dr. Ozlem Aydog
Renal Anemide ESA mi? Steroide Duyarh Nefrotik Sendromda Tedavi Yaklagimi
Dr. Hilya Nalcacioglu Dr. Evrim Kargin Cakici
HIF Stabilizerleri mi? Kalsinérin inhibitéri mii? Rituksimab mi?
Dr. Talin Gingér Dr. Sare Gulfem Ozlu
10:00-10:30 | Kahve Molasi
10:30-11:00 Konferans 6 10:30-11:00 Konferans7
Oturum Bagkani: Dr. Mahmut Civilibal Oturum Bagkani: Dr. Metin Kaya Gurgoze
1gA Vaskiiliti/Nefropatisi Yonetimi: Son Oneriler Hipertansiyonda Goklu ilag Tedavisi: Optimal Secenekler ve
Dr. Ozlem Yiksel Aksoy Etkilegsimler
Dr. Secil Arslansoylu Camlar
11:00-11:30  Panel 25 - Tartigmali Konular 7 11:00-11:30  Panel 26 - Tartigmali Konular 8
Oturum Bagkani: Dr. Belde Kasap Demir Oturum Bagkani: Dr. Nur Canpolat
pl lokaji Mi? Reglilator Protein Purifiyeleri Mi? Transplantasyonda Siklosporin A ve Azatioprin Neden
Dr. Tulay Becerir Terkedildi? Dogru mu Yapildi?
Dr. Mustafa Koyun
11:30-12:30  Panel 27 - Nefrotik Sendrom 11:30-12:30  Panel 28 - Aslinda Nefrologun isidir Oturumu

12:30 Kapanis ve Genglere Giizel Haberler
Dr. Sevcan Bakkaloglu

Oturum Bagkanlari: Dr. Mukaddes Kalyoncu, Dr. Mehmet
Tasdemir

idiyopatik Nefrotik Sendrom Gergekten idiyopatik mi?
Dr. Bagdagul Aksu

Nefrotik Sendromda Gdem Yénetimi
Dr. Sebahat Talpar

Goklu ilaca Direngli Nefrotik Sendromda Son Basamakta Umut
Veren Tedaviler
Dr. Deniz Karakaya

Oturum Baskanlar: Dr. Asli Kavaz Tufan, Dr. Elif Bahat

Surekli Renal Replasman Tedavisi
Dr. Caner Alparslan

Komplike idrar Yolu Enfeksiyonu Tedavisi
Dr. Berfin Uysal

Yogun Bakim Unitesinde Acil Hipertansiyon Yénetimi
Dr. Mehmet Baha Aytac
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ABPM Yorumlama ve Prognoz iliskisi

Asl Celebi Tayfur .
Bolu Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocukluk cadginda gelisen HT, uygun tedavi edilmedigi takdirde genclik ve yetiskinlikte edinilmis
kardiyovaskiler sistem hastaliklarinin gelismesine neden olmaktadir ve erken tani ve tedavisi
onemlidir. Yuksek kan basinci (KB) karotis intima-medya kalinhdinda (k-IMK) artis, nabiz dalga hizinda
artis, sol ventrikller hipertrofisi (LVH) ve norobilissel olumsuz dedisikliklerle iliskilendirmektedir.
Ambulatuvar kan basinci monitérizasyonu (ABPM) son yillarda cocuklarda ve ergenlerde giderek daha
fazla kullaniimaktadir. ABPM'in baslica avantajlari, cocugun glnlik hayatinda sirkadiyen KB
degisikliklerini ve KB siddetini dederlendirilmesine, beyaz 6nlik HT'si ve maskelenmis HT tanilarinin
konulmasina, hedef organ hasari riskinin ve ilag tedavisini etkinliginin dederlendiriimesine olanak
sadlamasidir. Pediatrik ABPM kilavuzu 2022 yilinda Amerikan Kalp Dernedi tarafindan gincellenmistir.

Tablo 1: Amerikan Kalp Dernedinin Pediatrik ABPM Kilavuzuna (2022) gére Kan Basinci Kategorileri

Kategori Klinik sistolik veya diyastolik | Ortalama ambulatuvar sistolik veya
kan basinci diyastolik kan basinci
<13 yas = 13 yas <13 yas = 13 yas
Normal kan | <95 p <130/80 <95 p veya | <125/75 mm Hg 24 sa ve
basinci mmHg adoblesan kesim | <130/80 mm Hg
Beyaz onliik | 295 p >130/80 noktasi* uyaniklik ve
hipertansiyonu mmHg <110/65 mm Hg uyku
Maskeli <95 p <130/80 > 95 p veya | =2125/75 mm Hg 24 sa
hipertansiyon mmHg adblesan kesim | veya =130/80 mm Hg
Ambulatuvar =295 p >130/80 noktasi* uyaniklik veya
hipertansiyon mmHg >110/65 mm Hg uyku

*: 24 saat, uyku ve uyaniklik kan basinci, p: persentil

Pediatrik ABPM kilavuzunda yer alan guncellemeler su sekildedir; (1) Ortalama KB esik
dederlerinin (< 125/75 mmHg 24-sa, < 130/80 mmHg uyaniklik ve < 110/65 mmHg uyku)
belirlenmesi ve Amerikan Pediatri Akademisi 2017 klinik uygulama kilavuzlari, AHA/American College
of Cardiology yetiskin KB kilavuzlari ve 2016 Avrupa Hipertansiyon Dernedi KB yonetimi Onerileri ile
KB esiklerinin uyumunun saglanmasi (2) HT sliphesi olan hastalarda ABPM endikasyonu yelpazesinin
geniglemesi (3) HT tani kriterleri iginden KB ylUki sonuglarinin kaldirilmasi (4) HT siniflamasinin 4
kategori igerecek sekilde basitlestiriimesi (Tablo 1).

Normal Kan Basinci: Guncellenmis pediatrik AKBM kilavuzunda prehipertansiyon kategorisi yer
almamaktadir. Yeni glincellemeye gore KB esik dederlerinin distk tutulmasi nedeni ile bu hastalarin
bir kismi normal KB kategorisinde yer alirken bir kismi da ambulatuvar HT kategorisinde yer alacaktir.
Beyaz Onliik Hipertansiyonu: Beyaz 6nliik HT’'sinin artmis LVH ve yiiksek k-IMK ile iliskili oldugunu
gdsteren calismalar vardir. Yetiskinlerde yapilan bir calismada beyaz 6nlik HT'si olan hastalarin
%52’'sinde ilerleyen yillarda ambulatuvar HT gelistigi saptanmistir.
Maskeli hipertansiyon: Maskeli HT, AKBM raporunda izole yiksek uyaniklik kan basinci, izole uyku
yuksek kan basinci (nokturnal HT) veya her ikisini igerir sekilde saptanabilir. Nokturnal HT'nin kronik
bébrek hastaligi olan veya diabetes mellitusu olan hastalarda sol ventrikiil hipertrofisi, artmis k-IMK
ile iliskili oldugu saptanmistir.
Ambulatuvar Hipertansiyon: Diyastolik HT ve bazi olgularda nokturnal HT de bu kategori iginde yer
almaktadir. Ambulatuvar HT saptanan cocuklarda hedef organ hasar riski artmistir. Yapilan
calismalarda ambulatuvar HT'si olan gocuklarda hedef organ hasari bulgularn saglkli cocuklara gore
6nemli derecede ylksek oranda saptanmistir.

Sonug olarak glincellenmis pediatrik ABPM kilavuzunda onerilen ortalama KB esik degerleri ve HT
kategorileri ile gocuklarda HT tanisinin daha sensitif ve dogru sekilde konulmasinin saglanacadi ve bu
onerilerin hedef organ hasari riskini 6ngérmede etkili oldugu diasinilmektedir.

~11 ~
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Kime, Hangi Ila¢?

Cemaliye Basaran
Izmir Sehir Hastanesi

Cocuklarda kan basinci 6lcimU =3 yas saglikh cocuklarda yillik olarak takip edilmelidir. Eger
kan basinci Olgimu 90 persentil (P) dederlerinin, 13 yas Uzerinde ise <120/80 mmHg saptanirsa
normal olarak kabul edilir, yillik izlem 6nerilir. Kan basinci dederleri =90P ile <95P arasinda veya
120/80 mmHg - <95P arasinda, 13 yas Uzerinde 120/80 - 129/80 mmHg arasinda ise yasam tarzi
dedisiklikleri onerilir, 6 aylk araliklarla takip onerilir. Evre 1 hipertansiyon (=95P - <95P+ 12 mmHg
arasinda veya 130/80-139/89 mmHg arasinda, 13 yas lzerinde 130/80-139/89 mmHg arasinda) ve
hastanin belirtisi yoksa yasam tarzi dedisiklikleri 6nerilir. 1-2 haftalik araliklarla kontrol 6nerilir. Evre
2 hipertansiyon (=95P + 12 mmHg, 13 yas lUzerinde =140/90 mmHg) varhidinda hastanin belirtisi
yoksa yasam tarzi dedisiklikleri 6nerilir. 1 hafta sonra kontrole cagrilmalidir. Eger hastada belirti varsa
veya kan basinci degerleri 95P + 30 mmHg veya 180/120 mmHg’'nin Uzerinde ise hasta acil olarak
dederlendirilmelidir.

Hipertansif gocugun belirtisi, eslik eden baska bir hastaligi, hedef organ hasari bulgusu, evre
2 hipertansiyon varligi veya yasam tarzi dedisiklikleri ile hedef kan basinci dederlerine ulagilamiyorsa
tedaviye ilaglar da eklenmelidir.

Hipertansif gcocuda ilag tedavisi baglanacaksa tek ilagla en disik dozdan baslanmasi ve dozun
kademeli arttiriimasi 6nerilir. Tek ilag ile en Ust doza gikilmasina ragmen kan basinci hedef dederlerine
ulasilamamigsa ikinci bir ilag eklenir.

Kan basinc dederleri 95-99P arasinda olan yenidodanlarda aralikh olarak damar yolundan
hidralazin, labetalol, enalapril veya oral yoldan kaptopril verilebilir. Adizdan tedavi alabilecek
durumdaki yenidodanlarda isradipin veya amlodipin tercih edilebilir. Ciddi hipertansiyon olan (dogum
haftasi ve vicut agirhigina gore sistolik kan basinci >99P) yenidoganlarda kisa etkili, damar yolundan
uygulanan nikardipin, labetalol, esmolol veya sodyum nitroprussid kullanilabilir.

Kronik bobrek hastaligina eglik eden hipertansiyon mevcutsa ve proteintri de eslik ediyorsa
oncelikli olarak anjiotensin konverting enzim inhibitérlerinin (ACEi) ve anjiotensin reseptér
blokerlerinin (ARB) kullanimi dnerilmektedir.

Bdbrek nakli sonrasi gelisen hipertansiyon tedavisinde ise kalsiyum kanal blokerlerinin, ACEi
veya ARB kullanimi daha uygun olur.

Sporcularda hipertansiyon saptanmasi durumunda 6ncelikle ACEi ve kalsiyum kanal blokerleri
kullanilmali, ditretik ve beta bloker kullanimindan kaginilmahdir. Evre 2 hipertansiyon ve sol ventrikil
hipertrofisi saptananlarda kan basinci normal sinirlara gelene dek spor katilimi kisitlanmaldir.
Tedavide kan basinci dederlerinin <90P veya 13 yasin (zerinde <130/80 mmHg hedeflenmektedir.
Kronik bobrek hastaliginin eglik ettigi hipertansif cocuklarda ise ortalama kan basinci dederinin <75P,
proteiniri de hipertansiyona eslik ediyorsa <50P olmasi saglanmalidir.
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aHUS'te tani ve Eculizumab Tedavisi: Giincel Oneriler

Fatma Yazilitas
Sami Ulus Kadin Dogum Cocuk Egitim ve Arastirma Hastanesi

Atipik HUS alternatif kompleman sisteminin regulasyonu ve aktivasyonu icin gerekli proteinlerdeki
kalitsal (genetik) veya edinsel (otoimmiin) patojenik mekanizmalarla duyarh hale gelen kiside bir
tetikleyici ile baslatilan, kompleman aracili TMA'dir

Hicbir ekzojen neden belirlenmedigi ve mekanizmasi bilinmedidi igin, “primer" olarak tanimlandi
Hastalarin  %?23-%28'inde ishal aHUS'ten énce idi ve bu HUS'un (D+) veya (D-) olarak
siniflandirilmasinin  yaniltici  olabilecedini ve ishal sonrasi baslangicin aHUS tanisini ortadan
kaldirmadigini gostermektedir.

Daha sonra, kompleman-iligkili aHUS adlandirmasi kullanmaktadir

Bazi durumlarda enfeksiyon primer TMA'nin ortaya cikmasini tetikleyebilir

Bazi sekonder TMA'larda, 6rnedin gebelikle iligkili TMA veya nakil sonrasi TMA'da, primer TMA'ya
genetik yatkinlik olabilir

aHUS, cocuklarda gériilen HUS'un yaklasik %5 ila %10'undan sorumludur.

Prevalansi milyonda 2.7-5.5 Insidansi milyonda yaklasik 0.40

Kompleman sisteminde C3 konvertaz, C3'li C3a ve C3b’'ye bdlerek kompleman aktivasyonunu baslatir.
Solubl (CFH, CFI, C4BP ve C1 inhibitérii) ve membrana bagh dizenleyiciler (DAF, CD59, MCP ve CR1)
ve dodal inhibitorler asiri kompleman aktivasyonunu onleyerek hiicre yiizeylerini kompleman aracili
hasardan korur

Kompleman disregilasyonunun baslica 3 mekanizmasi vardir

Kompleman regilatuar proteinlerde fonksiyon kaybi mutasyonlari (CFH, CFI, Membran Kofaktor
Protein ve trombomodulin)

Efektor proteinlerde fonksiyon kazanimi mutasyonlarn (CFB veya C3)

Faktdr H'ye karsi nétralizan otoantikorlarin olusumu

Kronik ve kontrolstiz kompleman aktivasyonunun sebep oldugu trombosit, endotel ve ldkosit
aktivasyonu kliciik damarlarda trombiis, inflamasyon ve okliizyona yol agar

aHUS hastalarinin %62’sinde kompleman mutasyonu var

CFH %?21.41 (20-30) en sik

Ulkemizde en sik MCP mutasyonu

Ayni mutasyona sahip aile bireyleri arasinda baslangig yasi ve klinik siddeti degisken

Hastaliga yakalanma riskini ve risk altindaki bireylerde sonucu tahmin etmek zor

Kompleman mutasyonu HUS gelisimi igin bir risk faktéridir, yeterli neden degildir

Tetikleyici faktérler, esas olarak enfeksiydz bir olay (USYE veya ishal) pediatrik hastalarda %80'e kadar
aHUS baslangicini tetikler

Baslangig genellikle anidir

%20'sinde aHUS Subklinik

aHUS bébrek belirtileri dediskendir ve ABH, GBM hasarindan kaynaklanan nefrotik diizey proteiniiri,
6dem ve malign HTN'u igerir bazi hastalar icin diyaliz, transplantasyon gerekebilir

Hastalarin %20'sinde bébrek disi bulgular géralar

En sik Norolojik tutulum %12

aHUS igin mevcut bir tani biyobelirteci yoktur, mikroanjiopatik intravaskiller hemolitik anemi
vakalarinda dislama tanisidir

Mutasyon yerine variant terimi kullaniimal

Tanimlanan varyantlar patojenik/muhtemelen patojenik, belirsiz 6neme sahip veya iyi
huylu/muhtemelen iyi huylu olarak siniflandiriimali

Eculizumab, C5’e badlanarak C5 bolinmesini ve inflamatuar peptit C5a ve sitotoksik C5-9 (membran-
atak kompleksinin) olusumunu o6nleyerek alternatif yol aktivasyonunu bloke eden bir humanize
monoklonal anti-C5 antikorudur.

aHUS igin altin standart tedavi C5 blokaji

Tedaviye baslamak igin kompleman mutasyonun dogrulanmasi gerekli degildir

aHUS'lu hastalarda tedaviye ilk 24 saat icinde baslanmasi dnerilir

C5 fonksiyonu ve alternatif yol hemolitik aktivitesi (AP50 veya CHS50) eculizumab etkinliginin
belirtegleri olarak bildirilmistir

CH50 dizeyinin dogru bakilamayacadi hasta grubu CFH homozigot mutasyonu olan hastalardir.

Akut fazda en acil olan aHUS ayiricl tani yapilmasi ve Kisa etkili kompleman blokeri baslanmasi
Eculizumab'dan 6nce, aHUS'lu hastalarin codu son evre bobrek hastaligina ilerledi. Eculizumab
tedaviyle glomertler perflizyon ve islev korunur
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Renal Sagkalim Mutasyon tipine gére dedisiyor

Eculizumab yanitinin éngéricileri: Baslangicta Kreatinin dliizeyinin, trombosit sayisinin ve sistolik kan
basincinin daha disiik olmasi ve ilk sunumda daha geng yasta olanlar iyi yanit verir, ayrica

ESRD'ye ulasan bir aHUS hastasi bobrek nakli adayidir.

Nakil 6ncesi ve sonrasi Eculizumab etkilidir.
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HD Recetelemede Diyalizatin Onemi

Gokgen Erfidan ]
Istanbul Sancaktepe Ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi

Hemodiyalizin etkinligi ve hasta sonugclar (zerinde belirleyici olan faktérlerden biri recetelenen
diyalizattir. Konsantrasyon gradientinin belirleyerek Gremik toksinlerin kandan diyalizata gegisini
diyalizat sagdlar.

Diyalizatin temel bileseni “antilmis saf su”dur. Igme suyunun artilarak kullanilmasinin sebebi;
hemodiyaliz sirasinda ¢ok yltksek miktarlarda su kullanilmasi olmasi nedeniyle igme suyunun iginde
bulunan toksik maddeler ve mikrobiyolojik kalintilara olan hasta maruziyetini minimale indirmektir. Bu
amagcla guncel yaklasimlarda ultra saf su kullanimi giindeme gelmektedir. Ultra saf su kullaniminin,
uzun dénem hemodiyaliz hastalarinda kardiyovaskdiler riskleri azalttigi gésterilmistir.

Diyalizatin diger bilesenleri; asidik ve bazik sollisyonlardir. Bazik sollisyon bikarbonat icerirken, asidik
solisyonda Na, K, Ca, Mg, Cl, glukoz ve bir organik asit bulunur. Her hasta icin diyalizat elektrolit
icerigi endikasyona gore gozden geciriimeli ve bireysellestiriimelidir. Bireysellestirmede dikkate
alinmasi 6nerilen bulgular su sekilde siralanabilir.

1- Sodyum Igerigi:

Serum Na dederinin +/- 2 mmol/l araliginda tercih edilebilir. Hipertansif olmayan, interdiyalitik kilo
artisi az olan, ancak siklikla intradiyalitik hipotansiyon gelisen hastalarda gérece yiksek sodyumlu
diyalizat uygun olabilir.

Akut hemodiyalize baslanan ve fazla volim yiki olan hastalarda ylksek sodyumlu diyalizat ile
hemodiyaliz toleransi kolaylastirilabilir.

Belirgin hipertansiyonu olan, interdiyalitik kilo artisi fazla olan hastalarda ise diisiik sodyumlu diyalizat
tercih edilebilir.

2- Potasyum igerigi:

Serum ve diyalizat arasindaki gradient farkinin ylksek olmasi durumunda, hizli serum K distsi ve
sonrasinda rebound yiikselis gorilmektedir. Bu durum kardiyak aritmi riskini arttirdigi bilinmektedir.
bu durumu engellemek icin potasyumsuz veya 1 mEqg/L potasyum igerikli diyalizat kullanimindan
kacinilmahdir. Gradient farkini disik tutmak; aritmiye neden olabilecek ilag kullanan hastalarda
6zellikle dnemlidir.

3- Kalsiyum igerigi:

Diyalizat Ca dlizeyi 1,25- 1,50 mmol/L (2,5- 3,0 mEqg/L) olmasI 6nerilmektedir. 1,25 mmol/L tercihi;
6zellikle PTH seviyesi distk seyreden, Ca iceren fosfor disirici ilaglar ve aktif D vitamini kullanan
hastalarda onerilir (kemik déngusind arttiricr etki). 1,5 mmol/L konsantrasyonu; PTH seviyesi gok
yuksek seyreden, oral kalsiyum alimi disik olan ve diyalizat potasyumu disitk tutulmasi gereken
hastalarda tercih edilebilir (aritmi riski agisindan daha glvenli). Ayni zamanda intradiyalitik
hipotansiyonu azaltabilmesi avantajina sahiptir.

4- Magnezyum igerigi:

Genelde 0,5 mmol/L tercih edilmektedir. Daha yuksek Magnezyum kullanimi; hipomagnezemiye ve
hipokalemiye egilimli hastalar, kas kramplari sik gériilen, QT uzunlugu yapan ilaglarin kullanimi, PTH
ylksek ve kemik déngusi ylksek hastalarda uygun olabilir.

Daha dusik Magnezyum tercihi; adinamik kemik hastalarinda intradiyalitik hipotansiyona dikkat
edilerek kullanilabilir.

5- Bikarbonat igerigi:

Prediyaliz metabolik asidozu ve post-diyaliz metabolik alkalozu 6nlemek temel amacgtir. Ancak bu
sirada yuksek diyalizat bikarbonat kullanimi uzun donemde mortaliteyi arttirabilir. Diyalizat bikarbonat
dederi 38 mEqg/L ‘yi asmamalidir.

6- Glukoz igerigi:

Glukozsuz diyalizat, hipoglisemi riski nedeniyle kullaniimamalidir. Genellikle 100-200 mg/dl glukoz
iceren diyalizatlar kullanima uygundur. Ancak hipertrigliseridemi ve potasyum klirensinde azalma gibi
olasi dezavantajlar agisindan hastalar izlenmelidir.

7- Fosfor igerigi:

Diyalizatta fosfor bulunmaz. Ancak nadir vakalarda diyaliz sirasinda ciddi hipofosfatemi (P<1 mg/dl)
geliserek nérolojik semptomlar veren hastalar bildirilmistir. Bu nedenle diyaliz sirasinda gérilen ve
nedeni acgiklanamayan halsizlik, yorgunluk, bulanti, konflizyon ve ensefalopati gibi semptomlar
goriuldigiunde bu acidan hastalar dederlendirilmelidir.

Sonug olarak Diyalizat recgetesi; bir detay degil, tedavinin temelidir. Her formtlasyon, hastanin klinik
ve laboratuvar bulgularina gére gézden gecirilmeli ve bireysellestirilmis yaklasimlar kullaniimahdir.
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Yogun Bakim Unitesinde Acil Hipertansiyon Yénetimi

Mehmet Baha Aytag
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Genel pediatrik hasta popilasyonunda hipertansiyon (HT) prevalansi %2-4 civarindadir. Obezitede
gorilen artis nedeniyle primer HT tanisi artsa da, gocuklarda sekonder sebeplere bagli gelisen HT en
sik gorilen tiptir. Hastanede yatan, 6zelikle yogun bakim Unitelerinde takip edilen cocuk hastalar, HT
gelisimi igin risk altindadir. Bu durum artmis yatis maliyetleri, uzun siire hastanede kalma gibi sonuglar
dogurabilir. Yatan veya yogun bakimda izlenen ¢ocuk hastalar igin HT sinirini, anti-hipertansif tedavi
ihtiyacini veya prognozunu aciklayan az sayida calisma mevcuttur. Bu tip hastalarda kan basinci
Olcimi igin uygun ortamin saglanamamasi, 6lgim teknikleri arasinda farklilik olmasi, hastanin klinik
durumu, kullanilan vazopresoér ilaglarin etkileri, sempatik sistem aktivasyonu, anksiyete veya agri gibi
durumlar buna sebep olarak gésterilebilir. Ozellikle yogun bakimda yatan kritik hasta ¢ocuklarda, kan
basinci izlemi siregen yapilmalidir. Kritik hasta takibinde direkt arter yolu ile invaziv kan basinci
Olcimu onerilir. Fakat, uygulama zorlugu, over- yada under-damping, kalibrasyon sorunlari, hareket
artefaktlari ve trombus gibi sorunlar kullanimini zorlastirir. Ayaktan kan basinci tani ve tedavisinde
kullanilan kilavuzlar (Amerikan Pediatri Akademisi, Avrupa Hipertansiyon Birligi) baz alinarak yapiimis
sinirll sayida calisma mevcuttur. 2024 yilinda yapilan; lay-13 yas arasi, 1 yil boyunca gocuk yogun
bakim Unitesinde yatirilan 121 hastayl kapsayan bir galismada; yas, cins ve boya goére bakilan kan
basinci dederlerinin 24 saatte ic kez =95. persantil olmasi HT olarak kabul edilmis. 59 hastaya HT
tanisi konmus, yas, cinsiyet, agri skorlari ayni olmasina ragmen hipertansif grupta daha uzun yatis
slresi, artmis sol ventrikdl kitle indeksi ve artmis myokardiyal performans indeksi saptanmis. Yapilan
baska bir arastirmada ise hospitalizasyon sirasinda saptanan kan basinci yliksekligi akut bobrek hasari
gelisimi ile iliskilendirilmis. Kardiyovaskiler komplikasyon, akut boébrek hasari, hedef organ
etkilenmelerinin 6nline gegmek amaciyla hastalar bir yandan tetkik edilirken medikal tedavi ihtiyaci da
g6z 6nlnde tutulmalidir. 24 saatlik stire boyunca, en az 3 dlglimin evre 2 HT saptanmasi durumunda
anti-hipertansif tedavi planlanabilir. Bu konuda net bir sinir olmamakla birlikte, altta yatan norolojik
hastalik, ndbet veya ensefalopati riski, cerrahi islem sonrasi veya kanamaya meyilli hastalarda bu sinir
daha disik tutulabilir. Ozellikle cocuk yodun bakimda izlenen hastalarda, agri ve anksiyete gibi
kolaylastirici nedenler dislandiktan sonra hipertansiyon tanisi konulan hastalarda tedavi, altta yatan
primer hastalida, mevcut klinik duruma, kullanilan ilaglara bagh dediskenlik gosterebileceginden her
hastada bireysellestiriimis olarak tetkik ve tedavi plani yapiimahdir.
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Akut Bobrek Hasarinda Biyobelirtegler Tani ve Prognoza Katki Sagladi mi?

Dr. Nuran Kiigiik
Kartal Liitfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi

Akut bobrek hasari (ABH), glomeriiler filtrasyon hizinda (GFR) duisls, oliguri ile veya oligUri
olmadan Ure ve diger azotlu atik Grtinlerin tutulmasi ve hicre disi hacim ve elektrolit diizensizligi ile
sonuglanan ani bobrek fonksiyonu kaybi olarak tanimlanir.ABH hastalarini dederlendirirken evrelemek
icin RIFLE siniflamasi, AKIN kriterleri, modifiye pediatrik RIFLE siniflamasi ve en son KDIGO'nun
dizenledigi siniflama gibi kriterler kullaniimaktadir.Bu siniflamalarda GFR, idrar cikisi ve serum
kreatinin dizeyi kullanilmaktadir.

ABH tanisinda en ¢ok kullanilan serum kreatinin dizeyi genellikle gecikmeli ve kesin olmayan
bir test olup yas, cinsiyet, kas kutlesi, sepsis varligi, cocugun beslenme ve hidrasyon durumuna bagli
olarak ve simetidin/trimetoprim gibi kreatin kullanilabilirligini artiran veya tlbUler sekresyonla rekabet
eden ilaglarla degisebilir.idrar tretimi glomeriler filtrasyon ile korelasyon géstermezken hipovolemi,
uzun slreli achk, ameliyat sonrasi ve stres, agri veya travma sonrasi donemlerde fizyolojik oliglri
olabilir.Dolayisiyla ek bdbrek biyobelirtecleri kesfedilmis ve farkh hasta kohortlarinda
dogrulanmistir.Bunlar kaynaklandiklar hicrelere, fizyolojik islevlerine, kinetiklerine ve dagilimlarina
gére degisir.idrar biyobelirtecleri 3 genis kategoride incelenebilir.ilk grup, B2-mikroglobulin, lizozim,
al-mikroglobulin, hafif zincirler ve sistatin C gibi dlslk molekiler adirlida sahip ve glomerilde
serbestcge filtrelenen biyobelirteglerdir.Normal kosullarda, bu molekiller proksimal tibdller epitel
hicreleri tarafindan tamamen geri emilir, béylece sadece tibdler epitel hiicre disfonksiyonunu takiben
idrarda tespit edilebilirler.ikinci grupta bébrek hasarina yanit olarak distal ve proksimal tiibiiler epitel
hicrelerinde ifade edilen monomerik nétrofil jelatinaz iliskili lipokalin(NGAL), Dickkopf-3(DKK3) ve
bébrek hasari moleklli-1'i(KIM-1) vardir.Hepatosit blylime faktéri(HGF), bdbrek hasarina yanit
olarak interstisyel hlicrelerde Uretilen bir biyobelirtegtir.Diger bir grup, tubuler epitel hicrelerinde
Uretilen ve ABH’a yanit olarak idrara salinan lizozomal enzim N-asetil-B-D-glukozaminidaz(NAG),
sitozolik protein laktat dehidrogenaz veya firca sinir proteini gp130 igerir.Insilin benzeri biyiime
faktort baglayici protein 7(IGFBP7) ve metalloproteinazlarin doku inhibitori 2(TIMP-2) gibi hicre
ddngilsu durdurma belirtegleri de tibuller hiicre stresine yanit olarak hizla salinir. TIMP-2 ve IGFBP7'nin
uzun sureli ve artmis ekspresyonu hticre hasarini temsil edebilir.C-C motifli kemokin ligand 14
(CCL14), doku hasari ve onarim silreglerinde rol oynayan kemokin ailesindendir.Makrofajlar ve
monositler tarafindan Uretilir.Bobrek dahil olmak Gzere cesitli organ sistemlerinde monositlerin ve diger
I6kosit alt tiplerinin yaralanma veya enfeksiyon bdlgelerine toplanmasinda ve aktive edilmesinde
onemli bir rol oynadigi disltnulmektedir.Son olarak, ABH sirasinda bobreklerde bulunan veya
bébreklere giren enflamatuar hiicreler tarafindan biyobelirtegler vyayilabilir.Ornekler arasinda
bébrekten gecen makrofajlar ve nétrofiller tarafindan salinan interlékin-18 (IL-18) ve CD4 + T hicreleri
tarafindan uretilen ve akut interstisyel nefritli hastalarda idrara salinan IL-9 yer almaktadir.Renal
biyobelirtegleri kategorize etmenin bir baska yontemi de bunlarn 6zelliklerine gére siniflandirmaktir.
Dolayisiyla, bazi biyobelirtecler 6ncelikle glomerdler filtrasyonu (6rn. serum sistatin c, proenkefalin A),
glomeriler butinligu (6rn. albiminlri ve protein(iri), tibller stresi (6rn. IGFBP7 ve TIMP-2), tlibuler
hasari [6rn. NGAL, KIM-1, NAG, Karaciger yag asidi bagdlayici protein (L-FABP)], intrarenal
enflamasyonu (6rn. IL-18, IL-9) veya onarim mekanizmalarini (CCL14) yansitir.

Tum bu biyobelirtecgler ile ¢gok sayida calismada farkh nedenlerle ABH erken tanisi icin yapilmis ve
yapilmaya devam edilmektedir.ABH'nin tanisi igin umut verici biyobelirtegler arasinda NGAL, KIM-1,
IL-18 ve L-FABP bulunmaktadir.ABH olusumunu ve/veya siddetini dngbren biyobelirteglerin
gelistirilmesi, ABH'ni dnlemek veya en aza indirmek igin kisisellestiriimis mudahalelere olanak
saglayacaktir.Uriner IGFBP7 ve TIMP-2 gibi ABH riski yiiksek hastalari belirlemek icin dnerilen testler
devam eden galismalarin odak noktasidir.Ancak, daha ¢ok galismaya ihtiyag vardir.
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Sistinozis: Tani, izlem ve yetiskine devirde dikkat edilecekler

Yesim Ozdemir Atikel
Saghik Bilimleri Universitesi, Eskisehir Sehir Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk
Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefrolojisi Boliimii

Ozet:

Sistinozis, CTNS gen mutasyonu nedeniyle lizozomlarda sistin kristallerinin birikimiyle seyreden,
neredeyse tim doku ve organlarda islev bozukluguna yol agan, nadir bir otozomal resesif metabolik
hastaliktir (1-4). Nefropatik infantil formda (vakalarin %95’) ilk belirtiler, biylime geriligi ve renal
Fanconi sendromudur, tedavisiz hastalar genelde 10 yasina kadar son donem bobrek yetmezligine
(SDBY) ulasir (3,5). Nefropatik juvenil formda SDBY’'ne ilerleme yavastir ve ekstrarenal bulgular daha
azdir (3,5,6). Benign nefropatik olmayan formda g6z harig diger organlar genelde korunmustur, ancak
bdbrek fonksiyonlari yakin izlenmelidir (3,5,6).

Sistinoziste erken tani ve tedavi hastalik seyrini yavaslatmada ve prognozda kritik 6neme sahiptir
(3,5). Tanida altin standart, I6kosit sistin dizeyi 6lcumudur (3,5,). Diger tani yontemleri CTNS gen
mutasyonlarinin saptanmasi,korneal sistin kristallerinin gosterilmesi (3,5), konfokal mikroskopla
dermal sistin depolanmasinin dederlendirilmesidir (7). Antenatal tani (korionik villus 6rneklemesi,
amniyotik hlcre kuilttrd) mamkidn olup (3,5), yenidogan taramasina dahil edilmesine yoénelik
calismalar stirmektedir (3).

Tedavide semptomatik tedaviler ile sistin deplesyonu yapan hedefe yonelik ajanlar kullanilir (3,5,8).
Sisteamin ekstrarenal komplikasyonlarin sikligini ve siddetini azaltir, bliyumeyi iyilestirir, yasam
beklentisini artirir ve erken baslanirsa SDBY'ne ilerlemeyi geciktirir (8-12). Bobrek nakli sonrasi greftte
hastalik tekrari beklenmez, ancak hem greft hem de diger organlarda sistin kristallerinin birikimini
onlemek icin sisteamine devam edilmelidir (3,5,13). Yani, basarili nakil sonrasinda bile,
komplikasyonlarin 6nlenmesiigin hastalar siki ilag rejimlerine devam etmelidir (5,14). Diyaliz ve bdbrek
nakli, tedavi yuklint ve tibbi yonetimin karmasikligini daha da artiracagindan, tedaviye uyum gok
o6nemlidir. Ancak gogu vakada, tedaviye uyum orani yasla azalir; 10 yasina kadar olan cocuklarda
%?100'e kadar gikarken, daha biylk hastalarda %40'tir (15,16). Bu yas grubunda geciktirilmis saliniml
sisteamin bitartrat, 12 saatte bir tedaviye olanak sadlayarak tedaviye uyumu ve yasam kalitesini
artirir, gece uykusunu korur (15,17-19).

Sisteamin, sistinozisi 6limcul bir cocukluk hastaligi olmaktan cikarip, tedavi edilebilen ve daha uzun
yasam beklentisi olan kronik bir yetiskin hastaligina dondstirmistir (2-5,20-22). Ancak, geng
hastalarin erigkin Unitelerine gegis slreci tibbi bakimda kesintilere, yetersiz hasta takibine, ilag
uyumsuzluguna ve hastaligin koétilesmesine yol acabilmektedir (4,23-25). Kronik hastalik slireci,
yasam boyu karmasik ilag tedavisi, goklu organ tutulumu ve nakil ihtiyaci, bu hastalari gegis doneminde
risk altina sokmaktadir (14). Ayni zamanda, yetiskinlikle iliskili psikososyal, egitimsel ve mesleki
sorumluluklarla da karsi karsiya kalan hastalarda bu nedenle, tedaviye uyumsuzluk, hastahdin
ilerlemesi, greft kaybi, sosyal sorunlar ve ruh saghigi problemleri goérilebilir (26,27).

Son yillarda, sistinozisli ergenlerin yetiskin bakimina gecisi konusunda 6nemli kilavuzlar yayinlanmistir
(14, 28-30). Beyin olgunlasmasi yaklasik 24-25 yasina kadar sturdiginden ve kronik hastaliklarda bu
slire uzayabildiginden (31), sistinozisli geng¢ yetiskin hastalar, tedaviyle ilgili sorumluluklarini
yonetmede hala destede ihtiyac duyabilirler. Bu poptlasyonun 6zel 6zellikleri (yogun tibbi bakim
gerektiren, yasam boyu siren, ilerleyici sistemik bir hastalik; sosyal kabulu etkileyen kétl agiz ve
vicut kokusu gibi ilag yan etkileri), bilissel bozukluklar ve ylksek psikososyal yik (anksiyete,
depresyon, dikkat eksikligi, okul zorluklari, akran zorbaliji, sosyal yoksunluk) de g6z O6nline
alindidinda, yetiskin tibbina gecis ©Oncesi ve sonrasinda, adim adim daha fazla sorumluluk
alinabilmesinin saglanmasi igin psikososyal uzmanlardan destek alinmali, ve 12-25 yas arasindaki
slirecte psikososyal komplikasyonlar acgisindan dlzenli dederlendirme yapilmahdir (30,32-35). Bu
nedenle, dncelikle, eriskin bakima devir yasi esnek olmali ve bireyin psikolojik gelisimine ve durumuna
goére ayarlanmalidir (30). Onemli yasam dedisiklikleri déneminde (Universite, is) ise siireg
yavaslatiimahdir (30).

Sistinozisli hastalarda koordineli bir gegis modeli sunlari icermelidir: bireysellestirilmis streg, uygun
eriskin nefroloji merkezinin belirlenmesi, pediatrik ve eriskin saglik merkezleri arasinda yakin is
birliginin saglanmasi, multidisipliner ekip (nefrologlarin yanisira, transplantasyon ekibi, birinci
basamak hekimler, kadin dogum ve (roloji uzmanlari, endokrinolog, gastroenterolog, gegcis
koordinatoru, psikolog, sosyal hizmet uzmani, eczaci, diyetisyen) olusturulmasi (14,30). Gegis sureci
3 evreden olusur (14). 14-18 yas arasi gegis Oncesi evrede hasta Oncelikli olarak pediatrik nefroloji
ekibi ve ailesi tarafindan bakim alir (14). 18-21 yas arasi aktif gecis evresinde, temel sorumluluklar ve
ekip liderligi multidisipliner ekip esliginde kademeli olarak eriskin nefrologa kayar; tim tibbi hizmetler
de yetiskin bakim servislerine aktarilir (14,30). 21 yas sonrasini iceren gegis sonrasi evrede hasta,
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birinci basamak hekim, eriskin nefroloji ekibi ve diger tibbi hizmetlerin destegiyle primer tibbi
sorumluluklarini Gstlenir (14). Slireg boyunca hastaya 6z bakim, 6z yénetim, sosyal beceriler, hastalik
egitimi, saglik okur-yazarhdi, ilag uyumu, kriz yénetimi, egitim ve is planlamasi ile finansal ve yasal
konularda (saglik sigortasi, engellilik dederlendirmesi) destek saglanir (14,30).
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Gelecek Depremlere Hazirlik ve Somut Adim Onerileri

Yilmaz Tabel
Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Malatya

Afetler; “Normal varolus kosullarini bozan ve etkilenen toplumun uyum kapasitesini asan dizeyde
aciya neden olan olay” olarak tanimlanmaktadir.

1. Dogal
a) Deprem, sel, cig, tsunami...

2. Insan kaynakh

a) Savas, yangin, teror...

Bir depremin neden oldugu yikim ve zararin boyutu sunlara baghdir; bayuklik, yogunluk ve sire, yerel
jeoloji, ginlin hangi saatinde meydana geldigi, bina ve endistriyel tesis tasarimi ve malzemeleri ile
uygulanan risk yonetimi tedbirleri.

Afetler, yaralilarin tic modlu dagihmiyla karakterize olma egilimindedir.
1. Asama: Hemen; Hayatta kalinamayacak yaralanmalardan kaynaklanan ylksek 6lim orani

2. Asama: Dakikalar ila saatler; Akut olarak yaralananlarin yizde elli ila ylizde 80'i 90 dakika
icinde en yakin tibbi tesise ulasacaktir

3. Asama: Glnlerden haftalara; Komplikasyonlarin dnlenmesi ve tedavisi

Afetler ve akut bobrek hasari arasindaki baglanti ytzyili askin bir stiredir iyi bilinmektedir. Uluslararasi
Nefroloji Dernedi'nin (ISN) RDRTF kolu, 1988 Ermenistan Spitak depreminin ardindan, ezilme
sendromlu ¢ok sayida hastanin yetersiz diyaliz olanagi nedeniyle hayatini kaybetmesi tGzerine kurulmus
ve sonug olarak, 'renal felaket' terimi ortaya atilmistir.

Son istatistikler, 1 ila 14 yas arasindaki yaklasik 1 milyar cocugun ytiksek sismik risk tasiyan llkelerde
yasadigini ortaya koymaktadir. Dodal afetlerde, akut olarak yaralanan hastalarin %43'U gocuktur.

Cocuklarin afetlerde, eriskinlere gore bazi farkliliklari vardir;
1. Fiziksel 6zellikler

a) Solunum hizlari fazla

b) Cilt ylizey alanlar fazla ve ince, daha az keratinize

c) Sivirezervleri az, DH ve sok daha fazla

d) Badisikliklar daha yetersiz ve kan beyin bariyeri daha olgunlasmamis
e) Baslan blylk, cisseleri daha kiguk

2. Gelisimsel ve psikolojik 6zellikler

a) Felaketlere karsi daha savunmasizdir

b) Bebekler ve daha kiiglik cocuklar hareket edemeyebilir ve bagimsiz olarak kacamayabilir veya
barinak arayamayabilir

c) Sikayetlerini veya semptomlarini sézli olarak ifade edemeyebilirler

d) Biyolojik veya kimyasal bir olayda, saglik hizmeti sadlayicilarn kisisel koruyucu ekipman
giyecektir ve bu kiiguk bir gocuk igin korkutucu olabilir

e) Posttravmatik stres ve psikolojik travmalar da ergenlerde fazla olabilir
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Depremlere hazirlik adina su basliklarda adimlar atilmahdir;

1.

a)
b)
)
d)
e)

a)
c)

d)
e)

a)
b)
c)

d)
e)

Planlama

Pediatrik hastalari tim planlama cabalarina dahil edin

Aileyle birlesene kadar gocuklarin glivenligini ve denetimini saglamak igin planlar gelistirin
Hastane komuta merkezi proseddirlerini ve rollerini tanimlayin

Dahili iletisim planlar gelistirin

Daha fazla kaynak ayarlayin

Uygulama

Sik sik tatbikat yapin

Tatbikatlara yeterli oranda pediatrik hasta dahil edin

Pediatrik hastalarla basa ¢ikma becerisini test etmek icin pediatrik magdurlara 6zgu tatbikatlari
g6z 6nidnde bulundurun

Egitim planlarini dedistirin

Tatbikat sonuglarina gére personel ayarlayin

Hazirlik

Uygun buytklikteki malzemeleri ve ekipmanlar stoklayin

Pediatri konusunda uzman personeli belirleyin

Klinik personeli pediatrik triyaj, ilag dozlari, pediatrik ileri yasam destedi ve acil hemsirelik
pediatrik kursu konusunda egitin

Maddurlari ve aile Gyelerini belirlemenin yollarini gelistirin

Ayrilmis cocuklarin refahi, gliivenligi ve emniyeti igin hazirlik yapin ve tatbikat yap
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3Antalya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Antalya, Tirkiye

4Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul, Tirkiye
5Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Adana, Tirkiye

6Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Kayseri, Tiirkiye

’0Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Samsun, Tirkiye
8Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Canakkale, Tiirkiye
9Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara, Tirkiye

10Baskent Universitesi Tip Fakiltesi Adana Dr. Turgut Noyan Egitim Arastirma Hastanesi, Adana,
Turkiye

Amag: NPHS1 mutasyonlari en énemli konjenital nefrotik sendrom (KNS) nedenlerinden birisidir. Bu
hastalarin yonetimi cesitli zorluklar icermekle birlikte son yillarda nefrektomi yapmadan konservatif
izlem yontemi adirhk kazanmistir. Bu calismada unilateral/bilateral nefrektominin NPHS1
mutasyonlarina ikincil gelisen KNS hastalarinin prognozu Uzerine etkileri arastiriimistir.
Gereg-Yontemler: Bu longitudinal kohort dokuz farkli merkezden, homozigot veya bilesik heterozigot
NPHS1 mutasyonu tasiyan 29 gocuk hastadan (14 kiz, 15 erkek) olusmustur. Hasta grubunda 16
hastaya nefrektomi uygulanmis, 13 hasta konservatif olarak izlenmistir. Her iki grubun klinik ve
sagkalim ozellikleri tibbi kayitlardan incelenmistir.
Bulgular: Hastalarin ortanca tani yasi 29 gindi (IQR; 11-62 gin). Tani aninda ortanca serum albumin,
kreatinin ve eGFR dederleri sirasiyla 1 (IQR; 0.8-1.5) g/dL, 0.17 (IQR; 0.1-0.3) mg/dL ve 121 (IQR;
70.2-194.1) ml/min/1.73 m2 idi. Tanidan sonra tim hastalar anjiyotensin doénistiricli enzim
inhibitéri tedavisi altindalardi. iIndometazin toplam 6 hastaya (%?20.6) verilmisti. Hastalarin 24'inde
(%82.8) homozigot, besinde (%17.2) bilesik heterozigot NPHS1 mutasyonu saptandi. Hastalarin
hicbirinde Fin-major mutasyonu saptanmazken iki hastada Fin-minér mutasyonu (p.Argl1109%)
saptandi. Toplam 16 hastaya unilateral veya bilateral nefrektomi yapildi. Nefrektomi aninda aylik
albumin ihtiyaci 20 gin/aydi (IQR; 12-28). Bu hasta grubunda nefrektomiden 12 ay sonra albumin
ihtiyaci, enfeksiyon sayisi ve hastaneye yatis sayilari azaldi (sirasiyla, p=0.001, p=0.027 ve p=0.004).
Ortanca takip siresi 5.5 vyildi (IQR;2.2-8.75). Takip slireci boyunca 2 hasta kaybedildi.
Toplam 13 hastaya nefrektomi yapilmadan konservatif olarak izlendi. Tani aninda albumin ihtiyaci 12
gun/aydi (IQR; 8-24). Bu grupta tanidan 12 ay sonra albumin ihtiyaci azaldi (p=0.007) ancak
enfeksiyon ve hastaneye yatis sayisi tani anina gore dedismedi (sirasiyla, p=0.589 ve p=0.5). Ortanca
takip stresi 9 yildi  (IQR; 4.5-11). Takip slireci boyunca 2 hasta kaybedildi.
Her iki grubun takip stireci boyunca, birinci ve ikinci yasta serum albumin, kreatinin ve eGFR dedgerleri
farkh degildi. Calisma kapsaminda yapilan ROC analizinde aylik 14 glinden fazla albumin ihtiyaci olan
hastalarda %73 duyarlilik ve %62 6zgillik ile nefrektomi kararini tahmin ettigi, bu dozdan az albumin
alan hastalarin nefrektomi yapilmadan izlenebileedi saptandi.
Sonug: Nefrin mutasyonuna ikincil KNS’li hastalarda rutin nefrektomi yapilmasi igin bir kanit olmasa
da secilmis hasta grubunda nefrektomi halen bir tedavi secenedi olabilir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital nefrotik sendrom, NPHS1 mutasyonu, nefrektomi
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[SS-02]

Cocukluk Cag Sistinozis Hastalarinda Bobrek Naklinin Uzun Donem Sonuglarinin
Analizi: Ulusal Cok Merkezli Calisma

Hafize Hande Kahya!, Bora Gilhan?, Gllsah Kaya Aksoy?3, Mustafa Koyun3, Sidika Esra Baskin*, Nur
Canpolat®, Esra Karabag Yilmaz®, Sevgin Taner®, Zelal Ekinci’, Bahriye Atmis8, Aytll Noyan?®, Asli
Kavaz!?, Meral Torun Bayram!?, Hiilya Nalcacioglu!2, ismail Dursunl3, Eda Didem Kurt Stikiir2, Ali
Diizova?, Fatih Ozaltin2, Rezan Topaloglu?

1Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ankara
2Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara

3Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara

4Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara

5{stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, istanbul
6Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, izmir

7Baskent Universitesi Istanbul Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, istanbul
8Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Adana

9Baskent Universitesi, Adana Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Adana

10Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Eskisehir
11pokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, izmir

120n Dokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Samsun
13Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Kayseri

Amag: Sistinozis bir lizozomal depo hastaligi olup kalitimsal renal Fanconi sendromunun en sik
nedenidir. Lizozomal sistin transport defekti hastanin hticrelerine 6zgl oldugundan hastaligin nakil
bobrekte tekrarlamadigi bilinmektedir. Ancak gocukluk cadi sistinozis hastalarinda bobrek naklinin
uzun dénem sonuclarina iliskin veriler sinirhdir. Bu calismada infantil nefropatik sistinozis tanisi ile
bobrek nakli yapilmig hastalarin uzun dénem sonuglarinin ve bu sonuglan etkileyen faktdrlerin
arastiriimasi amaglanmistir.
Yontem: 2005-2024 yillari arasinda Glkemizdeki 12 gocuk nefroloji kliniginde sistinozis tanisi ile bobrek
nakli yapilan 52 hasta calismaya dahil edilmistir. Retrospektif longitudinal kohort tipinde olan galisma
igin hasta verileri “www.sistinozisnet.org.tr” veri tabanindan alinmistir.
Bulgular: Toplam 52 hasta galismaya dahil edilmistir. Ortalama nakil yasi 12.8+5.0 yil olup nakil
sonras! ortanca izlem slresi 6.3 (IQR; 3.3-8.2) yildir. Hastalarin 401 (%76.9) canl, 12'si (%23.1)
kadavra vericiden nakil olmustur. Toplam 17 hasta (%32.7) preemptif nakil olmus olup nakil dncesi
dénemde diyaliz uygulanan 35 hastanin (%67.3) ortanca diyaliz suresi 2.4 (IQR: 0.7-4.2) yildir.
izlem siiresi boyunca greft sagkalhimi 1. yilda %100, 3. ve 5. yillarda ise %94'tiir. izlem siiresince 52
hastanin yalnizca tGglnde (%5.8) greft kaybi gelismis, bir hastaya ikinci kez nakil yapilirken, iki hastaya
hemodiyaliz baslanmistir. Kaybedilen greftlerin ortalama sagkalim siresi 1.7+0.4 yildir. Greft kaybi
yasayan (¢ hastada da ila¢ uyumsuzlugu oldugu saptanmistir. Ayrica (ic hasta greft fonksiyonel
durumdayken; biri sepsis, ikisi ise bilinmeyen bir nedenle kaybedilmistir.
Imminsupresif tedavi olarak siklosporin igeren rejim kullanilan hastalarda, takrolimus alan gruba
kiyasla greft kaybi anlamli olarak daha sik gérulmustir (p<0.001). Ayrica rejeksiyon 6ykisu olmasi
da greft sadkalimi ile anlamli derecede iligkili bulunmustur (p=0.019). (Tablo 1).
Hastalarin %63.5'i (n=33) izlem boyunca hic rejeksiyon atadi gecirmemistir. Rejeksiyon gelismeyen
grupta, toplam mismatch sayisi (p=0.036) ve soguk iskemi sliresi (p=0.045) rejeksiyon gelistiren
gruba goére anlamh olarak daha disik bulunmustur. Ayrica gecikmis greft fonksiyonu (p=0.012) ve
metabolik asidoz sikligi (p=0.011) daha az saptanmistir.
Hastalar, son vizitteki greft fonksiyonunu etkileyen faktorleri degerlendirmek amaciyla tahmini
glomerdler filtrasyon hizi (eGFR) <40 ve >=40 mL/min/1.73 m2 olacak sekilde iki gruba ayriimistir.
Rejeksiyon dykusu (p<0.001), biyopside trombotik mikroanjiyopati ile uyumlu bulgularin saptanmasi
(p=0.004), metabolik asidoz gelisimi (p=0.010) ve daha ileri yasta nakil yapilmasi (p=0.017) son vizit
eGFR <40 mL/min/1.73 m?2 olmasi ile anlaml iliski gostermistir. eGFR <40 mL/min/1.73 m2 olan
grupta, takrolimus varyasyon katsayisi ve nakil sonrasi I6kosit sistin diizeyi ortalamalan daha ytksek
bulunmus, ancak bu farkhlik istatistiksel olarak anlaml dizeyde saptanmamistir (Tablo 1).
Sonug: Sistinozis hastalarinda bébrek nakli glivenli olup uzun dénem sonuglari hem immdunsupresif
tedaviye hem de sisteamin tedavisine uyum ile birlikte oldukga basarilidir.
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Anahtar Kelimeler: Sistinozis, Bobrek nakli, Greft sagkalimi

Tablo 1

Greft kayln Son vizit eGFR
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Takrolimus CV%, Om2&s 33,3+14.0 R - 3162127 | 47.7=184 | 0.063
Lakosit sistin diizeyi, ?mss i . . 1,314 2,822 1 0,172

L {vanm sictain ine probein
Fasaltmalar: aGFF.: tahmini glameniler fltrasyom him, FRT: Fenal replasman tedavisi, HO: Hemodiyaliz, FD: Periton diyalizd,
IFTA: Interstisysl fibrozis ve nibiiler arofi, ThIA: Trombotik Mikroanjivopati, Ort-Ortalama,
55: Standart sapma, IQF. (%e25-2675 dasilun arahay), CV: Varyasyoa katsaymn

Greft kaybir durumunu ve son vizit eGFR degerini etkileyen faktorler
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[SS-03]
Primer Hiperoksaliiri kayit sistemi: Cok merkezli Tiirkiye verisi

Elifsu Gozde Akboril, Emre Leventodlu?, Seda Pinarbasi®, Mehtap Akbalik Kara*, Beltinge
Demircioglu Kilig?, Yilmaz Tabel®, Aysun Karabay Beyazité, Nurdan Yildiz7, Niliifer Gdéknar8, Ismail
Dursun?®, Hiulya Nalgacioglul®, Rezan Topaloglu!t, 12Rezan Topaloglu, !3Bagdagll Aksu, !4Caner
Alparslan, 1>Meryem Benzer,1%Sergin Glven, Aslihan Kara, 18Ash Kavaz, 1°Ayttl Noyan, 2°0nur
Sakallioglu, 2tSevcan A Bakkaloglu

1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara

2Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Konya

3Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Diyarbakir

4Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Gaziantep

5inéni Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Malatya

6Cukurova Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

’Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

8fstanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

9Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Kayseri

100ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun

lHacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

12Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara, Tirkiye
13istanbul Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

147zmir Demokrasi Universitesi Tip Fakiltesi, Buca Seyfi Demirsoy Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

15istanbul Yeni Yizyil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul, Tirkiye
16Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

17Firat Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Elazi§, Tirkiye

180smangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir, Turkiye
19Baskent Universitesi Tip Fakdltesi, Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Adana,
Turkiye

20Baskent Tip Fakiiltesi, Zilbeyde Hanim Uygulama ve Arastirma Merkezi, izmir, Tirkiye
21Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara, Tirkiye

Amag:Primer hiperoksallriler (PH), karaciger kokenli enzim defektlerinden kaynaklanan artmig
endojen oksalat Uretimine bagl olarak kalsiyum oksalat kristallerinin birikimi ile sonuglanan nadir bir
hastalik grubudur. Hastalarda nefrolitiyazis/nefrokalsinozis ve kronik bébrek hastaligi gérulebildigi gibi
sistemik oksalozis tablosu ortaya cikabilir. Bu galismada PH ulusal kayit sistemi verileri kullanilarak
hastalarin demografik ve klinik 6zelliklerinin, genotip ve fenotip korelasyonlarinin, tani ve tedavi
sureglerin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg-Yontem:Bu calisma, Turkiye'deki 16 farkh cocuk nefroloji merkezinde PH tanisi ile takip edilen
0-18 yas arasi gocuklarin degerlendirildigi ulusal, cok merkezli, retrospektif, tanimlayici bir galismadir.
Cocuk Nefroloji Dernegi Uyelerine e-posta ve Whatsapp grubu Uzerinden olgu rapor formu
gdnderilmistir. Hastalarin demografik verileri, klinik 6zellikleri, laboratuvar bulgulari, tedavi yéntemleri
ve genetik analiz sonuglann Pleksus Farmakovijilans Hizmetleri tarafindan  gelistirilen
"www.phkayitsistemi.com" yazilimi aracilidiyla kayit altina alinmigtir.

Bulgular:Calismaya 88 hasta dahil edilmis olup erkek:kiz orani 1.25, ortanca yas 9 (IQR: 9) yildir. ilk
semptomlarin ortanca baslama yasi 7 ay (IQR: 23 ay), tani ortanca yasi ise 36 aydir (IQR: 95 ay).
Basvuru semptom ve bulgulan arasinda nefrokalsinozis (%25), Uriner sistem enfeksiyonu/ates (%27),
bliyime geriligi (%6) mevcuttur. Toplam 76 (%86) hastaya genetik analiz yapilmistir. AGXT
mutasyonu 71 (%93), GRHPR mutasyonu 2 (%3) ve HOGA1 mutasyonu 3 (%4) hastada saptanmistir.
AGXT geninde cerceve kaymasina neden olan ¢.971_972delTG mutasyonu en yaygin dedisikliktir
(n=12, %17). Diger stk mutasyonlar arasinda c.508G>A ve c.33dupC (n=7, %11 ve n=9, %13,
sirasiyla) mevcuttur. Basvuru aninda hastalarin %31'inda bobrek yetmezligi mevcut olup tamami PH1
tanili hastalardir. Ayrica bu hastalarda iskelet, kardiyak ve g6z komplikasyonlari daha fazladir. PH2 ve
PH3 tanili hastalarin bébrek fonksiyonlari normal olup konservatif olarak takip edilmislerdir. PH1 tanili
hastalarin 11’inde (%13) piridoksin kullanmakta iken, AGXT geninde piridoksin duyarli ¢.508G>A
p.G170R mutasyonuna sahip hastalarin yalnizca 2 (%22)’sine piridoksin tedavisi baglanmigtir. izlem
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stiresince 6 (%?7) hastaya karaciger nakli, 10 (%11) hastaya ise karaciger ve bobrek nakli yapiimistir.
PH1'de siRNA tedavisi 2'si diyaliz hastasi olmak Ulzere 7 (%8) hastaya baslanmistir. Izlem sireci 23

(%26) hastada eksitus ile sonuglanmistir. Son kontrolde hastalarin %45'nde nefrokalsinozis
mevcuttur. KBH evre 5'te izlenen hasta orani ise %6'dir.

Sonug:PH hastalarinda erken tani, bébrek hasarinin énlenmesi agisindan kritik bir éneme sahiptir.
Halen tanida 2.5 yillik bir gecikme s6z konusudur. Genetik tarama programlarinin genisletilmesi ve
bireysellestirilmis tedavi yaklasimlarinin uygulanmasi hastaliin yonetiminde o6nemli katkilar
saglayabilir. PH Kayit Sistemi’ne dahil olan hastalarin artmasi gavenilir bir Tlrkiye ulusal verisinin
olusmasina, hastalidin tim alt tiplerinin seyrinin ve uzun dénem prognozunun belirlenmesine, yeni
erisilen siRNA tedavilerin etkisinin dederlendiriimesine olanak saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Genetik, Nefrokalsinozis, Nefrolitiyazis, Kronik bobrek hastaligi, Primer
hiperoksaluri
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[SS-04]

Adriyamisin ile olusturulan deneysel nefrotik sendromda bébrek ve serum anti-
apoptotik IL-9, SIRT-3, PTM, TF-21 ve PGC-1 diizeyleri ve metformin ve
resveratrol tedavisi ile degisimleri

Bilal Yildiz!, Ferah Budak?, Berna Aytac Vuruskan3, Aburrahman Simsek?, Belgim Hazar!, Osman
Donmez?

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Iimmunoloji Ana Bilim Dali

3Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Ana Bilim Dali

Amac: Nefrotik sendrom (NS), hipoalbliminemi, hiperlipidemi ve 6demle birlikte adir albiminuri ile
karakterize glomerular bébrek hastaliklarinin belirtilerinden biridir. Nefrotik sendrom patogenezi heniiz
tam olarak aydinlatilamamis olmakla birlikte apoptozisin NS'nin gelisimi ve ilerlemesiyle yakindan
iliskili oldugu ileri sirmusttr. Ancak NS’de anti-apoptotik proteinler hakkinda yeterli veri yoktur. Bu
calismanin amaci Adriyamisin ile olusturulmus deneysel NS’de (AINS) bébrek dokusu ve serumda anti-
apoptotik interloékin-9 (IL-9), protimozin alfa (PTM), sirtuin-3 (SIRT-3), transkripsiyon faktort 21 (TF-
21) ve peroksisom aktiflestirilmis proliferatér reseptér gama koaktivatért 1-alfa ( PGC-1a) ve pro-
apoptotik kaspaz-3 diizeylerini 6lcmek, bu diizeylerin patolojik hasarla ve metformin ve resveratrol
tedavileri ile olan dedisimlerini belirlemektir.
Gereg-Yontem: Deneye 12'si kontrol grubunda ve 36'sI galisma grubunda olmak lizere toplam 48 sigan
dahil edildi. Deneyin birinci ginlinde, 36 sicana 10 mg/kg Adriyamisin intraperitoneal olarak uygulandi.
Adriyamisin'in intraperitoneal uygulanmasindan sonra proteindrinin ortaya gikmasi ile birlikte (15.
gun), siganlar rastgele g gruba ayrildi. Adriyamisin uygulanan Grup 1'deki siganlar, dért hafta boyunca
herhangi bir tedavi uygulanmadan izlendi. Grup 2 ve 3’teki siganlar sirasi ile 40 mg/kg/gun resveratrol
ve 100 mg/kg metformin ile 4 hafta slre ile tedavi edildiler. Grup 4'teki sicanlara Adriyamisin
uygulanmadi ve kontrol grubu olarak adlandirildi. Doért hafta sonunda inhaler anestezi uygulanan
sicanlardan kardiyak kan oérnekleri alindi. Bobreklerden patolojik incelemeler icin érnekler alindi ve
bobrek doku homojenatlar elde edildi. Bobrek doku homojenatlari ve serum Orneklerinden ELISA
yontemi ile IL-9, SIRT-3, PGC-1, PTM ve TF-21 dlzeyleri Olglldi. Patolojik preparatlarda ise
glomerular, tubular ve intersitisyel hasar skorlari belirlendi.
Bulgular: Bobrek IL-9, SIRT-3, PGC-1 ve TF-21 dlzeyleri kontrollere gére artmis, ancak bu dizeyler
metformin ve resveratrol ile dedismemisti. Metformin bobrek PTM dlizeylerini kontrollerle benzer
olacak sekilde azaltmisti. Bobrek kaspaz-3 seviyeleri Grup 1'deki sicanlarda kontrollerle benzerdi,
ancak serum kaspaz-3 seviyeleri daha disikti. Resveratrol ve metformin serum kaspaz-3 dizeylerini
tedavi edilmemis siganlara kiyasla artirarak kontrollerle benzer hale getirdi. Serum kaspaz-3 seviyeleri
tim bébrek hasari skorlari, serum trigliserid ve kolesterol dizeyleri ile gligli negatif; alblimin ile pozitif
korelasyonlar gdsterdi. Tim hasar skorlarini etkileyen en iyi 6ngérict faktér bobrek PGC-1
dizeyleriydi. Resveratrol ve metformin glomertler hasar azaltip iskemik kollapsi 6nlerken, metformin
ek olarak interstisyel hasari da azaltti.
Sonug: IL-9, PTM, SIRT-3, TF-21 ve PGC-1 proteinleri anti-apoptotik olmalarina ve bdbrek
dlizeylerindeki artisa ragmen, AINS'de kaspaz-3 bagimli apoptoz ile iliskili degildir. Serum kaspaz-3
dizeylerinin azalmasi NS’de patolojik ve klinik koétilesmesini belirleyen bir biyo-belirteg olarak
kullanilabilir. Metformin ile glomeriler/interstisyel hasarin iyilesme mekanizmasi boébrek PTM
dizeylerini azaltma kapasitesinden kaynaklaniyor olabilir. Metformin NS’de standart tedavilere
eklenebilecek destekleyici bir ilag gibi gérinmektedir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom, Apoptozis, Adriyamisin, Metformin, Resveratrol
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[SS-05]

Renal skarli cocuklarda ossilometrik arteryel sertlik parametreleri ve sklerostin
diizeyleri

Sule Pektas Leblebicier!, Nuran Cetin!, Hiseyin Kayadibi2, Nuray Gozalbayli2, Asli Kavaz Tufan?,
ibrahim Ozkan Alatas?, Ilknur Ak Sivrikoz3

1Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dal

2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya Anabilim Dali

3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer Tip Anabilim Dali

Amag: Renal skar gocuklarda tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarinin énemli bir komplikasyonu olup
hipertansiyona neden olarak kardiyovaskiiler hastalik gelisimine yol agabilmektedir. Arteryel sertlik,
kardiyovaskuler hastaliklarin dogal olusum sirecinde 6nemli bir sonlanim noktasidir ve subklinik
kardiyovasktler olaylarin taninmasi icin bir yol gostericidir. Sklerostin 22-kilodalton agirliginda bir
glikoprotein olup ylksek serum konsantrasyonlari arteriyel sertlik ile iliskilendirilmistir. Bu galismada
renal skari olan cocuklarda arteryel sertlik ve yasam ici kan basinci izlem verileri ile sklerostin
dizeylerinin arastiriimasi amaclanmistir.
Gereg-Yontem: Calismaya 5-18 yas arasi renal skarli hastalar ve saglikli kontrol grubu dahil edildi.
Hasta ve kontrol grubunun yasam igi kan basinc (KB) izlemi yapildi. Arteryel sertlik parametreleri
(nabiz dalga hizi [NDH], yansitma biiyikligu [YB], yiikseltme indeksi [Yi], nabiz basinci) ossilometrik
yontem ile 6lclildi. Serum ve idrar sklerostin, idrar NGAL dizeyleri ELISA yontemi ile belirlendi.
Bulgular: Calismaya 108 hasta ve 66 kontrol grubu dahil edildi. Skarli hastalar daha ylksek C-reaktif
protein (CRP) dederine ve daha dislk glomerl filtrasyon hizina (GFH) sahipti (sirasi ile p=0,013,
p=0,005). Serum sklerostin dlzeyi, idrar NGAL/kreatinin (kr) ve sklerostin/kr dederi skar grubunda
kontrol grubundan daha yuksekti (sirasi ile p=0,026, p=0,047, p=0,000). Yikseltme indeksi, YB ve
ylkseltme basinci skarli hastalarda daha yiksek bulundu (sirasi ile p=0,013, p=0,03, p=0,02). Nabiz
dalga hizi skarli hastalarda yilksek olmasina ragmen anlamh farklilik saptanmadi (p=0,056).
Hipertansiyonu olan skarli hastalar daha yilksek YB ve ylkseltme basincina sahipti (p=0,006,
p=0,012). GFH ile gece sistolik ve diastolik KB arasinda negatif korelasyonlar mevcuttu (sirasi ile r=-
0,305, p=0,004; r=-0,220, p=0,042). Merkezi sistolik KB ve ortalama arteryel basing GFH ile negatif
koreleydi (sirasiile r=-0,272, p=0,021; r=-0,262, p=0,026). GFH ile serum sklerostin ve idrar NGAL/kr
arasinda negatif korelasyonlar saptandi (sirasiile r=-0,218, p=0,003; r=-0,292, p=0,007). Ancak GFH
ile arteryel sertlik parametreleri, idrar sklerostin/kr arasinda korelasyon bulunamadi. Serum sklerostin
ile CRP ve YiI arasinda pozitif korelasyonlar oldugu belirlendi (sirasi ile r=0,22, p=0,044; r=0,355,
p=0,003). Mikroalbimindurili skarli hastalar (n=48) mikroalbuminiri olmayanlara gére daha ylksek
Yi'ne sahipti (sirasi ile 30,5+12,4 /24,6+11,66, p=0,025). Idrar mikroalbumin/kr ile YI pozitif
koreleydi (r=0,342, p=0,041). Yikseltme basinci ile gece ortalama arteryel basing, ylkseltme indeksi
ile gece diastolik KB arasinda pozitif korelasyon oldugu belirlendi (sirasi ile r=0,253, p=0,037;
r=0,303, p=0,011).
Sonug: Yikseltme indeksi ve yansitma buyUkligunin skarli hastalarda kontrol grubuna gére yiksek
saptanmasi bu c¢ocuklarda subklinik ateroskleroz basladigini destekleyebilir. Glomerul filtrasyon
hizindan bagimsiz olarak Yi ve idrar mikroalbumin diizeyi arasindaki iliski mikroalbiiminirinin bébrek
mikrovaskuler yapisindaki degisiklikleri gésterebilecedini dlstindiirmektedir. Skarl hastalardaki daha
yuksek serum sklerostin dizeyleri artmis inflamasyondan ya da arteryel sertlikten kaynaklanabilir.

Anahtar Kelimeler: arteryel sertlik, renal skar, sklerostin
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[SS-06]

Akut bobrek hasarini (ABH) erken donemde belirlemede MOTS-C biyobelirteg
olabilir mi ?

Hanife Bayramodglu?, ilknur Girisgen?, Esin Avci2, Tilay Becerir?, Selcuk Yiksel3, Yesim Kinaci*
lpamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk saghg ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji Bilim Dali Denizli
2pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya Ana Bilim Dali Denizli

30n Sekiz Mart Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk saghgi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji-Cocuk
Romatoloji Bilim Dal Canakkale

4Aydin Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi

Amacg: ABH mortalite, morbiditesi fazla, maliyeti ve komplikasyonlari yilksek bir durumdur. ABH"
gostermede kreatinin, sistatin C gibi bobrek disfonksiyonu ortaya ciktiktan sonra ylkselen
parametreler kullaniimaktadir. Bébrek disfonksiyonu gelismeden dnceki subklinik evrede saptamak igin
idrarda ve serumda yukselen biyobelirteglerle ilgili calismalar glincelligini korumaktadir. NGAL 1992'de
kesfedilen ve gerek gocuklarda gerek eriskinlerde ABH’da en fazla galisma yapilan biyobelirtegtir. Ancak
bu belirteclerden hicbirisi rutin laboratuvar kullanimina girmemistir.
MOTS-C mitokondriyal DNA tarafindan kodlanan, hiicresel metabolik homestazi diizenleyen peptidtir.
MOTS-C stres durumunda gekirdede yer dedistirir, hlicrelerin stres direncini arttirir, antioksidan yolagi
aktive eder. ABH’ da Uremik toksinlerin oksidatif hasara yol actigi bilinmektedir. Oksidatif hasarin
devam etmesi ve artan reaktif oksijen radikalleri mitokondriyal disfonksiyonu tetikleyerek ABH’dan
kronik bdbrek hasarina ilerlemeye neden olabilmektedir.
Gerec-Ydéntem: Calismamiz Pamukkale Universitesi Hastanesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari, Cocuk
Nefroloji Bilim Dali'nda 1 Temmuz 2022 ile 1 Haziran 2024 tarihleri arasinda prospektif olarak
ylrttilda. ABH tanisi alan 46 hasta ve 32 saglikl gocugun serum MOTS-C, serum-idrar NGAL dlizeyleri
karsilastirildi. ABH’li hastalar KDIGO evrelemesine ve etyolojilerine gére alt gruplara ayrildi.
Bulgular: ABH hastalarinda serum MOTS-C dlizeyi kontrol grubuna gdére anlamli disik (p=0,005),
idrar NGAL dizeyi anlamli yuksek (p=0,027) saptandi. Serum
NGAL diizeyinde ABH ile saghkh grup arasinda anlamh farkllik bulunmadi. ABH KDIGO evrelerine gore
serum MOTS-C dizeyi E1-E2-E3 gruplar arasinda benzerdi ancak E1 ve E3 grubunda sadlkl gruba
gore anlamh disukti. Idrar NGAL dizeyi KDIGO E1, E2, E3 gruplan arasinda benzer ancak E3
grubunda sadlikli gruba gore anlamli yiksekti (p=0,035). Serum MOTS-C diizeyinde prerenal ABH ile
saglikli grup arasinda anlaml farklilik yoktu. Renal ve postrenal ABH grubunda saglikliya gére anlamli
dasuk saptandi (p<0,001).
Sonug: ABH’da mitokondriyal disfonksiyonun devam etmesi halinde kronik bdbrek hasarina
ilerleyecegine dair galismalar vardir. Bizim calismamiz da ABH grubunda serum MOTS-C dizeyinin
saghkh gruba goére dislik saptanmasi ABH'da saglikli cocuklara gbére mitokondriyal hasarin var
oldugunu dlslindlirdli. KDIGO evrelemesinde tium evrelerde serum MOTS-C benzer saptanip saglikli
gruba gore farkli olmasi ABHIn erken ddneminde mitokondriyal ve tibuller hasarin basladigini
distndlrmustir. MOTS-C dlzeyinin prerenal bobrek hasari ile saglikli cocuklarda benzer olup renal ve
postrenal bébrek hasarinda distk saptanmasi MOTS-C'nin ABH'da erken evre belirteci olmasinin
yaninda etyolojide hemodinamik dedisikliklere bagh patolojilerde bobrek parankim degisiklikleri
gelismeden mitokondriyal etkilenmenin oldugunu disindirdl. Sonug olarak, idrar NGAL ve kan MOTS-
C ABH'da erken birer belirteg olmasi yaninda serum MOTS-C'nin ABH etyolojisinde de kullanilabilecek
bir belirtec oldugunu disundarmustur.

Anahtar Kelimeler: ABH, MOTS-C, NGAL
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ABH ongoriisiinde serum MOTS-C, idrar NGAL ROC egrisi
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Evrelere gore biyobelirte¢ diizeyleri

El E2 E3
KDIGO EVRE (n:20) (n:10) (n:16) P
Serum MOTS-C 527 #7223 5641 636 (2-23) &71 292 (1.36-
(ng/ml) 38,1) 8.02 (3.69-10.89)  10:23) 0,95
g 6,85 (3,71-9,57) 02 (3,69-10, 7.83 (5,7-9,68)
. 2434+ 16,03 (29- 23,77+ 10,96 (6,49- 33,79 = 15,83 (3,11-
gr"};IBGAL 52,1) 42,38) 52) 0,96
g 2677 (6,31-36,63)  22.84 (17,86-31,18) 37,46 (31,6-43,08)
4830+ 0.88 (41,36- 47,42+ 437 (38,04 47,32 +3,66 (37,84-
(Srfr}ln‘ﬁ)NGAL 52.59) 52.37) 51.06) 0,68
g 48,57 (46,12-51,28) 48.48 (44,70-50,0)  47.06 (45,81-50,65)
125082 (0,7- 1,18+ 0,46 (0.4-
Sistatin C (mg/l)  4.59) 1.98) 3.25£2,04(1-7.2) ) 505

1,1 (0,87-1,31) 1’07 (0,92'1,46) 2,82 (1,54—4,64)
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[SS-07]

Pediatrik akut poststreptokoksik glomeriilonefrit ve C3 glomeriilonefrit
olgularinin degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Ulger Altuntas?, Neslihan Cicek!, Ece Demirci Bodur!, Gizem Dikencik?, Ayse Siimeyye Atalay?!, Serim
Pul3, Ozde Nisa Tiirkkan!, Sercin Giiven!, Nurdan Yildiz!, ibrahim Gokge!?

!Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagdlidi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

3Umraniye Eg§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

Amag:Akut poststreptokoksik glomerllonefrit(APSGN), cocukluk caginin en sik gorilen postenfeksiytz
glomerulonefritidir. C3 glomerilonefriti(C3GN), alternatif kompleman yoladinin regllasyonunun
bozulmasi sonucu ortaya ¢ikan, APSGN'yi taklit eden ve tanisi bébrek biyopsisi ile konulan nadir bir
bobrek hastaligidir. Amacimiz APSGN ve C3GN’li hastalarinin klinik 6zelliklerini karsilastirmak ve uzun
sireli prognozlarini belirlemektir.

Gerec-Yontem:Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji klinigimizde 2000-2024 yillari
arasinda APSGN tanisi konulan 103 olgu ile C3GN tanisi alan 27 olgu geriye donik olarak
dederlendirildi.

Bulgular:APSGN'’li hastalarin 61°i(%59,2) erkek, 42'si(%40,8) kiz, yas ortalamasi 102,7+39,6 (29-209
) ay ve takip siresi ortalama 29,06 £36,3(0-140) ay idi. Hastalarin en sik basvuru sikayeti ve bulgulari
83 hastada(%80,6) makroskopik  hematuri, 71'inde(%68,9) d6dem, 52'sinde(%50,5)
hipertansiyondu.C3 dizeyi ortalamasi 0,38+0,32 gr/L olup 94 hastada(%91,3) disiktl. Hastalarin
%48’inde masif proteiniri vardi ve alblimin seviyesi ortalamasi 3,5+ 0,7 gr/dl idi. Glomerdler filtrasyon
hizi(GFR) ortalamasi 100,6+40,3 ml/dk/1.73m2(14-221) olup, %61,9'unda GFR >=90 ml/dk/1.73 m2
idi. Hastalarin %1.9'una renal replasman tedavisi(RRT) uygulandi. izlem sonunda biitiin hastalarin
GFR'leri >= 90 ml/dk/1.73m?2 idi.
C3GN’li hastalarin 14'4(%51,9) erkek, 13'4(%48,1) kiz olup yas ortalamasi 118,51+£57,9 ( 6-224) ay,
takip suresi ortalamasi 54,04 +55,8 (1-222) ay idi. En sik basvuru sikayeti ve bulgulari hastalarin
%?59,3'linde 6dem, %40,7'sinde makroskopik hematiri ve %40,7 sinde hipertansiyondu. C3 seviyesi
ortalamasi 0.43+0,3 gr/L olup hastalarin %92,3’iinde C3 disikti. Ilk basvuruda hastalarin %88’de
masif proteindri vardi ve albimin seviyesi ortalamasi 2,8+0,8 gr/dl, GFR ortalamasi 104,6+65,3
ml/dk/1.73 m2(17-235) olup %52,2 hastada GFR >=90 ml/dk/1.73 m2 idi. Hastalarin %25,9’una RRT
uygulandi. izlemde %11 hastanin GFR’si < 90 ml/dk/1.73 m2 olarak devam etti.
APSGN'’li hastalarinin basvurusunda enfeksiyon oOykisl, ASO ylksekligi ve makroskopik hematuri
anlamli derecede daha sikti (sirasiyla p:0,006, 0,04 ve <0,001). C3GN hastalarinda ise masif
proteiniri, hipoalbiminemi ve RRT gereksinimi APSGN’li hastalara gore anlamli derecede
yuksekti(sirasiyla p:0,001, 0.023 ve 0.01). Son vizitte C3GN hastalarinin yaklasik %52’'sinde proteintri
devam etmekte idi, %26'sinda C3 disukligl vardl ve hastalarin %11’inin GFR’si <90 ml/dk/1.73 m2
olup bu oranlar APSGN'li hastalara gére anlamli derecede yliksek idi (sirasiyla %15, %7, %0; p<0,05).

Sonug:APSGN, 6nemli bir saglik problemi olmakla birlikte prognozu iyidir. C3GN'li hastalar siklikla
nefritik sendrom seklinde prezantasyon géstermekle birlikte, kronik bébrek hastaligina ilerleme
riskinden dolayi dikkatli takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: APSGN, C3GN, prognoz
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[SS-08]

Vankomisin-Sisplatin Nefrotoksik Etkisi ve Teneligliptinin Nefroprotektif Etkisinin
in vitro Ortamda Degerlendirilmesi

Seda Mentese!, Tilay Becerirt, Onur Tokgiin2, Biisra Gelikkaya?, Ilknur Girisgen?, Selguk Yiiksel?
lpamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,Cocuk Nefroloji
Bilim Dali

2pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik Ana Bilim Dali

GiRiS:Ilaca bagl gelisen nefrotoksisite bircok ilacin etkin kullanimini sinirlandiran, morbidite ve
mortalite artisina sebep olan 6nemli bir klinik problemdir. Vankomisin ve sisplatin nefrotoksik yan etkisi
oldudu bilinen ve klinik pratikte yaygin kullanilan ilaglardir. Teneligliptin, dipeptidil peptidaz-4 (DPP-4)
inhibitéradir ve tip 2 diyabetes mellitus hastalarinda oral antidiyabetik ajan olarak kullanilir.
Antidiyabetik etkisinin yanisira guncel calismalarda 06zellikle sisplatin tedavisi alan hastalarda
teneligliptin nefrotoksisiteden koruyucu etkisi oldugu da bildirilmektedir.
Amag: Bu calismada insan renal proksimal hiicre serilende 2D ve 3D kiiltiir ortaminda vankomisin ve
sisplatine bagli nefrotoksisite olusturarak toksisite gelisimine neden olan olasi mekanizmalar
transkriptom analizi ile saptamak ve teneligliptinin nefrotoksisite lizerine iyilestirici etkisini gdéstermeyi
amacgladik.

Metod: HK-2 (insan renal proksimal tubul hicreleri) hicre serileri 2D ve 3D kiltir ortaminda cogaltildi.
flaglarin uygulanma sekline gére; vankomisin, sisplatin, teneligliptin, vankomisin + teneligliptin,
sisplatin + teneligliptin ve kontrol olmak lzere 6 grup olusturuldu. Hiicre gruplarinda hlicre sagkalimi,
ROS/RNS, apoptoz ve transkriptom analizleri yapildi.
Bulgular: HK-2 hiicrelerine sisplatin ve vankomisin uygulamasi sonrasi htlicre canlihdi azaldi. Sisplatin
ve vankomisin hiicre gruplarina teneligliptin eklendiginde hiicre canhhidinda artis saptandi. Vankomisin
verilen grupta kontrol grubuna goére ROS miktari 7,7 kat RNS miktarinin 8,3 kat, Sisplatin verilen
grubuna gére ROS miktari 7 kat RNS miktari 6 kat artti. Ortama teneligliptin eklendiginde ROS/RNS
diizeylerindeki artisin yaklasik %50 azaldigi saptandi. Vankomisin ve sisplatine bagli meydana gelen
apoptozun teneligliptin eklenen gruplarda daha az oldugu gérildi. Transkriptom analizi sonucunda 7
adet genin olasi mekanizmalar lGzerinde etkili olabilecedi saptandi. Sisplatin verilen hiicre serilerinde
ARG2, SOD2 gen ekspkresyonlari azalirken; UBD, PTX3, GADD45G gen ekspresyonlar arttl.
Vankomisin hicre serilerinde ARG2, NCKAP1L, PTX3, SOD2, gen ekspresyonlari azaldi, IGHA1, UBD
gen ekspresyonlari artti. Teneligliptinin sisplatine bagl artan PTX3, UBD ve GADD45G ekspresyonunu
azaltti, SOD2 ekspreyonunu arttirdi. Teneligliptin, vankomisine badli nefrotoksisitede IGHA1
expresyonunu azaltti, NCKAP1L gen ekspresyonunu arttirdi.
Sonug: Bu calismanin sonuglarn sisplatinin nefrotoksik etkisinin vankomisine gére daha belirgin
oldugunu ve sisplatinin nefrotoksik etkisinin bircok mekanizma Uzerinden gelistigini gosterdi. Ayrica
teneligliptinin anti- oksidan ve anti-apoptotik etkilerinin yaninda anti-inflamatuar etkisinin oldugunuda
gosterdi.

Anahtar Kelimeler: Nefrotoksite, Hucre Kiltlrt, Vankomisin, Sisplatin, Teneligliptin
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HK-2 hiicre 3D kiiltiir mikroskobik goriintiilemesi

HK-2-2D Hiicre Kaltiiri

HK-2 3D Spheroid Olusum Takibi-Hicre Kiltird
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[SS-09]

Cocuk Yogun Bakim Unitesinde Akut Bobrek Hasarini Erken Dénemde Belirlemede
Renal Anjina Indeksi ve Biyobelirteclerin Etkinligi

Hanife Bayramodlu?, ilknur Girisgen?, Esin Avci2, Umit Altug?, Tilay Becerir!, Selguk Yiksel3
lpamukkale Universitesi Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji Bilim Dali Denizli
2pamukkale Universitesi Hastanesi Biyokimya Anabilim Dali Denizli

30n Sekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji-Romatoloji
Bilim Dali Canakkale

Amag: Akut bobrek hasari (ABH) insidansinin 0zellikle hastanede yatan cocuklarda arttid
bilinmektedir. ABH gelismis Ulkelerde yogun bakim hastalarinin yaklasik %27’sinde ve serviste yatan
gocuklarin %5‘inde goritlmektedir. ABH mortalite, morbiditesi fazla, maliyeti, komplikasyonlari yliksek,
renal replasman tedavisi gerektirebilen bir durumdur. Ozellikle risk grubu hastalarda ABH gelismeden
ABH riskini belirlemek ve bébrek disfonksiyonu gelismeden énceki subklinik evrede saptamak igin renal
anjina indeksi (RAI) kullanilmakta ve vyeni biyobelirteglerin arayisi devam etmektedir.
Hastanede ve yodunbakim (nitesinde (YBU) yatan malignite, travma, kardiyak cerrahi gegciren
hastalarda oksidan ve antioksidan dengenin bozulmasi sonucu gelisen oksidatif stres sonrasi
mitokondrilerde reaktif oksijen radikalleri artar. Bobrekler mitokondriden zengin olup, mitokondriyal
disfonksiyon sonrasi gelisen reaktif oksijen Urilinlerine hassastirlar. MOTS-C mitokondriyal DNA
tarafindan kodlanan, hiicresel metabolik homestazi diizenleyen mitokondriyal peptidtir.
Calismamizda amacimiz; YBU’ne yatan, bébrek fonksiyonlar baslangicta normal hastalarda ABH riskini
belirlemede RAI, idrar, serum NGAL ve serum MOTS-C dizeylerinin ABH gelisimini g&sterip
gostermedigini belirlemektir.
Gerec-Yéntem: Calismamiz Pamukkale Universitesi Hastanesi Cocuk Nefroloji ve Yogunbakim Bilim
Dali'nda 1 Temmuz 2022 ile 1 Haziran 2024 arasinda prospektif olarak yiritildi. YBU'ne yatirilan 1
ay-18 yas hastalara yatislarinin ilk giini RAI skorlamasi yapildi. RAI skoru ABH risk faktéri skoru ile
zedelenme bulgulari skoru carpimiyla hesaplandi. YBU'ne yatirilan hastalar RAI>=8, RAI<8 olarak
gruplandinildi. RAI<8 olanlardan yatisinin ilk 12. saatinde, RAI>=8 olanlardan ilk 12-72. saatte serum-
idrar 6rnekleri alindi. YBU’ne yatan, ilk yatista ABH olmayan hastalarda yatisinin 3.giiniinde KDIGO
kriterlerine gore ABH gelisip gelismedigi dederlendirildi.
Bulgular: YBU’ne yatis sirasinda RAI>=8, RAI<S8 ile saglikli grup arasinda baslangicta serum MOTS-C,
idrar-serum NGAL dizeyleri benzerdi (p>0,05). Baslangigta ABH olmayan 42 hastanin 9'unda 3.glinde
ABH gelisti, bu hastalarin 6’sinin basglangigtaki RAI>=8 idi. Serum-idrar NGAL'inin tek basina ABH
ongoriciliga duasukken, serum MOTS-C dizeylerinin ABH tahmininde AUC:0,71 digerlerine gére
yuksek saptandi. Tek basina RAI>=8’in ABH gelisimindeki 6ngdrisunde AUC:0,81 (iyi), RAI>=8+idrar
NGAL birlikteligi AUC:0,95 (mikemmel), RAI>=8+serum MOTS-C birlikteligi AUC:0,86 (iyi) saptandi
(Sekil-1, Tablo-1). RAI>=8 olmasi tek basina YBU’de yatan hastalarda mekanik ventilatér kullanimini
(p=0,001 AUC:0,92) ve mortaliteyi (p=0,031 AUC:0,8) 6ngdrdi. RAI>=8 ile serum MOTS-C, serum
NGAL ve idrar NGAL'inin kombine edilmesi mortaliteyi dngérmedeki AUC dederi anlamli yuksek
saptandi.

Sonug: YBU'de yatan hastalarda ABH riskini belirlemek igin yapilan RAI skorunun>=8 olmasinin ABH'I
ongorli  yetenedini literatirle uyumlu ve iyi dizeyde bulduk. RAI>=8+serum MOTS-C
kombinasyonunun ABH 0ngo6ri dederini artirdigini, RAI>=8+idrar NGAL kombinasyonunun ABH’
ongérmede mikemmel bir belirteg oldugunu bulduk.

Anahtar Kelimeler: ABH, MOTS-C, RAI, NGAL

~37 ~



Uluslararasi Katilmh \
1<vCocuk @

J Nefroloji
Kongrem

(V|

=

N

RAI>=8, 4, RAI>=8+ Serum MOTS-C, RAI>=8+idrar NGAL’inin 3.giinde

ABH’1 6ngoriisii

————

Degiskenlerin 3.giinde ABH’1 6ngormedeki etkileri

[k RAI skoru>=8
Idrar NGAL
Serum NGAL
Serum MOTS-C
GFR

BUN

Kreatinin

[IkRAI skoru>=8+Serum
MOTS-C

Ik RAI skoru>=8+ Serum
NGAL

Ik RAI skoru>=8+ Idrar
NGAL

Egri Altinda Standart

Kalan Alan Hata

0,811
0,672
0,525
0,719
0,641
0,525
0,576

0,861

0,724

0,953

0,103
0,117
0,139
0,11
0,109
0,1
0,136

0,091

0,155

0,037

%95 %95
Givenilir Guvenilir P
Alan Alt Alan Alt

0,609 1 0,005
0,442 0,902 0,18
0,253 0,798 0,83
0,504 0,934 0,07
0,428 0,855 0,19
0,329 0,722 0,81
0,308 0,843 0,49

0,683 1 0,003
0,419 1 0,06
0,88 1 0,00
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Cocukluk cagi nefrotik sendromu patogenezine epigenetik bir bakis

Neslihan Gunay?, Sibel Yel', Zihal Hamurcu?, Mige Gilcihan Onal?, Venhar Cinar?, ismail Dursun!
1Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari, Cocuk Nefroloji, Kayseri, Tiirkiye
2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji, Molekiiler Biyoloji ve Genetik, Kayseri, Tirkiye

Amag: Nefrotik sendrom (NS) proteintri, alblimin dislikligu ve 6demle karakterize bir hastaliktir ve
cocukluk caginda siklikla idiopatik olarak gérilir. Imminolojik ve genetik mekanizmalar ile
patofizyolojisi tam olarak agiklanamayan idiopatik NS’nin gelisiminde epigenetik dedisikliklerin de rol
alabilecegi distnulmektedir.
Epigenetik dizenlemelerden histon modifikasyonu, enzimlerle histon proteinlerine bazi molekillerin
eklenmesi veya gikarilmasiyla olusur. Gen ifadesinin diizenlenmesi, kromatinin yeniden modellenmesi
histon modifikasyonlariyla saglanmaktadir. H3 proteininin lizin 9 (H3K9) asetilasyonunu sadlayan lizin
asetil transferaz (KAT2A) enzimi transkripsiyon aktivatdori olarak islev gortir ve T hicresi
aktivasyonunun pozitif bir dizenleyicisidir. H3K9 trimetilasyonundan sorumlu histon metiltransferaz
(SETDB1) enzimi ise bununla ters yonla calisir.
Bu calismada cocukluk cadi nefrotik sendromu hastalarinda mononikleer hiicrelerde relaps ve
remisyon anlarinda histon modifikasyonunda gérev alan enzimlerden KAT2A ve SETDB1 enzimlerin
protein durumlarini ve gen expresyonlarini gbstermeyi amacgladik.

Gereg-Yontem: On bes cocukluk cagl nefrotik sendrom hastasindan hastalik baslangicinda ve
remisyona girdikleri 6. haftada alinan periferik kan érneklerinden izole edilen monontikleer hiicrelerden
total protein elde edildi. Ornekler 15 saglikli génilliden elde edilen &rneklerle kasilastirildi. Western
Blot analizi ile H3K9 asetilasyonu ve tri-metilasyonunda goérevli KAT2A ve SETDB1 enzimlerinin protein
durumu tespit edildi. Yine monontUkleer hlicrelerden RNA izole edilerek ve RT-PCR ile SETDB1 ve KAT2A
genlerinin ekspresyon analizleri gercgeklestirildi

Bulgular: Wester Blot analizinde hasta grubunda hastaligin baslangicinda histon asetilasyonundan
sorumlu KAT2A enzimi azalmis, tersi yonde galisan histon trimetilasyonundan sorumlu SETD1B enzim
ise artmis olarak tespit edildi. 6. haftada steroid tedavisi sirasinda hastalar remsiyonda iken her iki
enzim de azalmis durumda bulundu (Resim 1).
RT-PCR analizinde KAT2A ve SETD1B enzimlerinin gen ekspresyonuna bakildiginda ise her iki enzimin
de hastalik baslangicinda arttigi, 6. haftada remisyon sirasinda istatistiksel olarak anlamli sekilde
azaldigi ve kontrol grubu ile anlamh farkhlik olmadigi  bulunmustur (Resim 2).

Sonug: Bizim calismamiz cocukluk cadi idiopatik nefrotik sendromda hastalik baslangicinda
mononlkleer hicrelerde KAT2A gen ekpresyonundaki artisa ragmen Western Blotta enzimin azalmis
oldugunu gostermistir. Bu durum bize idiopatik NS hastalarinda KAT2A enzim aktivasyonunun
diizenlenmesinde posttranskripsiyonel bir modifikasyonun devreye girdigini gostermektedir. Ayni
zamanda hastalik baslangicinda KAT2A ile ters ydnde cgalisan tri-metilasyondan sorumlu SETD1B
enzimi hem ekspresyon diizeyinde hem de protein olarak artmistir. Remsiyonda ise her iki enzimin de
ekspresyon seviyesi azalmistir.
Sonug olarak calismamizdan elde edilen veriler epigenetik mekanizmalardan histon asetilasyonundan
sorumlu enzimlerden KAT2A'nin postraskripsiyonel modifikasyonlarinin gocukluk gadi idiopatik nefrotik
sendrom relapsinda rol alabilecedini disltndirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Epigenetik, Histon, Nefrotik sendrom
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Resim 2

Resim 1: Hasta grubunda relapsta, remsiyonda ve kontrol grubunda Western Blot
sonuglart Resim 2: RT PCR da KAT2A SETD 1B enzimlerinin ekspresyonlarinin
hastalik relaps remsiyonu ve kontrol grubuyla karsilastirmasi
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[SS-11]

Pediatrik yanik yogun bakim hastalarinda hipertansiyon sikliginin ve risk
faktorlerinin arastirilmasi

Mihriban Inézii!, Sabri Demir2, Nagihan Ciftci Pinar?, Ozlem Yiiksel Aksoy!, Sare Giilfem Ozli?,
Mijdem Nur Azili2, Fatma Semsa Cayci!, Emrah Senel?, Umut Selda Bayrakgi!

1Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali, Ankara

Amac: Cocukluk caginda hipertansiyon (HT) siklidi %1-5'dir ve eriskinlerin aksine ikincil HT siktir. Yanik
ikincil HT sebeplerinden biridir. Yanik hastalarinda hiperkinetik hemodinamik sistem 6n plandadir bu
nedenle yanik hastalarinda HT sikligi artmistir fakat patofizyolojisi halen net dedildir. Calismamizda
pediatrik yanik hastalarinda erken dénemde gelisen HT sikhdini ve HT gelisen hastalarin klinik
ozelliklerini belirlemek ve buna sebep olan faktérleri arastirmak  amaclanmistir.

Yontem: Cocuk Cerrahi yanik yogun bakim tGnitesine 2019-2024 yillari arasinda yanik nedeni ile yatmis
0-18 yas aras! tim cocuk hastalarin dosyalar retrospektif olarak tarandi. 2016 Amerikan Pediatri
Akademisi klavuzundaki yasa, cinsiyete ve boya gére her hastanin >=95 persentil kan basinci siniri
belirlendi ve ayni gin igerisinde 3 6lglimin ortalamasi bu dederin lizerinde olan hastalar hipertansif
kabul edildi.

Bulgular: Toplam 1100 hastanin 39'unda (%3,54) (E/K: 3.8 ) HT saptanmistir. HT %®64.1 oraninda
yanigin ilk 10 gininde saptanmistir. Hipertansif hastalarin ortalama tani yasi 7.58+ 6.1 yil, BMI 19.5
+4.7, sistolik kan basinci 134.1 £14.2 mmhg, diyastolik kan basinci 80.7 £ 10.8 mmhg’dir. Ortalama
yanik yuzey alani %31.4+19.9'dur (%71.1'inde yanik ylzey alani %20 Uzerinde). Hastalarin
%43.6'sinda entiibasyon 06ykiisli, %43.6'sinda akut bébrek hasari, %43.6'sinda elektrolit bozuklugu
(en sik hipopotasemi), %10.3'linde diyaliz dyklisli, %30.8'inde sepsis bulunmaktadir. Hipertansiyon
saptandiginda 4 hastanin inotrop tedavi, tim hastalarin analjezik aldigi gorildi. Hastalarin %74.4'G
evre 2 HT'dur. Evre 1 ve evre 2 HT olan hastalar karsilastiriidiginda viicut kitle indeksi, toplam yanik
ylizey alani, entlibasyon siresi, aldigi sivi miktari, yatis siresi acisindan fark saptanmadi. Ayrica
cinsiyet, yanik etkeni (en sik sicak sivi ve alev, sonra elektrik yanigi), entibasyon 6ykusu, akut bobrek
yetmezligi, diyaliz ve elektrolit bozuklugu olmasi HT'un evresini etkilememektedir. Hastalarin 3’inde
(%7.7) posterior reversible ensefelopati gorildi. HT nedeni ile hastalarin %79.5’i antihipertansif tedavi
(en sik kalsiyum kanal blokeri, sonra sirasiyla ACE inhibitéri ve beta bloker) alirken, taburculukta
%46.1'i hala antihipertansif almaktaydi. Ortalama yatis suresi 45.5£30.2 glin olan hastalarin %74.4'u
taburcu, % 15.4°G baska servise devir, %10.3'G exitus olmustur.

Sonug: Yiksek morbidite ve mortalite oranina sahip yanik hastalarinda HT dnemli bir ek morbidite
sebebidir. Asir sivi resusitasyonu, renin anjiotensin ve aldosteron sisteminin aktivasyonu, artmis
plasma renin aktivitesine bagli vazokonstriksiyon HT’un sebeplerindendir. Sikhdinin ve risk faktorlerinin
belirlenmesi HT ve iliskili morbiditeleri dnlemede oldukca dnemlidir. Bu nedenlerle yanik hastalarinda
kan basincl sik ve dikkatli izlenmeli, HT'u énlemek amaciyla yeterli analjezi ve uygun sivi tedavisi
verilmeli, ensefalopati ve nobet gecirme riski nedeni ile kan basinc yiksekligi tespit edildiginde
antihipertansif tedavi konusunda hizli ve agresif olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Yanik, hipertansiyon, gocuk
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Tiirkiye’de Renovaskiiler Hipertansiyon Saptanan Cocuk Hastalarin Dagilimi Ve
Izlemi

Cemaliye Basaran!?, Aslihan Kara2, Ozde Nisa Tirkkan3, Pelin Abdal Yildinm?, Erkam Yildinm5, Bahriye
Atmis®, Bagdagul Aksu’, Sevgin Taner®, Sibel Yel®, Sevcan Bakkaloglu'?, Sibel Cetince Senses'!, Yesim
Ozdemir!2, Sevgi Yavu213 Nadide Melike Sav!4, Senay Zirhli Selguk!®, Bora Gulhan'é, Hasan Dursun?’,
Hilya Nalcacioglul8, Riimeysa Yasemin Cicek!® , Metin Kaya Giirgdéze 2, ibrahim Goékge 3, Meral
Bayram?®, Aysun Karabay Bayazit®, Nurcan Cengiz20 , Elif Bahat Ozdogan?2!,Belde Kasap Demirl

IKatip Celebi Unversitesi, Izmir, Turkiye

2Frat Universitesi, EIaZ|g, Tlrkiye

3Marmara Universitesi, Istanbul, Tirkiye

4Izmir Sehir Hastanesi, Izmir, Tirkiye

5Dokuz Eylil Universitesi, Izmir, Tirkiye

6Cukurova Universitesi, Adana, Tirkiye

7Istanbul Universitesi, Istanbul, Tiirkiye

8Ege Universitesi, izmir, Tirkiye

9Erciyes Universitesi, Kayseri, Tiirkiye

10Gazi Universitesi, Ankara, Tirkiye

11Bjlkent Sehir Hastanesi, Ankara Turkiye

12Eskigehir Sehir Hastanesi, Eskisehir, Turkiye

13Bagaksehir Cam ve Sakura Hastanesi, istanbul, Tirkiye
14pjizce Universitesi, Diizce, Tirkiye

15Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Malatya, Turkiye
16Hacettepe Universitesi, Ankara, Tlrkiye

17prof, Dr. Cemil Tasgioglu Sehir Hastanesi, Istanbul, Tirkiye
180ndokuz Mayis Universitesi, Samsun, Tirkiye

195aghk Bilimleri Universitesi, Bakirkdy Dr.Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul,
Tarkiye

20Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji BD
21Karadeniz Teknik Universitesi Cocuk Nefrolojisi BD

Amagc:Renovaskiller hipertansiyon (RVHT) tanisi almis c¢ocuklarda kullanilan tedavi ve takip
yaklasimlarini ele almayi amacgladik.

Yontem:18 merkezde RVHT tanisi almis 72 hastanin verileri retrospektif olarak dederlendirildi. Yas,
kan basinci ve basvuru anindaki sikayetler, goérintileme yoéntemleri, ilaglar, cerrahi midahale
yontemleri ve kan basincinin daha sonra nasil ilerledidi ve komplikasyonlar sorgulandi.

Bulgular:Yatista ortalama yas 10,04+4,88 yil, sistolik kan basinci SDS 2,25+0,31 ve diyastolik kan
basinci SDS 2,04+0,46 idi. Tum hastalara en az bir anjiyografik inceleme ile tani konulmus olmasina
ragmen hastalarin  %39,7'sinde Doppler ultrasonografi normaldi. Hastalarin %8,3'linde
norofibromatozis, %26,4'inde fibromuskdtler displazi, %12,5'inde Takayasu arteriti, %4,2'sinde mid-
aort sendromu, %4,2'sinde renal arter hipoplazisi ve %4,2'sinde nakil bobrekte renal arter stenozu
vardi. Hastalarin %55,6'siI tani aninda asemptomatikti. Hastalarin %81,5'i ameliyattan 6nce iki veya
daha fazla antihipertansif ilag kullaniyordu. %22,2'sinde sol ventrikil hipertrofisi vardi. Hastalarin
%43,1'ine ise herhangi bir cerrahi girisim yapilmamisti. %23,6'sina balon, %56,9'una stent, %1,4'lUne
balon ve stent, %20,8'ine ise anjiyoplasti uygulandi. Islem uygulanan hastalarin %61,1'inde islem
sonrasinda antihipertansif ilag gereksinimi azaldi veya ortadan kalkti. Son ziyarette %19,4'U tedavi
olmaksizin takip edilirken, %22,2'si tek bir antihipertansif ilac kullaniyordu.

Sonuc:RVHT'li hastalarin cogu ilk basvuruda asemptomatik oldugundan, kan basinci dlgiminin gok
onemli oldugu sonucuna varilmistir. Ayrica, antihipertansif sayisi miidahaleli bir islemden sonra énemli
Olglide azalmistir.

Anahtar Kelimeler: anjiyoplasti, cocuk, renovaskiler hipertansiyon
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Refrakter Epstein-Barr Viremisi Olan Pediatrik Bobrek Nakli Hastalarinda
Rituksimab’in Etkinligi ve Giivenligi: Bir Olgu-Kontrol Calismasi

Cemile Pehlivanoglu?, Erol Demir?, Basak Akyollu3, Ozlem Unliigedik*, Cihan Karatas3, Emre Arpali3,
Nese Tole!, Kaan Can Demirbas?, Fatih Erbey>, Burak Kogak3, Ilmay Bilge!

1Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Istanbul

2Koc Universitesi Tip Fakiiltesi, Organ Nakli iImmiinoloji Arastirma Milkemmeliyet Merkezi, istanbul
3Kog Universitesi Hastanesi, Prof. Dr. Miinci Kalayoglu Organ Nakli Merkezi, Istanbul

4Kog Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul

5Koc Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, istanbul

Amag:Epstein-Barr virlisii (EBV) enfeksiyonu, bébrek nakli sonrasi immiinosupresyonun (iS) bir
sonucu olarak gelisen post-transplant lenfoproliferatif hastalik (PTLD) igin bilinen bir risk faktértdur.
Klinik uygulamada IS'nin azaltilmasi ve antiviral tedavi baglanmasi énerilse de refrakter EBV viremisi
olan hastalarda PTLD riskini azaltmaya yoénelik rituksimabin preemptif kullanimina iliskin bir kilavuz
bulunmamaktadir.

Bu calismanin amaci, refrakter EBV viremisi olan pediatrik bobrek nakli hastalarinda rituksimab
tedavisinin etkinlik ve glivenlik profilini degerlendirmektir.

Gerec-Ydntem:Haziran 2018 ile Aralik 2023 arasinda Kog Universitesi Hastanesi'nde bébrek nakli
yapilan, ortanca vyasi 8,3 vyl (IQR: 4-13,3) olan 112 pediatrik hasta degerlendirildi.
EBV viremi tedavisi, 300 kopya/mL esik dederinin (izerinde olan hastalara, IS'nin azaltimasiyla es
zamanli olarak Valgansiklovir baslanarak uygulandi. Standart tedaviye ragmen 3 aydan uzun stire 500
kopya/mL'nin (izerinde seyreden viremiye sahip hastalar "refrakter EBV DNAemisi" olarak tanimlandi
ve bu hastalar 1-4 doz rituksimab (375 mg/m?2) ile tedavi edildi. Rituksimab alan ve almayan hastalar;
EBV klirensi, greft fonksiyonu, allogreft ve hasta sagkalimi agisindan karsilastirildi. Ayrica rituksimabin
yan etkileri degerlendirildi.

Bulgular:Bobrek nakli yapilan ve ortanca 30 ay (IQR: 17-47,25) takip edilen 112 hastanin 28‘inde
(%25), nakilden ortanca 269 gin sonra (IQR: 36-4102) EBV viremisi gelisti.
Nakil sirasinda, bu hastalarin 18'i (%64,3) EBV igin seronegatif, 10'u (%35,7) seropozitifti.
Standart tedavi ile 28 hastanin 10'u (%35,7) EBV klirensini sagladi. Ancak 18 hastada (%64,3)
refrakter EBV viremisi gelisti ve bu hastalarin 3’inde PTLD gelisti (2’si nakil sirasinda seronegatif, 1'i
seropozitifti).

Refrakter EBV viremisi olan 15 hasta (%83,3) rituksimab ile tedavi edildi. ikinci doz sonrasi 12 hastada
(%80) EBV klirensi saglandi ve higbirinde PTLD gelismedi. Ayrica, refrakter EBV viremisi nedeniyle
greft kaybi olmadi. PTLD tanisi alan 3 hastanin tamami (%100) rituksimab tedavisi ile remisyona girdi
ve allogreft fonksiyonlari korundu. Rituksimab tedavisi, 7 hastada hipogammaglobulinemi ve 1 hastada
alerjik reaksiyon ile iliskili bulundu.

Sonug:EBV DNAemisinin yonetimi, pediatrik bobrek nakli alicilan igin standart bir tedavi protokoli
olmaksizin zorlu bir siireg olmaya devam etmektedir.immiinosupresyonun azaltilmasi ve Valgansiklovir
ile uygulanan standart tedavi, birgok vakada refrakter EBV viremisi gelisimini engelleyememektedir.
Standart tedaviye yetersiz yanit veren hastalarda, preemptif hiimanize anti-CD20 monoklonal antikor
rituksimab, etkili bir tedavi secenedi olabilir. Calismamizin sonuglari, preemptif rituksimab tedavisinin
EBV klirensini saglamada ve PTLD gelisimini 6nlemede etkili oldugunu gostermektedir. Bununla birlikte,
rituksimab kullanimi hipogammaglobulinemi gelisimi acisindan dikkatle izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: pediatri, bébrek nakli, EBV, rituximab, post-transplant lenfoproliferatif hastalik
(PTLD)

~ 43 ~



Uluslararasi Katihmlh f‘a’ﬁ%
Q)(;ocuk >
dc)., Nefroloj1 e -
EREEAK ongresi “'iﬁ ) - N

-

[SS-14]

Biiylimenin oniindeki engel: Hemodiyalizde aminoasit kaybi

Derya Cevizli, Mustafa Soran, Isa Yilmaz, Emre Levento§lu
Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji B6limu, Konya, Tlrkiye

Amac: BoObrek yetmezligi olan hastalar protein yetersizligi acisindan yiksek risk altindadirlar.
Hemodiyaliz (HD) ile tedavi edilen yetiskinlerde bir diyaliz seansinda 6-8 g kadar aminoasit kayiplari
bildirilmistir. Bu nedenle, HD'deki hastalar igin protein alimi 0,1 g/kg/gin miktarinda artinlmalidir.
Literatirde HD’de aminoasit kayiplarina iliskin pediatrik calismalar oldukgca sinirhdir. Bu ¢alismada
pediatrik hastalarin HD seansinda kaybettikleri aminoasit miktarlari degerlendirilmis, bu kayiplarla
iligkili olabilecek parametreler arastiriimistir.

Gereg-Yontem: Calismaya hastanemizde HD ile tedavi edilen, kronik bobrek yetmezligi olan tim
cocuklar dahil edilmistir. Antropometrik 6lgiimler, klinik ve laboratuvar 6zellikleri ile HD'ye 6zgi bilgiler
not edilmistir. Diyetle alinan protein miktarlari hesaplanarak HD dncesi ve sonrasi plazma ile diyaliz
atik sivisindaki aminoasit konsantrasyonlari calisiimistir. Sonuglar ile hasta o6zellikleri ve HD
parametreleri arasindaki iliski incelenmistir.

Bulgular: Calismadaki 11 hastanin ortanca yasi 10,2 (IQR: 4,2) yildir. Bobrek ve (riner sistemin
konjenital anomalileri bobrek yetmezliginin en sik (%63,6) nedenidir. Hastalarin boy ve kilo SDS’leri
sirasiyla -2,96 (IQR:5,47) ve -2,42 (IQR:2,92)'dir. Pre-HD sistolik ve diyastolik kan basinci (SKB ve
DKB) SDS'leri sirasiyla 1,54 (IQR:1,66) ve 0,97 (IQR:1,5)dir.
TUim hastalarda algak akisli membran ile haftada 3 giin dort saatlik seanslarla HD yapilmaktadir.
Ortanca Ure indirgenme orani (URR) %62,8 (IQR:20,7), Kt/V ise 1,21 (IQR:0,59)'dir. Diyaliz sliresince
ortanca ultrafiltrat miktart 1700 mL (IQR:1900) olup intradiyalitik SKB ve DKB SDS'leri sirasiyla 1,41
(IQR:1,82) ve 1,55 (IQR:2,07), post-HD SKB ve DKB SDS’leri sirasiyla 0,84 (IQR:1,85) ve 0,95
(IQR:2,02)'dir. Hastalarin art arda HD yapilmayan iki glinde diyetlerindeki ortalama protein alimlari
0,74 g/kg’dir. Bu iki gun sonunda yapilan HD’de, pre-HD kan ure azotu (BUN) 65,1+20,1 mg/dL,
albimin 3,6+0,5 g/L olup post-HD BUN 23,3+9,5 mg/dL, albimin 3,8+0,5 g/L'dir. Atik sivisindaki
albimin miktar 0,90+0,58 g’dir. Diyetle alinan protein arttikca atik sividaki albimin artmaktadir
(p=0,014). istatistiksel olarak anlamli olmasa da SKB ve DKB arttikga atik sividaki albiminin arttigi
gorilmastir. Atik sividaki albimin derisimi arttikga kilo ve boy SDS azalmaktadir (p=0,039 ve 0,049,
sirasiyla). Otuz farkli aminoasidin incelendigi analizlerde, HD atik sivisindaki aminoasit derisimleri farkl
olsa da her aminoasidin atik sivisi ile kaybedilebildigi gorilmustir. Toplam 21 (%70) aminoasidin
plazma derisimleri HD sonrasi azalmistir, ancak daha karmasik yan zincirlere sahip olan izolésin, 16sin,
fenilalanin, triptofan ve tirozinin post-HD plazma derisimleri pre-HD déneme goére daha ylksek
saptanmigstir.

Sonug: Bu calisma, HD’de pediatrik hastalarda da 6nemli 6lglide aminoasit kaybinin yasandigini ve bu
kayiplarin hastalarin beslenme durumlari, bliylime gostergeleri ve klinik parametrelerle iliskili oldugunu
gostermektedir. Bulgular, aminoasit kayiplarinin azaltiimasi igin 6zel bir beslenme stratejisi gerektigini
ve yeni HD cihaz ve tekniklerinin gelistirilmesine ihtiyag duyuldugunu ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Aminoasit, atik sivisi, hemodiyaliz, pediatri, protein
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[SS-15]

Pediatrik Bobrek Nakilli Hastalarda Antikor Aracili Rejeksiyon ve Tosilizumab
Tedavisinin Etkinligi

Gulsah Kaya Aksoy!, Elif Comak!, Mustafa Koyun?!, Havva Serap Toru2, Bahar Akkaya?, Sema
Akmant

1Akdeniz Qniversitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya

2Akdeniz Universitesi Tip Faklltesi, Patoloji Anabilim Dali, Antalya

Amagc: Antikor aracili rejeksiyon (AAR), bdbrek nakli sonrasi greft kaybinin énemli nedenlerinden
biridir. AAR, mikrovaskiler inflamasyon, C4d birikimi ve dondér spesifik antikorlarin varligi ile
karakterizedir. Son yillarda imminsupresif tedavide cesitli biyolojik ajanlarin kullanimi glindeme gelmis
olup, bu ajanlardan biri olan Tosilizumab (anti-IL-6 reseptér monoklonal antikoru), 6zellikle direngli
AAR vakalarinda potansiyel bir tedavi secenedi olarak éne gikmaktadir. Bu calismada, AAR tanisi alan
pediatrik bobrek nakilli hastalarda klinik ve biyopsi bulgularini degerlendirmek ve &zellikle Tosilizumab
tedavisi alan hastalarin sonugclarini analiz etmek amaclanmistir.

Gerec-Yéntem: Akdeniz Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Nefroloji Kliniginde izlenmekte olan ve biyopsi
bulgulari ile AAR tanisi dogrulanmis hastalar gcalismaya dahil edilmistir. Hastalarin demografik verileri,
nakil kaynaklari (kadavra veya canli donér), nakil sonrasi takip sireleri ve greft kaybi oranlar
kaydedilmistir. Tosilizumab tedavisi 8 mg/kg/doz olacak sekilde 4 haftada bir uygulanmistir.
Tosilizumab alan hastalarda tedavi 6ncesi ve sonrasi panel reaktif antikor (PRA) pozitifligi, serum
kreatinin ve glomerdler filtrasyon hizi (GFR) karsilastiriimistir.

Bulgular: Calismaya 21'i (%43.8) erkek, ortalama nakil yaslari 10.92+4.87 yil olan 48 biyopsi ile
dogrulanmis AAR tanisi alan hasta dahil edilmistir. Kadavra donérden bébrek nakli orani %22.9 olup,
ortalama nakil sonrasi izlem siiresi 8.17+3.50 yil olarak belirlenmistir. izlem siresinde 18 (%37.5)
hastada greft kaybi gelismistir.

Nakil sonrasi AAR suphesi ile biyopsi yapilana kadar gegen ortanca sire 2.84 yil (25-75p: 1.08-5.16)
olarak saptanmistir. Biyopsi bulgularinda mikrovaskiiler inflamasyon skoru >=2 olan 27 hasta (%56.3)
ve C4d pozitif 25 (%52.1) hasta mevcuttu. Biyopsi sonrasi tim hastalarda immunsupresif tedavi
dozunda azaltim yapilmis; 46 hastaya (%95.8) pulse metil prednizolon, 41 hastaya (%®85.4)
intraven6z immunglobulin, 34 hastaya (%70.8) plazmaferez, 11 hastaya (%22.9) anti-T lenfosit
globulin, 10 hastaya (%?20.8) ritiksimab, 10 hastaya (%?20.8) Tosilizumab ve 1 hastaya (%?2.1)
eculizumab tedavisi uygulanmistir. Tosilizumab uygulanan 10 hastada ortanca Tosilizumab dozu 4 (25-
75p: 1-8) olarak saptanmistir. Tosilizumab sonrasi ortanca izlem slresi 19.30+8.11 ay olarak
belirlenmistir. Tosilizumab uygulanan hastalarin 6’sinda tedavi 6ncesi PRA pozitifligi mevcuttu ve
tamaminda sinif 2 PRA pozitifligi gozlenmistir. Tosilizumab sonrasi bu 6 hastanin tamaminda PRA
negatiflesmesi dikkati gekmistir. Tosilizumab 6ncesi ve sonrasi serum kreatinin ve glomeriler filtrasyon
hizlari benzer bulunmustur (1.66+0.73 vs 1.91+1.14; p=0.325, 46.32+26.48 vs 43.09+25.87;
p=0.349).

Sonug: Biyopsi kanitli AAR tanili sinirli sayida hastanin yaklasik izlemi géz 6niinde bulunduruldugunda,
Tosilizumab tedavisinin graft fonksiyonlarini korumada faydal oldugu ve antikor dizeylerinin etkin
sekilde azalmasina katki sagladigi gosterilmistir. Tosilizumabin direngli AMR tedavisinde umut vadeden
bir ajan olabilecegi goérilmus, ancak etkinliginin ve uzun dénem guvenilirliginin daha genis hasta
gruplarinda arastiriimasi gerektigi sonucuna varilmistir.

Anahtar Kelimeler: Antikor aracili rejeksiyon, tosilizumab, graft kaybi
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[SS-16]

Siit gocuklarinda liriner sistem tas hastaligi olusumunda risk faktorlerinin
belirlenmesi: Cok merkezli calisma

Esra Genc!, Serra Siirmeli Déven?, Aylin Gengler3, Ozgiir Ozdemir Simsek?, Ali Tung5, Fatma
Mutlubag®, Giildane Aylin Inal” ,Riimeysa Yasemin Cicek®, Yesim Ozdemir Atikel3, Giines Isik®, Fatma
Semsa Caycil?, Cinar Ozenl!, Hiillya Gézde Onal'2, Gizem Yildiz!3, Ozan Karakas!4, Pelin Ertanl5, Ayse
Agbas!®, Midhat Elmaci!’, Funda Bastug’, Burcu Ayvaci?, Demet Tekcan Karal!2, Ali Delibas?, Mustafa
Koyun?'8, Harika Alpay!®

IFirat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Elazig

2Mersin Ur?iversitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Mersin

3Eskigehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Eskisehir _

4Bakircay Universitesi Cigli EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir

>Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklar Klinigi, Mersin

6SBU Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, 1zmir

7Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Kayseri _

8Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Istanbul

SGaziantep Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Gaziantep

10Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Ankara

IManisa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Manisa

120ndokuz Mayis Universitesi, Cocuk sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali,
Samsun

13Denizli Devlet Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Denizli

14pamukkale Universitesi, Cocuk saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali
15Manisa Celal Bayar Universitesi, Cocuk Saghi§i ve Hastaliklan Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Manisa

16jstanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Nefroloji Bilim Dali, Iistanbul

17Karamanoglu Mehmet Bey Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Karaman

18akdeniz Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk sagluigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Antalya

19Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Iistanbul

Amag: Uriner sistem tas hastaligi, siit cocuklarinda sikhdi artan bir durumdur. Bébrek tasi gelisiminde
beslenmenin roll Gzerine sinirh sayida ¢alisma bulunmaktadir. Bu galismada, sut ¢ocuklarinda driner
sistem tas hastalidi olusumunda beslenmenin etkisini ve risk faktorlerini belirlemek amaglanmistir.
Gerec-Yontem: Calismaya, 01.01.2022-01.01.2024 tarihleri arasinda Turkiye’deki 23 merkezin Cocuk
Nefroloji kliniklerinde Uriner sistem tas hastaligi tanisiyla izlenen slt gocuklari (hasta grubu) ile
herhangi bir hastaligi olmayan saglkh siit cocuklar (kontrol grubu) dahil edildi. Hasta ve kontrol
gruplarina, st gocuklarinin beslenme 6zelliklerini iceren bir anket uygulandi. Sut gocuklarinin klinik,
laboratuvar ve demografik 6zellikleri kayitlardan elde edildi. Hasta ve kontrol grubu demografik, klinik,
laboratuvar ve beslenme 6zellikleri agisindan karsilastirildi. Lojistik regresyon analizi ile tas olusumu
igin risk faktorleri belirlendi.

Bulgular: Calismadaki 1142 hastanin %61,6'si erkek olup, ortalama yas 5,6%3,2 ay idi. Olgularin
%47,8'si hasta, %52,2'si kontrol grubu idi. Tekrarlayan uriner sistem enfeksiyonu (USE), tas diisiirme,
ailede tas ve tasa bagli operasyon 6ykuist, D vitamini kullanimi hasta grubunda kontrol grubuna gére
anlamli olarak yuksekti (p<0.001). Ancak iki grup arasinda D vitamini dizeyleri agisindan anlamh
farkhlik gozlenmedi (p=0.724). Cinsiyet, prematiire dogum, yenidogan déneminde hastanede yatis,
anne baba akrabaliginda hasta ve kontrol grubu arasinda anlamh farkhlik saptanmadi (p>0.05).
Beslenme 6zellikleri degerlendirildiinde hasta grubunda anne siiti ile birlikte mama alimi daha fazla
idi (p<0.001). Sadece anne sutu alimi agisindan anlaml farkhlik saptanmadi. Su alimi, tuzlu gida
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tiketimi ve kemik suyu tiketimi agisindan hasta ve kontrol grubu arasinda anlaml farklihk gézlenmedi
(p>0.05). Hasta ve kontrol grubu arasinda mama alma slresi, su icmeye baslama ayi, ginlik su
tiketimi ve tuzlu gidaya baslama ayi agisindan da anlamh farklilik gézlenmedi (p>0.05). Tas olusumu
icin risk faktérleri degerlendirildiginde tekrarlayan USE olanlar olmayanlara gére 3,341 kat (CI: 1,763-
6,335, p<0,001), tas dustirme dykusu olanlar olmayanlara gére 5,869 kat (95% CI: 1,264-27,248,
p=0,024), ailede tas 6yklsi olanlar olmayanlara gore 5,775 kat (95% CI: 4,172-7,996, p<0,001), D
vitamini alanlar almayanlara gore 3,092 kat (95% CI: 1,867-5,122, p=0,001) daha fazla tas olusumu
riski tasiyordu. Beslenme sekline gére tas olusumu riski dederlendirildiinde anne sttl ve mama
alanlar sadece anne sitd alanlara gore 1,52 kat (95% CI: 1,130-2,043, p=0,006), sadece mama
alanlar sadece anne siitl alanlara gore 2,048 kat tas olusumu agisindan daha fazla risk tasiyordu (95%
CI: 1,095-3,826, p=0,025).
Sonug: Sadece mama ile beslenen sit ¢ocuklarinda tas olusumu riskinin yliksek saptanmasi anne sutu
ile beslenmenin 6nemini vurgulamaktadir. D vitamini alan sit gocuklarinin Uriner sistem tas hastaligi
agisindan izlenmesi gerekmektedir.

-

Anahtar Kelimeler: beslenme, st cocudu, Uriner sistem tas hastalidi, Urolitiyazis
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[SS-17]

Lupus Nefriti Tanih Cocuk Hastalarda Renal Prognozla Iliskili Faktorlerin
Degerlendirilmesi: Ulusal Kohort Calisma

Elif Comak!, Esra Karabag Yilmaz?, Mehtap Akbalik Kara3, Songdl Yilmaz*, Gonll Parmaksiz®,
Bagdaguil Aksu®, Ozlem Yiksek Aksoy’, Eda Didem Kurt Stkir8, Serra Stirmeli Déven?®, Aslihan

Karal®, Sibel Yel'!, Fatma Yazilitas'2, Firat Glindogmus*?, ibrahim Gékge*, Tiilay Becerir'®, Sevgi
Yavuz®®, Pelin Abdal Yildirnm?’, Hulya Gézde Onal*®, Erkam Yildirim?*°, Begiim Avcr®, Sevgin Taner?,
Yilmaz Tabel?}, Bora Giilhan®, Bahriye Atmis??, Bahar Biiyiikkaragdz?®, Ayse Agbas?, Beltinge
Demircioglu Kilig3, Mustafa Koyun?, Zeynep Birsin Ozgakar® Alev Yilmaz®, Umut Selda Bayrakci’, Cigdem
Kaplan®, Ali Delibas®, Metin Kaya Giirgéze®, ismail Dursun*!, Mehmet Biilbiil*2, Mukaddes Kalyoncu®?,
Ulger Altuntas Boke*, Selcuk Yiiksel*®, Meral Torun Bayram?®, Belde Kasap Demir?’, Segil Conkar
Tuncay?®, Nur Canpolat?, Gil Sumlu Ozgelik?*, Okan Akaci?®, Nida Dincel?®, Ash Kavaz?’, Demet Baltu?,
Hilya Nalcacioglu?®, Cagla Serpil Dogan®’, Mehmet Baha Aytac??, Fatma Uzun?, Nilifer Géknar®,
Gizem Yildiz*3, Merve Aktas Ozgiir®*, Zibeyde Giindiiz*®

1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya

2istanbul Universitesi- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Istanbul

3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Gaziantep

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

5Baskent Universitesi Adana Dr.Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Adana

6istanbul Universitesi - Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

7Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

8Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

9Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Mersin

10F|rat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dal, Elazi§

Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, kayseri

2Ankara Dr. Sami Ulus Kadin Dogum Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Saglik Uygulama ve Arastirma
Merkezi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Ankara

13Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji — Romatoloji

14Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

15pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Denizli

16]stanbul Basaksehir Cam Ve Sakura Sehir Saglik Uygulama Ve Arastirma Merkezi, Gocuk Nefroloji
Klinigi, istanbul

17izmir Katip Celebi Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir

185 B.U. Samsun Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Samsun

19pokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir

20Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir

21Y|Imaz Tabel, inénii Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Malatya

22Cykurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

23Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

245 B.U. Sisli Hamidiye Etfal E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Istanbul

Sistemik lupus eritematozus (SLE), birgok organ sistemini etkileyen kronik multisistemik otoimmdtn bir
hastaliktir. Cocuklarda SLE'nin seyri yetiskinlere gére genellikle daha siddetli olmakta ve daha adir
organ tutulumu goérilmektedir. SLE tanili gocuklarda farkli serilerde %50 ile %82 arasinda lupus nefriti
(LN) saptanmistir. LN'li gocuklarda gincel tedavilerin ve renal prognozun dederlendirildigi buylk
kohortlarda yapilmis galismalar az sayidadir.

Amag: Bu arastirmada o6ncelikle Glkemizde farklh merkezlerde LN tanisi ile izlenmekte olan gocuk
hastalarin demografik ve klinik dzelliklerinin tanimlanmasi, kismi/tam remisyona ulasma oranlarinin
ve renal prognozun dederlendirilmesi; ikinci olarak da remisyona ulasamama ve bobrek fonksiyon
kaybi ile ilgili risk faktdrlerinin incelenmesi amaglanmistir.

~ 48 ~



} Uluslararasi Katilimh ﬁa )

coCocuk )
1CD, Nefrolo_] N N

B K ongresi N) - Q

Method: Ulkemizde lupus nefriti tanisi ile gocuk hasta izlemekte olan tiim merkezler arastirmaya davet
edildi. Calismaya katilmayi kabul eden 33 merkezde izlenen 18 yasindan kuguk, bdbrek biyopsisi
yapilmis ve sonucu lupus nefriti ile uyumlu olan gocuk hastalar arastirmaya dahil edildi. Elde edilen ilk
bulgular burada sunuldu.

Bulgular: Bu gok merkezli retrospektif galismada, lupus nefriti tanili 412 gocuk hastanin 339 kiz, 73
erkek) klinik ve histopatolojik 6zellikleri ile tedavi yanitlari dederlendirildi. Veri analizi tamamlanan
hastalarin tanida yas! ortalamasi 13.09+3.51 yil; izlem sliresi 3.99+£2.86 yil idi. Hastalarin bobrek
biyopsisinde LN klas 2, 3, 4, 5 (pur), 5 (miks) gorilme orani sirasiyla %17.1, %17.7, %45.2, %6.5,
%7.3 ve %1.6 bulundu. Tani sirasinda hastalarin %37.9'unda hipertansiyon, %21.1'inde akut bobrek
yetmezligi (ABY) vardi. Merkezler tarafindan hastalarin %16.9’unda tedaviye uyumsuzluk bildirildi.
Indiksiyon tedavisi sonunda renal remisyon degderlendirildiginde hastalarin %75.8‘inde tam remisyona
ulasildidi; %21.8 hastada parsiyel remisyon elde edildigi ve %2.4 hastada yanit alinamadigi gorald.
Arastirmada yer alan 412 gocuk hastanin 23’Unde (%5.5) son dénem bébrek yetmezligi (SDBY)
gelistigi saptandi. SDBY gelisimi ile iligili en 6nemli risk faktorleri indiksiyon sonunda remisyon elde
edilememesi ve tedavi uyumsuzlugu idi.

Sonug: Arastirma sonuclari gocukluk cadi lupus nefritinde etkili tedavi ve dlzenli hasta takibinin
Onemini vurgulamakta; ayrica tedaviye uyumun artiriimasi ve direngli olgularin daha yakindan
izlenmesinin gerekliligine dikkat cekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Lupus Nefriti, Cocuk, Renal Prognoz
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[SS-18]

COVID-19 nedeniyle hastaneye yatirilan hastalarda akut bobrek hasari
prevalansi: Meta analiz calismasi

Bahriye Atmis?, Nazh Totik?, Yusuf Kemal Arslan?, Aysun Karabay Bayazit3, Gllsah Seydaoglu?
1Ccukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana; Cukurova Universitesi Tip
Fakdltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Adana

2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Adana

3Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

Amag: COVID-19 pandemi déneminde hastaneye yatirilan hastalarda COVID-19'un énemli bir bobrek
tutulumu olan akut bobrek hasarinin (ABH) gortilme sikligi hakkinda yeterince bilgi yoktu. Daha
sonrasinda yayinlanan calismalarda, dinyanin gesitli bélgelerinden degiskenlik gésteren prevalans
oranlar bildirilmistir. Bu dediskenlik gosteren sonuglarin birlestirilerek analiz edilmesi daha gtivenilir
bilgi saglayacadi dislincesi ile; bu eriskin ve gocuk hasta grubunda gelisebilecek ABH sikhidinin meta
analiz yontemi ile elde edilmesi amagclanmistir.
Gereg-Yontem: COVID-19 pandemisi ilan edildikten sonra 2022-2023 yillari arasinda diinya genelinde
dedisik arastiricilar tarafindan yapilmis COVID-19 nedeniyle hastaneye yatirilan tim hastalarda ABH
gelismesine iliskin verilerin rapor edildigi calismalarin dahil edilerek analiz yapildi. Calismalari taramak
adina “COVID-19”, “acute kidney injury” ve “sars-cov-2"” anahtar kelimeleri ve tim potansiyel
kombinasyonlar kullaniimistir. Meta analiz, R programlama dili (sirim 1.0.143) ile “meta” ve
“metafor” paketleri kullanilarak gergeklestirilmistir. Heterojenligi dederlendirmek igin 12 ve Cochran's
Q istatistigi kullanilmistir. Yiksek heterojenlik nedeniyle rastgele etki modeli kullaniimistir. Yayin
yanliligi huni grafikleri ve Egger's testi ile degerlendirilmistir.
Bulgular: COVID-19 nedeniyle hastaneye yatirilan hastalarda ABH sikligini bildiren toplam 40653
hastanin alindigi 51 galisma meta analize dahil edildi. Calismalarin heterojenligi incelenerek 12 %98,7
oldugundan galismalar heterojen kabul edildi. Meta analizi ile COVID-19 nedeniyle hastaneye yatirilan
hastalarda ABH'nin genel prevalansi %34,7 (%95CI:29,2-40,1) bulundu. COVID-19 nedeniyle sadece
yodgun bakimda yatan hastalarin dahil edildigi ve ABH prevalansini bildiren 18 calisma mevcuttu. Bu
18 calisma ile hem servis hem de yogun bakimlarda yatan hastalarin dahil edildigi 33 galisma iki ayr
grup olarak dederlendirildi. Sadece yogun bakimda yatan hastalarin dahil edildigi calismalarin meta
analizinde ABH prevalansi %44,5 (%95CI:34,2-55,3) iken diger grupta ABH prevalansi %29,7
(%95CI:24,5-35,6) olarak bulundu (p=0,013). Sadece cocuklarin dahil edildigi 5 galisma
incelendiginde ABH prevalansi %24 (%95CI:0,15-0,36) olarak bulundu. Bu calismalarda KDIGO
evrelerine gore siklik dederlendirildiginde evre 1; %15, evre 2 ve 3'Un her ikisi de; %4 siklikta bulundu.
Diger 46 galismada ise ABH prevalansi %35,9 (%95CI:0,30-0,42) olarak bulundu ve sadece gocuk
hastalarin alindigi calismalara gore farkliik bulunmadi (p=0.090). Tamami yodun bakimda yatan
hastalarin dahil edildigi 18 calisma ylksek ABH prevalansi nedeniyle dislandiktan sonra kalan 33
calisma ile alt grup analizleri yapildi. Cinsiyete gore alt grup analizi yapildiginda ABH sikligi erkeklerde
(%33,9) kadinlara (%30,2) goére ylksek olmasinda karisin farkh bulunmadi (p=0,430).
Sonug: Bu meta analiz calismasi ile hastanede yatirilarak tedavi géren COVID-19 hastalarinda ABH'nin
yaygin bir komplikasyon oldugu gosterilmistir. COVID-19 nedeniyle hastaneye yatirilarak tedavi edilen
cocuklarda da ABH prevalansi artmistir ve KDIGO evrelendiriimesine gore en sik evre 1 ABH
goritlmektedir.

Anahtar Kelimeler: akut bobrek hasari, COVID-19, meta analiz
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[SS-19]

Cocuklarda Kronik Bobrek Hastaligi Progresyonunu Ongérmede Fas, FasL ve E-
selektin’in Longitudinal Analizi: PROGRESS Calismasi

Baddagiil Aksu?, Alev Yilmaz?, Fatma Savran Oguz3, Aysel Kiyak*, Nurver Akinci®, Sevgi Yavuz*, Gul
Ozcelik®, Cemile Pehlivanoglu2, Ahmet Dirican®, Zeynep Nagehan Yiriik Yildirim?2

{stanbul Universitesi, Cocuk Sagligi Enstitiisi

2fstanbul Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali

3{stanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji Anabilim Dal

4Istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi

Sistanbul Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi

6{stanbul Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali

Amag: Kronik bobrek hastaligi (KBH), cocuklarda onemli sadlik sorunlarina neden olan nadir bir
durumdur. Amacimiz, KBH olan gocuklarda zamanla serum ve idrarda ¢6zunebilir Fas, Fas Ligandi
(FasL) ve E-selektin dlizeylerindeki dedisiklikleri dederlendirmek ve bunlarin KBH ilerlemesi igin
biyobelirteg olarak potansiyellerini belirlemektir.

Gereg-Yontem: Bu longitudinal calisma PROGRESS calismasinin bir pargasi olarak yurttidlmustar.
Toplam 117 KBH hastasi ve 56 saglikli cocuk calismaya dahil edilmistir. KBH hastalari, 24 ay prospektif
takip edilmistir. Cozlinebilir Fas, FasL ve E-selektin dlizeyleri galismanin basinda, 12. ve 24. ayinda
Luminex yontemi kullanilarak dlgilmustur.

Bulgular: Baslangigta, KBH olan hastalarin serum medyan Fas, FasL ve E-selektin dizeyleri kontrol
grubuna kiyasla anlamli derecede daha yuksekti (sirasiyla 8337 pg/mL - 3951 pg/mL, 68 pg/mL - 33
pg/mL ve 26460 pg/mL - 19801 pg/mL; hepsi igin P < 0,0001). Ayrica, KBH grubu kontrol grubuna
kiyasla anlamli derecede daha ylksek idrar Fas/kr, FasL/kr ve E-selectin/kr oranlari gésterdi (hepsi
icin P < 0,0001). KBH grubunda, medyan serum FasL dlzeyleri (68 pg/mL - 51 pg/mL) ve idrar FasL/Cr
oranlan (19 pg/mg - 14 pg/mg) baslangig seviyesine kiyasla 24. ayda anlamli sekilde azaldi (her ikisi
icin de P < 0,0001). Benzer sekilde, serum E-selektin medyan dizeyleri ve idrar E-selektin/kr oranlari
zamanla anlamli sekilde azaldi (sirasiyla P = 0,003 ve P < 0,0001). Bazal idrar Fas/kr, FasL/kr ve E-
selektin/kr oranlari KBH evre 4 - 5'te evre 2, 3a ve 3b'ye kiyasla en yilksekti (sirasiyla P < 0,0001, P
< 0,0001 ve P = 0,007), ancak KBH evreleri arasinda bazal serum Fas, FasL ve E-selektin dlizeylerinde
anlamli bir fark gézlenmedi (P > 0,05). Bazal serum FasL medyan dlizeyleri daha dustkti (P = 0,038)
ancak bazal serum Fas medyan dizeyleri hizli ilerleme olmayanlara kiyasla hizli ilerleme olan
hastalarda daha yiiksekti (P = 0,045). idrar Fas/kr, FasL/kr ve E-selektin/kr oranlari tim idrar HSP/kr
oranlariyla pozitif korelasyon gosterdi (hepsi igin P < 0,0001).
Sonug: Calismamiz KBH ilerlemesinin Fas, FasL ve E-selektin iceren karmasik bir stire¢ oldugunu
vurgulamaktadir; ancak bu biyobelirtegler KBH ilerlemesinin 6ngdricileri olarak hizmet etmemektedir.

Anahtar Kelimeler: Kronik Bobrek Hastalidi, Fas, FasL, E-Selektin, Progresyon
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[SS-20]

Ileri evre kronik bobrek hastaliginda yeni inflamasyon belirteclerinden: pteridin
metabolitleri

Dilsad Kizir Eravsar!, Seha Kamil Saygili2, Esra Karabag Yilmaz2, Ayse Agbas?, Esra Isat3, Mehmet
Serif Cansever3, Nur Canpolat?

{stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Istanbul

2fstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul
?istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Laboratuvari,
Istanbul

Giris-Amag: Kronik bobrek hastalifinda (KBH), inflamatuar sireglerin arttigi bilinmektedir. Son
yillarda, yeni inflamatuar belirtecler arasinda yer alan pteridin ve metabolitlerinin, T hiicre ve makrofaj
aktivasyonu ile iligkili olarak cesitli hastaliklarda arttigi gosterilmistir. KBH hastalarinda pteridin
metabolitlerindeki dedisikligi inceleyen calismalar sinirhdir ve eriskin KBH populasyonuna aittir. Bu
calismada, KBH'li gocuk hastalarda pteridin metabolitlerinin kronik inflamasyonu ve oksidatif stresi
dederlendirmede vyeni bir biyobelirteg olarak kullanim potansiyelini arastirmayir amacladik.

Gereg-YOntem: Bu tek merkezli, kesitsel calismaya, glomeriler filtrasyon hizi (GFR) <60
mL/dk/1.73m2 olan, 6-21 yas aralijinda, aktif enfeksiyonu, sistemik hastaligi ya da bilinen
kardiyovaskuler hastaligi bulunmayan ve calismaya katilmayi kabul eden toplam 45 cocuk ve ergen
(12 diyaliz, 33 evre 3-5 KBH) dahil edildi. Kontrol grubu olarak yas ve cinsiyet agisindan uyumlu 67
saglikli cocuk alindi. Hasta ve kontrol gruplarinin serum 6rnedinden Yiksek Basingh Sivi Kromatografisi
(HPLC) yo6ntemi ile neopterin, biopterin, monapterin, pterin, pterin-6-karboksilik asit, izoksantopterin,
serum kinltrenin ve triptofan dizeyleri analiz edildi.

Bulgular: Calisma grubunun ozellikleri Tablo 1'de 0&zetlenmistir. Serum pteridin metabolitleri
(neopterin, neopterin/biopterin, pterin ve kinlrenin/triptofan), KBH ve diyaliz gruplarinda saghkh
kontrollere kiyasla anlamli olarak yulksek bulundu (p<0,001). Bu ylkseklik, diyaliz grubunda KBH
grubuna gore anlaml olarak daha belirgindi (Tablo 1). Neopterin, neopterin/biopterin ve pterin
duzeylerinin GFR ile negatif korelasyon gosterdigi saptandi (p<0.001). Bu korelasyon, diyaliz hastalari
analizden cikarildiktan sonra da anlamhiligini korudu (p<0.001).

Sonug: KBH olan cocuklarda, saglikli kontrollere kiyasla pteridin metabolitlerinin arttigi gosterilmistir.
Neopterin, neopterin/biopterin ve pterindeki artisin inflamasyonla iliskili oldugu, kinlrenin/triptofan
oranindaki ylksekligin ise oksidatif stresin bir gostergesi olabilecedi diistinilmistir. KBH hastalarinda
goérilen pteridin metabolitlerindeki artisin GFR dustst ile iliskili olmasi, tGremik ortamda artmis
inflamasyon ve oksidatif stresin bir sonucu olabilecedi gibi renal klirensin azalmasina da bagh olabilir.
Bu mekanizmalarin daha iyi anlasilabilmesi igin ileri galismalara gereksinim vardir.

Anahtar Kelimeler: Kronik bobrek hastaligi, kronik inflamasyon, oksidatif stres, pteridin
metabolitleri
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Tablo 1: Saghkh grup ile hasta gruplarimin karsilastirilmasi

Yas, yil

Erkek, n(%)
eGFR,mL/dk/m2
Neopterin, nmol/L
Neo/Bio, nmol/nmol

Pterin, nmol/L

Saglikli (n=67) KBH (n=33) HD (n=12)
12 (8,8; 15) 15 (10,6; 16,9) 14 (11; 16)
39 (58) 18 (55) 7 (58)

43 (34; 54,5) 9,9 (7,3; 10,8)

3,8(2,0;6,2) 17,4 (11,0;24,7)** 54,7 (44,4, 87)%*, +
0,32 (0,17; 1,17) 2,66 (1,64; 4,36)** 1,30 (0,31; 5,39)*
6,6 (42;13,3) 27 (16,6;34,8)** 200 (131; 300)**,+

Kintirenin/Triptofan, nmol/mmol 19,9 (11,3; 35,0) 121 (70; 212)** 142 (302; 1312)**,*

Veriler ortanca (25.persentil; 75.persentil) veya sayt (%) olarak verilmigtir. Hasta
gruplart (KBH ve diyaliz) ile saglikli grup arasindaki istatistiksel farklilik *(p<0.05)
ve **(p<0.01) ile ifade edilmistir. KBH ve diyaliz grubu arasindaki istatistiksel

farklilik “(p<0.05) ve *(p<0.01) ile ifade edilmistir.
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Bobrek iskemi-reperfiizyon hasarinda Elabela, Apelin-13, Sistatin-C ve Nitrikoksit
diizeyleri ve N-Asetilsistein’in koruyucu etkisi

Buket Baran Akdeniz!, Aslihan Kara?2, Tuncay Kuloglu3, Sileyman Aydin4, Mehmet Hanefi Yalgin®,
Metin Kaya Gilrgoze?

1Bzel Hayat Hastanesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari, Elazi§

2Firat Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Elazi§

3Frat Universitesi Tip Fakiiltesi, Histoloji ve Embriyoloji Ana Bilim Dali, Elazi§

4Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya Ana Bilim Dali, Elazi§

SFirat Universitesi Veterinerlik Fakiiltesi, Histaloji ve Embriyoloji Ana Bilim Dali, Elazi§

Amag: Iskemi reperfiizyon (iR) hasari, kan akisinin kisitlanmasinin ardindan yeniden oksijenasyon
strecinde meydana gelen hasarlari ifade eder. Bu durum, infarktls, sepsis ve organ transplantasyonu
gibi nedenlerle bébreklerde sikga gériulmektedir. Bobrek iskemisinin erken dénemde tani ve tedavisinin
saglanmasi agisindan yeni molekdller tanimlanmasi énemlidir. Calismanin amaci ratlarda bébrek IR
hasarinda Elabela (ELA), Apelin 13, Sistatin-C (CYS) ve Nitrik-oksit dizeylerini incelemek, N-
Asetilsistein (NAC) uygulamasinin iR Uzerine olan etkilerini belirlemektir.
Gereg-Yontem: Arastirma, 68 adet 8 haftalik erkek Wistar-albino sigan lizerinde gergeklestirildi.
Denekler yedi gruba ayrildi: Grup 1 (Kontrol) (n=8), grup 2 (Sham) (n=10), grup 3 (Tek tarafli renal
IR) (n=10), grup 4 (Bilateral renal IR) (n=10), grup 5 (Tek tarafli renal IR+NAC) (n=10), grup 6
(Bilateral renal IR+NAC) (n=10) ve grup 7 (NAC) (n=10).
IR yapilan gruplara 45 dakika iskemi ve 1 saat reperfiizyon yapildi. IR+NAC yapilan gruplara ise bébrek
dokusuna 45 dakika iskemiden10 dk énce N-asetilsistein 150mg/kg yiikleme dozu ve IR boyunca da
20mg/kg/saat idame dozu verildi.
Deneklerin b&brek dokularinda ELA, Apelin, indiklenebilir Nitrik oksit (INOS), CYS
immunreaktivitesinin histolojik skorlamalari yapildi. Apopitotik index TUNEL metodu ile belirlendi.
Bulgular: Grup 3,4 ve 6'da kontrol grubuna gore kreatinin dederleri artmis olarak bulundu. Grup 4 Ure
ve kreatinin dlizeylerinde grup 3’e gore anlamh artis tespit edildi. Grup 3 ile grup 5 arasinda Ure ve
kreatinin arasinda anlaml farklihk saptanmadi. Grup 6’da ise grup 4’e gore kreatinin dederinde
istatistiksel olarak anlamlh azalma tespit edildi.
Kontrol grubuna goére, Grup 3, 4, 5 ve 6’da anlaml olarak Total Antioksidan Seviyesinde (TAS) azalma
ve Total Oksidan Seviyesinde (TOS) artis saptandi. Grup 4'de grup 3’e gore TAS, ELA, Apelin-13
istatistiksel olarak anlamli sekilde azalirken; TOS, CYS ve INOS seviyelerinde anlamli artis saptandi.
Grup5’de ise grup3’e goére TAS, ELA ve Apelin-13 seviyelerinde istatistiksel anlaml artis bulundu.
Grup6’da grup4’e gére kreatinin, TOS, CYS ve INOS’da anlamli azalma; TAS, ELA ve Apelin-13'de
anlaml artis bulundu. Bébrek dokularinda ELA, Apelin, INOS, CYS immiin reaktivitesinin histolojik
skorlamasinda Grup3, Grup4, Grup5 ve Grup6’nin kontrol, sham ve NAC grubuna gére istatistiksel
olarak artmis oldugu bulundu. TUNEL pozitifligi, IR gruplarinda artarken, NAC uygulanan gruplarda
belirgin azalma gbstermistir.
Sonug: ELA ve Apelin-13‘lin iskemiye sekonder azaldiklari, INOS ve CYS’nin ise anlamli olarak arttigi
gorildi. Ure ve kreatinin IR hasarinda bu molekiiller kadar spesifik olmadigi degerlendirildi. NAC
tedavisi sonrasi dokuda ve serum &rneklerinde ELA ve Apelin-13 artisi ile INOS ve CYS'nin azaldig
tespit edildi. Ozellikle Apelin-13 ve ELA’nin kullanimi, renal IR hasarlarinin erken dénemde tespitine ve
tedavisine 1sik tutacadi distinilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Apelin, Elabela, INOS, Renal iskemi reperfiizyon, Sistatin-c
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Denek gruplarinda serum iire, kreatinin, TAS ve TOS parametrelerinin 6l¢ciim
degerleri ve kontrol grubuna gore karsilastirilmasi

URE (mg/dL) Cr (mg/dL) TAS TOS p degeri

_ Mean (MinMaks)  Mean (VinMaks)  Meap Qlin:Maks)  Mean (Vin Maks) =
Gruiil 44 75 (30-55) 024 (0 190 33) 30 83 (17.6407) 55 (35-9.5) p=>0.05

(n=8) o
Grup2 456(34-54) 14-0.31) 334 (26 6-42 5) 428 (2.756.2) p>0.05
(n=10)

Grup3d 494 (34 58)7 0.3 (0,24 0.48)" 12 (8.38-17.7)" 9(7.4-12.8)" p=0.05
(n=10)

Grup4 62 (46-79)7 0.44 (0.35-0.59~ 853 12.1) 113 (8.2-15.5)* p=0.05
(n=10)

Grups 49.10 (38 58)* 0.28 (0.22-0.37)* 19.6 (5.8-36.3)" 6.72 (4.7-11.8)" p=0.05
(n=10)

Grupé 57.4 (40-72)" 0.35(0.23.049" 16.9 (13.1-25. )" S4(6-12.7)" p=0.05
(n-10)

Grup7 456 (34-54) ).25 (0.14-0 31 196 (19 7-37) 3 8 (2 54-4.96) p>0.05
(n=10)

Denek gruplarinda serum ELA, Apelin-13, CYS ve iNOS parametrelerinin
olciim degerleri ve kontrol grubuna gore karsilastirilmasi

ELA APELIN-13 ﬁe(;rsl (Min- 1(\:/[Z:n Min- B
Mean (Min-Maks) Mean (Min-Maks) Maks) Maks) degeri
Grupl 1565.4 (879.5- 626.3 (374.7-
(1=8)  1989.5) 775.9) 56.4 (34-103.8) 3,8(2.3-7.4)  p>0.05
Grup2 1741.9 (1365.4-  698.3 (538.8-
(1=10) 2320) 938.4) 42.9 (28-63) 2.9(1.9-44)  p>0.05
Grup3 583.3 (283.4- 238.6 (160- . .
(=10 879.6)* 3714y 92.5 (69.5-124)* 6.3 (4.9-8.3)*  p<0.05
Grup4 . . 119.6(83.3- .
(re10) 2245 (127.5-391)* 1616 (45.4-235)* |53, 9(6.5-11.5)*  p<0.05
Grup5 ores 4758 (234.9- . .
(n=10) 1288 (622-1926) 767.6)* 61.9 (46.7-96.4)* 4.2 (3-6.8) p<0.05
Grup6 892.5 (670- 342.4 (245- 87.4 (56.3- .
(n=10) 1373.8)* 558.7)* 142.8)* 37(3.9-10.3)7 p<0.05
Grup7
(n-10) 1282 (583-2299.5) 5083 (229-912)  38.1(264-49)  25(1.75:32)  p>0.05
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Primer eniirezis nokturnasi olan ¢ocuklarin yonetimine yeni bir yaklasim

Buket Esen Adar!, Metin Kaya Gulirg6ze?, Aslihan Kara?
!Fethi Sekin Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Elazi§
2Firat Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefroloji BD, Elazig

Amag: Primer enlrezis nokturnasi (PEN) olan gocuklarda 25-OHD vitamini, B12 vitamini, folik asit ve
ferritin dlizeylerini belirlemek ve serum diizeyi dlisik olan ¢ocuklarda eksikliklerin yerine konulmasi ile
endrezis sayisindaki dedisimi gbstermek amaglanmistir.
Gereg-Yontem:

Calismaya PEN tanisi konulan 150 cocuk hasta dahil edildi. Bes yas Gzerinde olup haftada iki veya daha
fazla gece enlrezisi olan ve gindlz idrar kagirmasi olmayan monosemptomatik primer enlrezis
olgulari galismaya alindi. Hastanin semptomlari, iseme 6ykdleri, klinik ve laboratuar bulgular ve ailede
PEN'li birey varlidi kaydedildi.

Cocuklarda serum 25-OHD dizeyi 12 ng/mL’nin alti ise D vitamini eksikligi, 12-20 ng/mL araliginda
ise D vitamini yetersizligi kabul edildi. Serum B12 vitamini dizeyleri 300 pg/mL'nin altinda olan
hastalar B12 vitamini eksikligi olarak kabul edildi. Hastalarin hepsine standart Giroterapi ayrintili olarak
anlatildi. Eksik vitaminleri olan hastalara vitamin destekleri klavuzlarda belirtildigi sekilde saglandi.
iseme takvimi yaptirildi. Aylik kontrollerde idrar kagirdidi giin sayisi kaydedildi.

Bulgular: Calismaya alinan 150 PEN tanili hastanin ortalama yasi 8.78+2.88 yil ve 85'i (%56.7) erkek,
65'i (%43.3) kiz olup E/K orani 1.3 idi. Idrar kacirma sayisi haftada ortalama 6.39+1.20 giin oldugu
gorildi. Uriner USG'de 7 (%4.6) olguda hidronefroz ve 17 (%11.3) hastada post miksiyon rezidi idrar
tespit edildi.

Laboratuvar verileri Tablo 1’de sunulmus olup hastalarin %78.6’sinda serum B12 vitamini dlzeyi
distkligu, %41.3'Unde 25-0OHD vitamin dlzeyi distkltigi gorildi. Hem 25-OHD hem de B12 vitamini
dlzeyi distkligu 51(%34) hastada belirlendi. Ferritin dlizeylerinde duslkliik olan 26 (%17.3) hasta
olup hig bir hastada folat eksikligi saptanmadi. Tim hastalarin sadece 21'inde (%14) herhangi bir
vitamin eksikligi gérilmedi. Olgularin %48’inin diizenli takipleri yapilabildi. Takibe gelen hastalarin
%76.4'inde standart Uroterapi ve eksik vitamin destedi ile haftada 2 gunin altinda idrar kagirma
basarisi elde edildi. Kalan 17 (%23.6) hastaya Onerilere ragmen sikayetlerinin devam etmesi nedeni
ile desmopressin tedavisi baslandi.

Sonug: B12 ve D vitamini eksikliginin bilissel ve motor néron fonksiyonu Uzerindeki olumsuz etkileri
bilinmektedir. B12 eksikliginde merkezi sinir sisteminin olgunlasmasinda gecikme ve dengesiz
miyelinizasyon gorilebilir. D vitamini yetersizligi veya eksikligi kontrolsiiz mesane kasilmalarina yol
acarak asiri aktif mesane durumu olusturabilir. Ayrica natrilirezise ve pelvik taban kas bozuklugu gibi
farkli klinik bozukluklara katkida bulunur. Calismamizin desmopressin tedavisi uygulanmadan, sadece
standart Uroterapi ve eksik vitaminlerin yerine konulmasi sonrasi hastalarin gece alt islatma
sikhgindaki degisikligi belgeleyen literatirdeki tek calisma olmasi nedeni ile hem literatiire hem de
klinik izleme katki saglayacagini diisinmekteyiz. PEN ile basvuran hastalarda baska semptom olmadan
dahi 6zellikle B12 ve D vitamini eksikliklerinin taranmasi ve PEN ydnetimine yeni bir destek tedavisinin
eklenmesi distndlebilir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, D vitamini, Entrezis, Vitamin B12

~57 ~



Uluslararasi Katiimli i

g qag

coCocuk (v

1), Nefroloji
Kongresi

-

Primer Eniirezis Nokturnalh Hastalarin Laboratuvar Bulgular:

Parametre Ortalama +£SD Min-max
Hb 13.2+0.98 g/dL 10.6-17.6
MCV 84.26+£31.46 fL 57.90-89.9
Ure 23.54+5.25 mg/dL 11-35
Kreatinin 0.41£0.09 mg/dL 0.24-0.75
Serum Na 140.31+2.44 mEq/L  132-149
Serum Ca 9.71£0.35 mg/dL 8.60-10.90
B12 vitamin diizeyi 242.51+120.38 pg/mL 63-1334
250HD diizeyi 22.04+9.01 ng/mL 4-58
Ferritin 22.56£17.98 ng/ml 3-145
Folat 10.11+3.65 ng/ml 5-24.9
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[SS-23]

Ergenlerde hipertansiyon etiyolojisinde anksiyete arastiriimalh mi?

Pelin Abdal Yildirnm?, Gézde Ulas?, Secil Arslansoyu Camlar3, Gonca Ozyurt?, Isil Seren Arisiit?,
Cemaliye Bagaran?, Eren Soyaltin*, Belde Kasap Demir?

Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Tlrkiye

ZIzmil_‘ Katip Celebi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk ve Ergen Ruh Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Izmir, Turkiye; Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk ve Ergen Ruh Saglhdi ve Hastaliklar Klinigi, Izmir,
Turkiye

35aglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakiltesi, izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir,
Turkiye

*#Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Turkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Izmir, Tlrkiye

Amag: Primer hipertansiyon ergenlik doneminde obezite, hareketsiz yasam ve sagliksiz beslenme vb
faktorler nedeniyle sikhdi giderek artan bir saglik problemi haline gelmistir. Psikolojik stres, kaygi
bozuklugu gibi psikososyal ek faktérlerin de hipertansiyona katkida bulunabilecegi dislnilmektedir.
Ergenlik doneminde bu konuya iliskin yeterli galismaya rastlanmamistir. Bu calismada primer
hipertansiyon nedeniyle tetkik edilen ergenlerde anksiyete ve depresyon diizeyinin dederlendirilmesi
amaglanmistir.

Gereg-Yontem: Kan basinci ylksekligi nedeniyle gocuk nefrolojisi poliklinigimize yénlendirilen 10-18
yas hastalar calismaya dahil edildi. Olgularin demografik verileri, basvuru yakinmasi, ek hastalik ve
ilag kullanim 8ykuUsu, psikiyatrik 6zgegmis, titin kullanimi éykusu, fizik muayene, boy, kilo, vicut kitle
indeksi (VKI) SDS'leri, ofis kan basinc ve SDS’leri, yasam igi kan basinci izlemi (YIKBI) sonuglari, ug
organ hasari varligi (ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofisi varligi, géz dibi bakisinda hipertansif
retinopati varligi, mikroalblminlri varligi), mevcut verilerle primer hipertansiyon tanisi konulup
konulmadigi, hipertansiyon nedeniyle ilac baslanip baslanmadigi kaydedildi. VKi 85 persentil ve
izerinde olanlar obez kabul edildi. Cocuklarda Anksiyete ve Depresyon Olgedi (CADO-Y) uygulandi.
Olgular, CADO-Y total anksiyete ve total anksiyete/depresyon skorlar ile yaygin anksiyete bozuklugu,
ayrilik anksiyetesi bozuklugu, sosyal anksiyete bozuklugu, panik bozukluk, obsesif kompulsif bozukluk
ve major depresif bozukluk alti alt 6lgek skorlamalar yapildi. Tum alt dlgekler ve total anksiyete ve
total anksiyete/depresyon dlgeklerinde T skoru >70 olanlar pozitif kabul edildi. Bu olgulardan primer
hipertansiyon tanisi alanlar Grup 1, almayanlar Grup 2 olarak gruplandi. Grup 1 ve Grup 2 anksiyete
ve depresyon belirtileri agisindan karsilastiridi.
Bulgular: Calismaya Ekim 2024 - Subat 2025 tarihleri arasinda gocuk nefroloji poliklinigine basvuran
ve calismaya katilmayi kabul eden 77 ergen (E/K=2,2) dahil edildi. Ortalama bagvuru yasi 15,12+1,79
(11-18) idi. Basvuru yakinmasi en sik bas agrisi (n=40, %52), ve tesadlfen kan basinci ylksekligi
saptanmasi (n=21, %27) idi. VKi'ye gére 49 olgu (%64) obez, 28 olgu normal kilolu (%36) idi. 10
(%13) olguda tatdn kullanimi Oykusu mevcuttu.
Primer hipertansiyon tanisi alan 60 hasta (Grup 1), kan basinci normal olarak dederlendirilen 17 hasta
(Grup 2) ile karsilastirlmasi Tablo 1'de gérilmektedir. Grup 1’'de ug organ hasari (n=23), en sik
kardiyopati (n=16, %?21) idi. Grup 1 ile Grup 2 arasinda anksiyete ve depresyon skorlari arasinda
anlamli fark saptanmadi.
Sonug: Calismamizda kan basinci yiksekligi nedeni ile basvuran ergen olgularin takiplerinde primer
hipertansiyon tanisi alanlar ile almayanlar arasinda anksiyete depresyon skorlarinda anlamli fark
saptanmamistir. Veri toplama slreci devam etmekte olup olgu sayisinin arttirlmasi sonrasinda
bulgularimiz tekrar dederlendirilecektir.

Anahtar Kelimeler: anksiyete, depresyon, ergenlik dénemi, primer hipertansiyon
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Tablo 1. Primer hipertansiyon tanisi alan ve kan basinci normal olan olgularin
demografik ve anksiyete ve depresyon skorlarmin karsilastirilmasi

Cinsiyet (K/E)

Yas

Ayrilik anksiyetesi T skoru
Genel anksiyete T skoru

Panik bozukluk T skoru

Sosyal fobi T skoru
Obsesyon/kompulsiyon T skoru
Depresyon T skoru

Total anksiyete T skoru

Grup 1
n=60

15/45
15,28+1,77
53,48+12,30
46,83+11,14
56,20+13,52
44,38+12,34
49,80+9,80
53,85+14,62
49,50+12,63

Total anksiyete/depresyon T skoru 50,78+13,54

Grup 2
n=17

9/8
14,53+1,80
50,82+11,44
45,65+10,22
54,06+10,77
40,82+10,27
46,5349,65
51,18+15,63
46,47+10,66
47,53+12,06
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Tip-1 Diyabetes Mellituslu Adolesanlarda Arteriyel Sertlik Egiliminin
Degerlendirilmesi

Gokeen Erfidan?!, Derya Durmus Sagcan?, Secil Arslansoyu Camlar3, Gonul Cath*, Bumin Nuri
Dlindar®, Belde Kasap Demir®

15aghk Bilimleri Universitesi, Istanbul Sancaktepe Sehit Prof.Dr. ilhan Varank Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, istanbul

2Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglhigi ve
Hastaliklart Klinigi, Izmir

35aglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakultesi, izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
4Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Istanbul

5izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali; izmir Sehir Hastanesi,
Gocuk Endokrinoloji Klinigi, izmir

6izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali; izmir Sehir Hastanesi,
Cocuk Nefrolojisi Klinigi, Izmir

Amag:Tip 1 Diyabetes Mellitus (T1DM), sikhdi giderek artan kronik bir hastalik olup, en yaygin mortalite
ve morbidite nedeni kardiyovaskiler hastaliklardir. Bu hastalarinda gorilen artmis insilin direnci, ileri
glikasyon son urinleri, oksidatif stres ve kronik inflamasyon gibi etkenlerin damar duvari elastikiyetinin
bozulmasina yol agarak arteriyel sertlik (AS) gelisimine neden olabildigi ve kardiyovaskiiler riskleri
arttirdigi dastnilmektedir.

Bu calismada, cocukluk cagi T1DM olgularinda osilometrik yontemle dlclilen kan basinc (KB) ve
arteriyel sertlik dederlerinin saghkh cocuklarla karsilastiriimasi amaclanmistir.

Gerec-YOontem:2022-2023 tarihleri arasinda, en az 2 yildir TIDM tanisiyla izlenen ve insllin tedavisi
almakta olan, eslik eden dider kronik hastaliklari bulunmayan ve anti-hipertansif ilag kullanmayan, 10-
18 yas arasi 48 olgu dahil edildi. Demografik verileri ve ofis kan basinci élglimleri kaydedilen olgularda,
Mobil-O-Graph (IEM, Almanya) osilometrik cihaziyla yapilan 24 saatlik dlgimlerle yasam igi kan basinci
izlem verileri, santral KB, nabiz dalga hizi ve augmentasyon indeksi dederleri elde edildi. Ayni 6lgimler,
cinsiyet ve yas uyumlu secilen 50 saglikli gocuda yapildi. Hastalik siiresinin AS parametreleri (izerindeki
etkisini dederlendirmek icin hasta grubu ikiye bollindi; hastalik stiresi 5 yil ve lzerinde olanlar Grup-
1 (n=20), 5 yilin altinda olanlar ise Grup-2 (n=28) olarak adlandirildi.

Bulgular:Hasta grubunun ortanca tani yasi 5 yil olup, %51'i 5-10 yas arasinda tani almisti. Gunlik
ortalama insilin  dozu 0,9 IU/kg/gin idi. Ortalama HbAlc dederi 9,48+2,14 idi.
Hasta ve kontrol gruplarinin; yas, cinsiyet, boy-kilo-vicut kitle indeksi SDS’leri ve ofis sistolik-diastolik
KB SDS'leri benzerdi (p>0,05). Glndilz, gece ve 24 saatlik donemlerde elde edilen periferik sistolik-
diyastolik-ortalama arteriyel KB degerlerinde farklilk gérilmedi. Glindliz ve gece sistolik ve diastolik
KB ylkleri, sistolik ve diastolik dip dederleri benzerdi (p>0,05). Giindiiz, gece ve 24 saatlik periyotlarda
santral sistolik-diyastolik KB ve nabiz basinci degerleri de benzer goérildi (p>0,05). Gindiiz, gece ve
24 saatlik periyotlarda olgllen nabiz dalga hizi ve augmentasyon indeksi verileri arasinda istatistiksel
anlamli bir fark yoktu (p>0,05).
H Grup-1, Grup-2 ve kontrol grubu karsilastirildidinda ise yas, cinsiyet, boy-kilo-viicut kitle indeksi
SDS'leri benzerdi. Augmentasyon indeksi 6lglimlerinde, glindliiz ve gece dederleri 3 grupta da benzer
iken (p>0,05), 24 saatlik 6lcim dederi Grup-1'de belirgin olarak yuksekti (p=0,016) (Tablo). Nabiz
dalga hizi 6lgimleri arasinda anlamli fark gérialmedi (p>0,05).

Sonug:Bu galismada, hastalik siiresi 5 yil ve izerinde olan T1DM hastalarinda AS’in erken bir belirteci
olan augmentasyon indeksinin osilometrik 6lgimler sonucunda ylksek saptandigi gorilmistir. Bu
bulgu, uzun sireli hastahidin AS riskini arttirabilecegini desteklemistir. Uzun donem izlemde
kardiyovaskiler risk dederlendirmesi yapilirken, osilometrik yéntemin kolay uygulanabilir ve
noninvaziv olmasi, bu yéntemin kullaniminin faydali olabilecegini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: arteriyel sertlik, nabiz dalga analizi, hipertansiyon, tipl diyabetes mellitus
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Hastalik siiresine gore gruplanmis Tip-1 Diyabetes Mellitus tanih hastalarin,
saghkl kontrol grubu ile demografik verileri ve nabiz dalga analizi
sonuclarmin karsilastirilmasi

Grup-1*  Grup-2 **  Kontrol Grubu

(n=20) (n=28) (n=50)
Yas (y1l), median (min-max) 16 (10-17) 14,5 (10-18) 14 (10-17) 0,138
Agirlik SDS, mean+SD 0,21+1,11 0,20+1,18 0,36 +1,52 0,860
Boy SDS, mean+SD -,07+1,15 0,38+0,97 0,18+ 1,28 0,419
VKI SDS, mean+SD 0,30 +£1,03 -0,05+1,29 0,29 +1,52 0,611

: o
Augmentasyon indeksi (%), mean + SD 2026474 179462 179462 0.016

2 stk 237+78 20064 203+66 0,119
192+88 150+87 140+73 0,076

- Gece

Nabwz dalga izt (mfs), meantSD g 58031 4512026 4472023 0310

o sl 4624031 4554025 448+025 0,160

oine 4514039 4444029 4424029 0,566

VKI: viicut kitle indeksi *Grup-1: Hastalik siiresi 5 yil ve iizerinde olan TIDM
hastalar: **Grup-2: Hastalik siiresi 5 yildan az olan TIDM hastalar
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Noropatik Mesane Tanili Gocuklarda Urodinami Bulgularinin Degerlendirilmesi

Nevzat Aytas!, Ahmet Taner Elmas!, Senay Zirhli Selguk3, Merve Aladad!, Turan Yildiz?, Yilmaz
Tabel!

Inéna Universitesi Cocuk Nefrolojisi BD, MALATYA

2In6nl Universitesi Cocuk Cerrahisi BD, MALATYA

3Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, MALATYA

Amag: Noropatik mesane disfonksiyonu (NMD) olan gocuklara yaklasim spektrumun bir ucunda erken
(proaktif) strateji ve diger ucunda bekle-gér (reaktif) olmak Uizere genis bir yelpazede degisiklik
gostermektedir. Calismamizda noOropatik mesane disfonksiyonu (NMD) nedeniyle klinigimizde
postnatal proaktif takip ve tedavi edilen hastalarimizla reaktif stratejisi ile izlenen eski tanili
hastalarimizin bulgularini geriye déntk olarak dederlendirerek bobrek fonksiyonlarinin korunmasinda
hangi yéntemin daha uygun oldugunu belirlemeyi amacladik.
Gereg-Yéntem:: Calismamizda 2018-2022 yillar arasinda Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Urodinami
Unitesine bagvuran NMD hastalarinin dosyalar geriye déniik olarak incelendi. Klinigimizde NMD
tanisiyla en az 1 yil izleme alinmis olan, Uriner sistem ultrasonografisi (USG), voiding sistoliretrogram
(VCUG), dimerkaptosiiksinik asit (DMSA) sintigrafik incelemeleri bulunan ve tirodinamik galisma (UDG)
yapilan hastalar calisma kapsamina alindi. Toplam 180 hastanin dosyasi tarandi ve galisma kriterlerini
karsilayan toplam 143 hasta (0-18 yas arasi 74 erkek ve 69 kiz) calismaya dahil edildi. Hastalar yas
gruplan (5 yas alti ve Ustli), cinsiyet ve renal hasar durumlarina gére demografik ve klinik 6zellikler,
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari (IYE), vezikolreteral refli (VUR), UDC bulgulari, renal hasar
durumlari ve kronik bobrek hastalidi (KBH) oranlan acisindan birbirleriyle karsilastirildi.
Bulgular: Calismamizda DMSA sintigrafik incelemesinde NMD'li 58 (%40.6) cocukta renal skar varhgdi
ve 16 (%11.2) cocukta ise bébrek yetmezligi tespit edildi. Renal skar gelisimine etkileyebilecek
Urodinamik galisma parametreleri detriisor asir aktivitesi (DAA), detriisor-sfinkter dissinerjisi (DSD)
ve artmis post-voiding rezidii (PVR) olarak belirlendi (p dederi sirasiyla p=0.044, p=0.014 ve
p=0.038). UDC bulgularina ek olarak; diisiik yas, meningomyelosel (MMC) operasyon zamani,
tekrarlayan semptomatik atesli IYE gecirilmesi, Uriner sistem USG’de hidronefroz ve mesanede
tabektlasyon saptanmasi ve VUR varligi renal hasar gelisimini anlamli olarak etkileyen diger faktorler
olarak belirlendi. (p dederleri sirasiyla p=0.023, p=0.0001, p=0.009, p=0.0001, p=0.0001 ve
p=0.0001).

Sonug: NMD’li bebeklerde erken cerrahi midahale ve cerrahi sonrasi temiz aralikli kateterizasyon
(TAK) ve antikolinerjik ilaglar ile mesanenin etkin bosalmasini saglamak ve givenli mesane basinglarini
korumak gibi erken girisimlerin ve UDC'yi iceren proaktif yaklasimin hem tekrarlayan IYE ve sekonder
VUR gelisimini hem de renal hasar 6nleyebilecedi, KBH ve son donem bobrek yetmezligi gelisimini
azaltacadi dusunilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Spinal disrafizm, Néropatik mesane, Urodinami
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Eculizumab Tedavisi Alan Atipik Hemolitik Uremik Sendromlu Gocuklarda Asi ile
Onlenebilen Bakterilerin Tasiyicilik Orani

Fatma_Ozak Batibay?, Asli Kavaz Tufan?!, Gllsah Kaya Aksoy?, Bora Gtilhan3, Beltinge Demircioglu
Kilig?, Ismail Dursun®, Bahar Blylkkarag6z®, Aysun Caltik Yilmaz’, Hilya Nalgacioglu®, Tilay
Becerir?, Nuran Cetin?, Kiibra Celegen?, Meltem Dinleyicil!, Mlcahit Kaya!?, Omer Kilig!3, Ener Cagri
Dinleyici'#

1Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir
2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

4Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Gaziantep

5Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dal, Kayseri

6Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

7Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

80ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun
9pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Denizli

10Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Kayseri
lEskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Sosyal Pediatri Bilim Dali, Eskisehir
12Diagen Biyoteknoloji, Ankara

13Egkisehir Osmangazi Tip Faklltesi, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Eskisehir
l4Eskisehir Osmangazi Tip Fakiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Eskisehir

Amac: Eculizumab, atipik hemolitik tiremik sendrom (aHUS) tedavisinde birinci basamak tedavi olarak
kullanilmaktadir. Ancak, eculizumab tedavisi alan hastalar Neisseria meningitidis (Nm), Streptococcus
pneumoniae (Sp) ve Haemophilus influenzae (Hi) kaynakli enfeksiyonlara karsi daha duyarl hale
gelebilmektedir. Eculizumab tedavisi alan hastalar icin meningokok, pnédmokok ve H. influenzae tip b
asilar zorunlu olmakla birlikte, aHUS'li gocuklarda Nm, Sp ve Hi tasiyiciliina iliskin veriler sinirhdir.
Bu calismanin amaci, eculizumab tedavisi géren gocuklarda (1) Nm, Sp ve Hi tasiyiciiginin prevalansini,
(2) serogrup dagilimini ve (3) asilama durumlarini incelemektir.
Gerec-Ydntem: Bu prospektif, cok merkezli calismada, Tirkiye'de eculizumab tedavisi géren aHUS
tanih gocuklar ve ergenlerde nazofaringeal Neisseria meningitidis, Streptococcus pneumoniae ve
Haemophilus influenzae tasiyicihdini dederlendirilmistir. Cocuklarin tibbi kayitlarindan yas, cinsiyet,
kres-okul-tniversiteye devam durumu, pasif sigara igme 6yklisi, gegmis enfeksiyonlar, antibiyotik
kullanimi ve asilama durumlan (meningokok, pnémokok ve Hib asilari dahil) kaydedilmistir.
Nazofaringeal suruntiler toplanmis ve meningokok, pnémokok ve H. influenzae tespiti icin gergek
zamanl polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) yontemi kullaniimistir.
Bulgular: Atipik hemolitik Gremik sendrom (aHUS) tanisi olan 62 cocuktan nazofaringeal drnekler
topladik. Bu 62 gocuktan 61'i (%98.4) en az bir doz meningokok, pnémokok ve Hib asisi ile agilanmisti.
Ug cocukta (%4.8) Neisseria meningitidis, on cocukta (%16.1) Streptococcus pneumoniae ve alti
cocukta (%9.7) Haemophilus influenzae tasiyiciligi saptandi. Meningokoklarin (gl de tiplendirilemeyen
suslar idi. Pnémokoklarda ise serotip-3 (n:1), serotip-7A/F (n:2), serotip-8 (n:1), serotip-10 (n:1),
serotip-11A (n:1), serotip-19A (n:2), serotip-19F (n:2) saptandi. H. Influenzae icin tiplendirme
yapilamadi.

Sonug: Cocuklarin neredeyse tamamina takviye dozlar dahil olmak (zere risk grubuna ydnelik
meningokok, pnémokok ve Hib asilari yapilmistir. aHUS'li cocuklarin %4.8'inde tiplendirilemeyen
meningokok, %16.1'inde Streptococcus pneumoniae ve %9.7'sinde Haemophilus influenzae tasiyicilig
tespit edilmistir. Eculizumab tedavisi alan hastalar, Nm, Sp ve Hi suslari nedeniyle invaziv
enfeksiyonlara karsi hala yuksek duyarhlik goéstermektedir. Asilanma durumu veya antibiyotik
profilaksisi fark etmeksizin, invaziv enfeksiyonlara yonelik farkindahdin artirilmasi gerektigini
gostermektedir. Herhangi bir enfeksiyon belirtisi gortldigiinde hizh tibbi miidahale ve tedavi 6nem
tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: atipik hemolitik Gremik sendrom, eculizumab, nazofarengeal kolonizasyon
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[SS-27]

Nefrolog goziiyle “"Cografya kader midir?”

Ayse Seda Pinarbasi!, Emel Saribas?
IDiyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Diyarbakir
2Batman Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Batman

Amag: Akraba evliliginin 6zellikle otozomal resesif hastalik riskini arttirdigi bilinmektedir. Ulkemizde
de basta Glineydogu ve Dogu Anadolu bolgesinde akraba evliligi oranlarinin ¢ok yiksek olmasi ve buna
bagh otozomal resesif hastaliklar basta olmak lizere pek cok genetik hastaligi daha sik gérdtigimuzi
soOyleyebiliriz. Bu calismadaki amacimiz gocuk nefroloji polikliniginde takip ettigimiz ayni hastalida
sahip kardes hastalarin demografik bilgilerini incelemek ve akraba evliliginin yarattigi sosyal ve medikal
sorunlara dikkat cekmektir.

Gereg-Yontem: Diyarbakir Cocuk Hastaliklari ve Batman Egitim Arastirma Hastanesi cocuk nefroloji
poliklinigine Ocak 2020 - Ocak 2025 tarihleri arasinda basvuran ve kardes ve/veya kardeslerinde ayni
nefrolojik hastaliga sahip olan 0-18 yas arasindaki hastalar calismaya alindi. Hastalarin demografik
verileri (akraba evliligi varligi/derecesi, gocuk sayisi, hasta cocuk sayisi, aile 6ykusi, anne-baba egitim
durumlari vb) dosyalarindan retrospektif olarak not alindi. Kronik bobrek hastaligi (KBH) glomeriler,
kistik/tlbller, KAKUT ve diger hastaliklar olmak Uzere gruplandirildi. Tani yaslari, renal replasman
tedavisi (RRT) uygulamalari/degisiklikleri, kronik bobrek hastaligi (KBH) evreleri, mortalite durumlari
dosyalarindan not alindi.

Bulgular: Calismaya 101 gekirdek aileden 217 hasta alindi. Aile igindeki ortalama cocuk sayisi 4.24+/-
1.67 iken hasta gocuk sayisi 2.21+/-0.43 idi. Akraba evliligi orani %82.1 idi ve bunun %79.5 kuzen
evliligiydi. Hastalarin 60’u Evre 5, 9'u Evre 4, 12'i Evre 3 KBH idi. Evre 5 KBH olan 60 hastanin son
RRT modaliteleri; 25’i periton diyalizi, 21'i renal transplantasyon, 13’si hemodiyaliz seklindedir. 17
hasta RRT dedisiklikleri yapilmak zorunda kalinmis olup 15 hasta vefat etmistir. Hastalarin tanilan
gruplandirildidinda %58.4'u kistik/tlbuler hastaliklar, %21.7'i glomertler, %11.8’si KAKUT, ve %7.9'i
diger hastalik grubundaydi.

Sonug: Turkiye'de toplum icerisinde Online gecemedigimiz bazi durumlar saglik problemlerinin
olusmasinda o6nemli riskler olusturmaktadir. Akraba evliligi bunlarin basinda gelmektedir. Bu
sosyodemografik yapi nedeniyle pek gok aile kendilerini bir gikmazin igerisinde bulmaktadir ama bunu
kader olarak adlandirmaktadirlar. Aile icerisinde birden fazla cocugun bébrek probleminin olmasi,
hastane ziyaretleri/yatislari, kullanilan ilag sayilarinin coklugu, diyaliz tedavileri ve buna bagdh
gelisebilecek pek cok komplikasyonun yasanmasi basta bu aileler olmak lizere saglik sektdrini de
yipratmaktadir. Bu sikintilarin en aza indirilmesi icin akraba evliligini 6nleyici politikalarin gelistirilmesi
ve genetik gecis oldugu dlstnidlen hastaliklar icin etkin genetik danismanlik planlanmasi
gerekmektedir. Akraba evliliginin yogun oldugu bu bélgelerde hastaliklarin daha erken tespit edilmesi
icin kardes taramalarinin mutlaka yapilmasi ve Japonya’da IgA nefriti taramasi yapildidi gibi tam idrar
tahlili ile proteinuri, hematuri, glikozuri gibi parametrelerin taranmasi gindeme getirilebilir.

Anahtar Kelimeler: Akraba evliligi, Genetik, Cocuk Nefroloji
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[SS-28]

Hemodiyaliz tedavisi uygulanan kronik bobrek yetmezligi olan gocuk hastalarda
ekokardiyografik ve laboratuvar olciimler ile voliim yiikiiniin degerlendirilmesi

Oykii Omir Sen!, Osman Donmez!, Mehmet Taha Kékbiyik?, Ozlem Mehtap Bostan?, Giilcan Canbek!
1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Nefroloji Bilim
Dali,Bursa

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Kardiyoloji Bilim
Dali,Bursa

Amag: Kronik hemodiyaliz ( HD ) tedavisi uygulanan hastalarda morbidite ve mortalitenin en dnemli
sebebi olan kardiyovaskiler hastalik ve komplikasyonlarindan kacinmak igin optimal sivi durumunun
dederlendirilmesi blylk 6nem tasimaktadir. Bu calismada; HD yapilan cocuk hastalarda volim
ylkunln tespitinde ve kuru adirhdin saptanmasinda, ekokardiyografik ve laboratuvar olgimleri ile
kullanilabilecek parametreleri belirlemek istedik.

Gereg-Yontem: Calismamiz prospektif randomize kontrolll olarak tasarlanmis olup, 2023-2024 yillari
arasinda HD tedavisi gérmekte olan 0 — 18 yas arasindaki 17 hastanin HD 6ncesi ve sonrasinda alinan
kan numunelerinden serum renin, aldosteron, brain natritiretik peptid (BNP) galisiimistir ve HD 6ncesi
ve sonrasinda ayni gocuk kardiyoloji uzmani tarafindan ekokardiyografi yapilmistir. Ekokardiyografide
sol atrium gapi (SAC), sol ventrikil diastol sonu gapl (SVDSC), inferior vena cana kollapsibilite indeksi
( IVCCI ), inferior vena kava cap! (IVC) inspiryum ve ekspiryumda olgilmistir. Benzer yasglarda ve
cinsiyette 17 sadlikli gocuk ile kontrol grubu olusturulup ayni sekilde tetkikleri alinmis,
ekokardiyografileri yapilmistir. Istatistiksel analizler SPSS programi kullanilarak yapilmistir.
Calismamiz igin Etik Kurul ve Bilimsel Arastirmalar Projeleri Koordinasyon Birimi ( BAP ) ‘ne
basvurulmus,onay alinmistir.

Bulgular: Calismamizda HD 6ncesi bakilan BNP ve aldosteron dederleri HD sonrasinda bakilan BNP ve
aldosterona gore anlamli olarak daha yiksek iken ( p = 0.001 ), renin diizeylerinde anlaml fark
gorilmemistir. Ayni zamanda kontrol grubu ile HD 6ncesi ve sonrasi dederler kiyaslandiginda BNP'de
anlamli bir dists varken (p < 0,001 ) renin ve aldosteronda anlamli farkhlik saptanmamistir.
Ekokardiyografi 6lcimlerinde ise HD 6ncesi SAC ve SVDSC dederleri HD sonrasi dederlerinden anlamli
olarak daha yuksek saptanmistir ( p = 0.001 ). Bununla birlikte hem HD 6ncesi hem de HD sonrasinda
bakilan SAC ve SVDSC dederleri kontrol grubuna goére anlamli olarak daha yitksek bulunmustur (p <
0,001 ). Ayrica inspiryumdaki IVC gapi ve IVCCI'de anlaml farklik olmayip HD éncesi ekspiryumdaki
IVC capi degerleri HD sonrasi 6lgciimiine gére anlamli olarak daha ylksek saptanmistir ( p = 0.022 ).
Sonug: Literatlirde pediatrik KBH hastalarinda volim ydnetimi igin biyobelirtegler ve gérintileme
ybntemlerinin  birlikte  kullanilmasinin  énemi  vurgulanmaktadir. BNP’nin  volim  yukid
degerlendirilmesindeki ylksek duyarlihdi, klinik karar verme sirecglerinde kritik bir rol oynayabilir.
klinik uygulamalarda BNP'nin ve ekokardiyografik yéntemlerin daha yaygin kullanimi, kardiyovaskdiler
komplikasyonlarin 6nlenmesinde ve hasta sonuglarinin iyilestiriimesinde dnemli bir adim olabilir.
Sonug olarak BNP'nin gocuk HD hastalarinda volim ytkini belirlemede énemli pratik ve kullanisli bir
biyobelirteg oldugunu distinmekteyiz.Kuru adirhk belirlenmesinde BNP olgiimleri gdz oOnlinde
bulundurulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk Nefroloji, Hemodiyaliz, Volim yuku, Ekokardiyografi, BNP
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[SS-29]

immiinoglobulin A vaskiilitinde Bébrek Tutulumunu Ongérmek icin Serum
Membran Atak Kompleksi Non-invazif biyobelirteg Olabilir mi ?

Secil Conkar Tuncay!, Glzide Aksu?, Raziye Burcu Taskin?, Sait Sen3, Glilden Hakverdi4

1Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir
2ge Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Cocuk Romatoloji Bilim Dali, izmir
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Pataloji Ana Bilim Dal, izmir

4Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Istatistik ve Tibbi Bilisim Ana Bilim Dali, izmir

Amagc: Imminoglobulin A vaskilit (IgAV)‘inde bébrek tutulumu prognozu belirler. Son dénem bébrek
hastaliina yol acabilen IgAV Nefriti (IgAVN), IgAV'li cocuklarin %1-2'sinde gelisebilir. IgAVN
patogenezinde lektin ve alternatif kompleman yolak aktivasyonunun rol oynadigi bilinmektedir. Bobrek
tutulumu genellikle hastalifin baslangicandan ilk 6 ay icinde cikabilmektedir. Hastaliin ilk
baslangicinda bébrek tutulumunu belirlemede kullanilan bir biyokimyasal belirteg yoktur. Bu ¢alismada
IgAV hastaligin baslangicinda bobrek tutulumunu éngérmede serum lektin ve alternatif kompleman
proteinlerinin rolini gostermeyi amacgladik.
Gerec ve Yéntem Bu galismaya Nisan 2021-Ocak 2024 tarihleri arasinda Ege Universitesi Cocuk
Nefroloji ve Cocuk Romatoloji Bélimlerinde EULAR/PReS kriterlerine gére IgAV tanisi alan 2-18 yas
arasl 44 cocuk hasta ve 34 saglikli kontrol dahil edildi. IgAV hastalarindan kompleman proteinleri igin
serum oOrnekleri ilk basvuru sirasinda alindi. Tim hastalar bébrek tutulumu agisindan en az alti ay
streyle takip edildi. Serum membran atak kompleksi (sC5b-9), kompleman faktér H (CFH), mannoz
baglayici lektin (MBL), mannoz baglayici lektin iliskili serin proteaz-1 proteinleri (MASP-1) dlzeyleri
ELISA Kiti ile oOlclldli. Bobrek tutulumu, laboratuvar parametreleri ve serum kompleman protein
dlzeyleri ile arasindaki iliski dederlendirildi. IgAVN, albiminlri (alblmin/kreatinin orani > 30
mg/mmol) ve/veya hematliri (>= bes kirmizi kan hticresi/hpf) ve/veya tahmini glomerdiler filtrasyon
hizi (eGFR) < 60 mL/dak/1,73 m2 olarak tanimland. ilk tanidan sonraki alti ay iginde nefrit olmamasi
durumunda, nefriti olmayan IgAVv (IgAVwWN) olarak tanimlandi.
Bulgular Bu galismaya toplam 78 gocuk dahil edilmistir: 44 IgAV (IgAV hastalari arasinda 18 hastada
nefrit (IgAVN) vardi ve 26 gocukta nefrit yoktu (IgAVwWN) ve 34 saglikl cocuk. Tim hastalarda palpe
purpura mevcuttu. Bobrek tutulumu 18 (%40,9) cocukta saptandi. IgAV'li olgular bébrek tutulumu
olmayan IgAVwN ve bdbrek tutulumu olan IgAVN olarak gruplandiriimistir. IgAVN hastalarinin timunde
hemattiri, 11'inde (%25) hematliri ve proteinlri vardi ve higcbirinde serum kreatinin diizeyi yluksekligi
yoktu. IgAV olgularin 18’inde IgAN ortalama 20 (12,5-82,5) glnltk bir stre iginde gelismistir. 11
hastaya nefrit baslangicindan ortalama 18,5 (10-50) giin sonra bébrek biyopsisi yapilmistir. Serum
kompleman faktér H protein dederi IgAV olgularinda (420,2+£255,89 ng/ml), saglikli kontrollere
(707,28+426,61ng/ml) goére daha distktid (p < 0,001). Serum membran atak kompleksi IgAVN
olgularinda (0 (0-415,15) ng/ml) IgAVwN'ye (0 (0-98218 ng/ml) kiyasla daha dustktid (p=0,03).
IgAVN hastalari ile IgAVwWN hastalari arasinda diger kompleman proteinleri (CFH, MBL, MASP-1), IgA,
C3, C4, ASO ve SAA serum dederleri acisindan anlamh bir fark bulunmamistir(p>0,05).
Sonug Bu calisma, kompleman sistemi proteinlerinden biri olan membran atak kompleksi dizeyinin
IgAV hastalarinda IgAVN gelisip gelismeyecedini belirleyebilecegdi gostermistir. Hastaligin baslangicinda
bébrek tutulumunu belirlemede serum membran atak kompleksi dizeylerinin bdbrek tutulumunu
ongormek icin kullanilabilecegini disiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Nefrit, Vaskiilit, immiinoglobulin A, Henoch-Schénlein purpurasi Kompleman,
Serum membran atak kompleksi
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Mann Whitney U testi ve Kruskal Wallis testi ile Dunn'in ¢coklu karsilastirma testi
kullanilarak analiz edilmistir. **P < 0.05, ***P < 0.001

IgAVN ve IgAwN hastalarinda serum kompleman konsantrasyonlari ve
baslangic laboratuvar verileri

PARAMETRE IgAVN (n=18) IgAVWN(n=26) p

C3 (mg/dL) ortalama (min-maks) 139,5 (111-192) 140,5 (110-210) 0,88%*
C4 (mg/dL) ortalama+SD 26,44+7,43 27,89+8,31 0,56%*
IgA (g/1) ortalama (min-maks) 2,15 (1,2-4,28) 1,75 (1,1-7,8) 0,05%*
Mgmbran Atak Kompleks (ng/ml)ortalama 0 (0-544) 0 (0-98218) 0,03*
(min-maks)

Faktor H (ng/ml)ortalama (min-maks) 392,91+198.,97 435,8+242 0,55%*
i/Iszir)moz Baglayici Lektin (ng/ml) Ortalama 547.984273.46 593,144327.99 0,64%*
Mannoz iligkili serin proteaz-1 (ng/ml) 62,97 (49,98- 74,44 (34,27- 0.7
Medyan (min-maks) 150,19) 175,86) )

IgAVN:immiinoglobulin A vaskiilit Nefritl, IgAVwN: Nefritsiz immiinoglobulin A
vaskiiliti C3; compleman 3, C4; compleman 4, IgA; immiinoglobulin A, SD; Standart
sapma *Mann-Whitney U testi **Bagimsiz Orneklemler t testi, + Ki-kare testi
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[SS-30]

Kateterle iliskili Kan Dolasimi Enfeksiyonlari — Onleyici ve Tedavi Protokollerinin
Degerlendirilmesi: Bir ESPN Anketi

Sevcan A Bakkaloglu!, Emre Leventoglu?, Defne Ezgii3, Umut Selda Bayrakgi4, Nur Canpolat®, Osman

Donmez®, Hakan Erdogan’, Nilifer Goknar8, Aysun Karabay Bayazit®, Hilya Nalgacioglut®, Gondl
Parmaksiz!!, Yilmaz Tabel'? , Mehmet Tasdemir!3: Nurdan Yildiz!* Epdwg-Espn Dialysis Wg

Members!>

1Gazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Konya

3Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara

4Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Ankara

5istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul
6Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Bursa

7Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa

8stanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul
9Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

100ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun
11Baskent Universitesi Tip Fakdltesi, Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk
Nefroloji Klinigi, Adana

12indni Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Malatya

13istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

4Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul
ISEPDWG-ESPN Dialysis WG Members

Amag: Hemodiyaliz (HD), bobrek yetmezligi olan cocuklarda kritik bir tedavi yontemidir ve cocuklarin
6zglin anatomik dézellikleri nedeniyle 6zel yonetim protokollerini gerektirir. Vaskiler erisim (VE) segimi,
HD’nin basarisinda 6énemli bir rol oynar ve bu segenekler arasinda arteriyovenéz fistlller (AVF),
arteriyovendz greftler (AVG) ve santral ven6z kateterler (SVK) bulunmaktadir. SVK'ler, disfonksiyon,
tromboz ve kateterle iliskili kan dolagsimi enfeksiyonlari (CRBSI) gibi riskler barindirir. Bu anket,
Avrupa’daki nefroloji merkezlerinde pediatrik HD uygulamalarini arastirarak VE stratejileri, enfeksiyon
kontroli ve CRBSI ydnetimine odaklanmaktadir. Calisma, pediatrik HD géren gocuklarda bakimin
standartlastiriimasini amaglamaktadir.

Gereg-Yontem: "Survey Monkey" aracilidiyla tasarlanan gevrimici anket, 51 sorudan olusan yedi bélim
icermektedir. Anket, katimcilarin mesleki 6zellikleri, VE tlrleri ve komplikasyonlari, CRBSI 6nleme,
tani ve tedavi stratejileri ile kateter kilit solisyonlarini kapsamaktadir. Anket, Avrupa Pediatrik Nefroloji
Dernegi'ne dye pediatrik nefrologlara e-posta yoluyla dagitilmistir.
Bulgular: Anket, Bati Avrupa (BA) merkezlerinden 15 (%42,9) ve Dogu Avrupa (DA) merkezlerinden
18 (%51,4) katilimcr icermektedir. DA'h hekimler genellikle mesleklerinde daha fazla deneyime sahiptir
(p=0,000). Codgu BA doktoru cocuk hastanelerinde calisirken, DA’li doktorlarin lgcte biri kombine
hastanelerde calismaktadir (p=0,001). Pediatrik HD uniteleri, tim BA merkezlerinde bulunurken,
DA’nin %55,6’sinda mevcuttur (p=0,003). AVF kullanimi, BA'de daha yaygindir (%36’ya karsi %18,8,
p=0,034). SVK yerlestirilmeden once profilaktik antibiyotik kullanimi gocuk hastanelerinde daha
yaygindir (%71,4’e karsi %20, p=0,177). Cikis bolgesi temizligi kombine hastanelerde her diyaliz
sonrasi yapilirken, c¢ocuk hastanelerinde haftalik olarak vyapilmaktadir (p=0,015). GCocuk
hastanelerinde, SVK uglari igin tercih edilen ajan alkolle birlikte klorheksidindir; kombine hastaneler
povidon-iyotu daha sik kullanmaktadir (p=0,012). Daha deneyimli katiimcilar, gikis bdlgesi igin steril
gazh bez (%52) kullanirken, daha az deneyime sahip olanlar seffaf yan gecirgen bandaj (%80) tercih
etmektedir (p=0,002). Kateter kontaminasyonu 6nleme konusunda, deneyimli nefrologlarin %28,
deneyimsiz olanlarin ise %70'i ignesiz HD konektorleri kullanmaktadir (p=0,029). CRBSI tanisinda,
BA’ll nefrologlar genellikle tek bir pozitif kulttr kullanirken, DA’li nefrologlar iki kdltir kullanmaktadir
(p=0,086). Siddetli sepsis veya septik sok durumunda, daha deneyimli grubun %76’sI kateteri
cikartirken, daha az deneyimli grubun sadece %30’u gikarmaktadir (p=0,016). Coklu ilag direngli
bakteriler tarafindan kaynaklanan CRBSI vakalarinda, deneyimli katilimcilarin %56's1 kateteri
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cikartirken daha az deneyimli grup igin bu oran yalnizca %10’dur (p=0.015). Ayrica DA hekimlerinde
coklu ilag direncli bakteriler nedeniyle kateter ¢ikarma olasiligi daha ylksektir (%66,7'ye karsi %20,
p=0,009).

Sonug: Pediatrik HD’de CRBSI yonetiminde farkl bélgelerde enfeksiyon 6énleme ve tedavi stratejilerinin
optimize edilmesinde zorluklar devam etmektedir. Standartlastinlmis kilavuzlar, daha tutarlh tanisal
kriterler ve bélgesel uygulamalarin hasta sonuclan Gzerindeki etkilerini daha iyi anlama, CRBSI yukini
azaltmak ve HD goren gocuklar igin bakim kalitesini iyilestirmek igin gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Hemodiyaliz, Kateterle iliskili Kan Dolasimi Enfeksiyonlari, Pediatri, Santral
venoz kateter
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[SS-31]

Alt uiriner sistem disfonksiyonu olan ¢cocuklarda multikomponent pelvik taban
fizyoterapi programinin etkinliginin incelenmesi

Ayse Kardelen Acar?, Sevcan Hatipoglu?, Erkam Yildinm?2, Meral Torun Bayram?2, Salih Kavukgu?,
Alper Soylu?

zmir Katip Celebi Universitesi, Saglik Bilimleri Enstitiisti, Izmir

2Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir

Amag:Alt Uriner sistem disfonksiyonu olan cocuklarin tedavisi standart ve spesifik Uroterapiden
olusmaktadir. Standart Groterapi tek basina yetersiz oldugu zaman spesifik liroterapi yontemlerinden
yararlanilir. Spesifik Groterapi multidisipliner yaklasim gerektirir. Bu tedavi psikolojik destek ve
davranis modifikasyonu, biofeedback (BF) ve/veya fizyoterapi gibi spesifik dnlemleri icermektedir. Bu
calismada alt driner sistem disfonksiyonu olan cocuklarda multikomponent pelvik taban fizyoterapi
programinin (MPTFP ) etkinliginin incelenmesi amaglanmistir.

Gereg-Yontem:Pediatrik Nefroloji polikliniginden alt Griner sistem disfonksiyonu tanisi almis ve pelvik
taban fizyoterapisine yonlendirilen ve en az alti ay takip edilen 5-16 yas arasi 21 gocuk hasta calismaya
dahil edildi. MPTFP, manuel terapi, BF ile pelvik taban kas egitimi, inkontinans eslik eden olgularda
posterior tibial sinir néromodllasyonu ve ev programindan olusmaktadir. Tim hastalar 12 hafta
boyunca, haftada bir kez toplam 12 seans fizyoterapist esliginde MPTFP aldi ve ayda bir kez olmak
Uzere toplam alti ay tedaviye devam edildi. Tedavi slirecine uyum, semptom ve egzersiz gizelgesi ile
takip edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, MPTFP 6ncesi ve sonrasi iseme ve inkontinans siklig,
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu (IYE), kabizlik varlidi, ultrasonografi ile post-voiding rezidii (PVR)
karsilastirmalar yapildi.

Bulgular:Hastalarin %86's1 (n=18) kiz, %14'l (n=3) erkekti. Yas ortalamasi 9,23+2,62 yildi. Ortalama
vicut kitle indeksi 17,85+3,59 kg/cm?2’di. Hastalarin 3’4 (%14) asin aktif mesane (AAM), 10'u (%48)
disfonksiyonel iseme (DI), 2'si (%10) eniirezis noktiirna, 1'i (%5) giggle inkontinans ve 5'i (%24)
DI+AAM tanisi almisti. Hastalarin %76’sina kabizlik eslik ediyordu. IYE gegirenlerin %62’si profilaksi
kullaniyordu. Tedavi sonrasi kabizlik ve IYE sikhdinda anlamli azalma saptandi (sirasi ile 16/5 vs 1/20,
p=0.000, 16/5 vs 1/20, p=0.000). Hastalarin tedavi 6éncesi ve sonrasi ortalama glinlik iseme sikligi
benzerdi (7.07+3.23 siklik/glin vs 6.59+0.75, p=0,468); ancak inkontinans sikhdi ve PVR tedavi
sonrasi azalmisti (sirasiyla 2.03+3.30 vs 0.16%+0.74 siklik/glin, p=0,006; 35.56+32.80 vs 1.47+4.24
ml, p=0,001).

Sonug:MPTFP, iseme disfonksiyonu olan ¢ocuk hastalarda yan etkisi olmayan yasam kalitesini arttiran
bir tedavi yontemidir. Uzman hekim ve pelvik taban fizyoterapisti esliinde planlanan bireysellestirilmis
neden temelli tedavi programlari ile inkontinans, kabizlik ve idrar yolu enfeksiyonu sikliginda belirgin
azalma sadlamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Disfonksiyonel iseme, Pelvik taban fizyoterapisi
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[SS-32]

Kompansatuar hipertrofi gelisen ve gelismeyen renal agenezi olgularinin
demografik ve laboratuar verileri bakimindan karsilastiriimasi

Mehmet Baha Aytag, Sule Ayas Ergll, Neslihan Dinger Malkog
Kocaeli Universitesi Tip Faklltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Izmit, Kocaeli

Amag:Soliter bébrek; renal agenezi veya multikistik displastik bébrek gibi dogumsal Uriner sistem
anomalilerinin yani sira, travma veya malignite nedeniyle tek tarafli nefrektomi uygulanmis olgulari
tanimlar. Bu hastalarda glomeruler hipertrofi gelismesi nedeniyle bébrek boyutlarinda kompansatuar
blyume gorlebilir. Soliter bobrek tanili hastalar proteintri, hipertansiyon ve kronik bébrek hastaligi
yoninden risk altindadir. Eriskinlerde kompansatuar bébrek blylimesinin, glomeruler filtrasyon hizi
(GFH) ile paralel, idrar protein miktar ile ters iliskisi oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur. Bu
calismada; renal agenezi nedeniyle takip edilmekte olan gocuklarda, kompansatuar bébrek blylimesi
olanlar ile olmayanlar arasindaki demografik verileri, kan basinci degerlerini, bobrek fonksiyonlari ve
proteintri miktarlarini karsilastirmay! amacladik.

Gereg-Yontem:Hastanemizde Cocuk Nefroloji bolimiinde renal agenezi nedeniyle takip edilmekte olan
hastalarin kayitlari geriye déniik olarak incelendi. Ilk basvuru anindaki yas, cinsiyet, agirlik, boy, viicut
kitle indeksi(VKI), sistolik ve diastolik kan basinci élgiimleri ile standart deviasyon skorlar (SDS),
Uriner sistem ultrasonografisindeki bobrek boyutu ve SDS dederleri, serum kreatinin ve albumin
duzeyleriyle birlikte spot idrarda mikroalbumin miktarlari(mg/g kreatinin) kayit altina alindi. Bobrek
longitudinal uzunlugunun, yasina gére 95.persantil lizerinde olmasi kompansasyon olarak tanimlandi.
Sistolik veya diastolik kan basinci indeksi, 6lglilen kan basinci dederinin hastanin yas ve boyuna uygun
olarak bakilan 95.persantil degerine bolinmesiyle elde edildi. 1 ve Uzeri hipertansiyon olarak kabul
edildi.

Bulgular:Calismaya toplamda 56 hasta (39 erkek, 17 kiz) dahil edildi. 21 hastada (%66.7'si erkek)
kompansasyon gériilmezken, 35 cocukta ( %71.4 ‘i erkek) kompansatuar hipertrofi gelistigi saptandi.
iki grup arasinda yas acisindan anlamli fark yoktu ( 7.83+4.62 yil vs 10.00+4.84 yil, p=0.105). Agirlik
SDS, boy SDS, VKI SDS degerleri kompanse grupta digerine gore istatistiksel olarak yiiksek saptandi.
Sistolik kan basinci ve indeksi, diastolik kan basinci ve indeksi iki grup arasinda benzerlik gésteriyordu.
GFH, kompansasyona udramis grupta diger gruba gore anlamli derecede yliksek saptanirken (
97.37+31.59 ml/dk/1.73m2 vs 78.21+34.43 ml/dk/1.73m2, p<0.05 ), spot idrarda mikroalbumin
/kreatinin oranlarn arasinda iki grup arasinda belirgin fark gézlenmedi(14.99 mg/g (10.65-25.60) vs
17 mg/g (8.19-36.24), p=0.630).

Sonug:Soliter bébrekli eriskin hastalarin, uzun donemde GFH duslkliglu ve kronik bobrek hastaligi
agisindan risk altinda oldugu bildirilmistir. Renal agenezi tanisiyla takip edilen ve 6zellikle bébrek
boyutlarinda kompansatuar artis saptanmayan gocuklarin da, GFH'nda meydana gelebilecek azalma
riski nedeniyle uzun sire dizenli olarak izlenmeleri gerekmektedir

Anahtar Kelimeler: kompansatuar hipertrofi, kreatinin, renal agenezi
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[SS-33]

Makine f)grer_l_mesi Yontemleri ile Hemodiyaliz Sirasinda Olusabilecek
Semptomlar Ongdriilebilir mi?

Esra Karabad Yilmaz?!, Gulsim Ari?2, Ayse Agbas!, Mehmet Emre Bayram?3, Segil Kezer*, Seha Saygili!,
Mana Sezdi2, Nur Canpolat!

1iJ-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji B&lim

2iU-Cerrahpasa, Teknik Bilimler Meslek Yiiksek Okulu, Elektrik Ve Enerji Béliimii, Elektrik Programi
3i0U-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar B&limi

4Badcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Bolumu

Amac:Hemodiyaliz (HD) seansi sirasinda ultrafiltrasyon (UF) ve plazma yeniden dolumu arasindaki
dengenin bozulmasina bagl olarak yaklasik %20-30 hastada intradiyalitik semptom (iDS) gérilir.
Gegici doku iskemisi sonucu gelisen bu semptomlar, hastalarin seans konforunu bozar, tedavi slirecinin
etkinligini azaltir ve uzun dénemde kardiyovaskiler prognozu olumsuz ydnde etkiler. Bu nedenle,
IDS’nin &nlenmesi ve erken 6ngérilmesinin klinik dnemi blyiktir. Calismamizin amaci, HD seansi
baslangicindaki ve ikinci saatteki verilerle IDS'yi tahmin edebilen bir makine 6drenme modeli
olusturmaktir.

Gereg-Yontem:Bu tek merkezli geriye doénik calismada, haftada 3 gin 4 saat kronik
hemodiyafiltrasyon uygulanan 12 hastanin (8 kiz) 446 seansi analiz edildi. IDS, hipotansif epizodlar
(serum fizyolojik infiizyonu gereksinimi, UF azaltiimasi/kapatiimasi veya Trendelenburg pozisyonu
verilmesi), bulanti, kusma, bacak krampi, karin adrisi veya sette pihtilasma olmasi ile tanimlandi.
Modelin egitimi ve test edilmesi igin XGBoost algoritmasi kullanilarak diyaliz seanslari, egitim (%90)
ve test (%10) setlerine aynldi. Ongérii performansi, ROC edrisi altindaki alan (AUROC) ile
dederlendirildi. Tim seans boyunca olusan IDS tahmini icin giris verileri [giris tartisi/kuru agirlik (KA),
interdiyalitik kilo alimi (IDWG)/KA, sistolik ve diyastolik kan basinci (SKB/DKB) SDS, kalp tepe atimi
(KTA), hemoglobin (Hgb) degerleri] kullanildi. Seansin ikinci yarisinda gelisen IDS tahmini icin ise 2.
saat verileri [rolatif kan volimU (RBV) (%), UF/KA, UF/IDWG ile Hgb, SKB, DKB ve KTA % dedisim
oranlarn] kullanildi.

Bulgular:Hastalarin ortanca yasi 16.2 (10.8;20.1) yil, ortanca HD tedavi siresi 38.9 (18.7;69.9) ay
idi. Seanslarin %31‘inde (n=140) IDS gelistigi gérildi. Bunlarin 10°u birinci saatte, 53'U ikinci saatte,
77'si ise Gglncl veya dordinci saatlerde gelismisti. Semptom olan seanslarda giris KTA'nin daha
ylksek oldugu gorilirken (p<0.001) semptom olan ve olmayan grup arasinda ikinci saat verilerine
gore anlaml fark yoktu.

Giris verileriyle olusturulan makine 8grenme modelinde, tim seans boyunca gelisebilecek IDS’'nin
dngériiciisii olarak SKB-SDS ve DKB-SDS bulundu. Bu modelin IDS’yi tahmin etme basari orani %87,
AUROC degeri ise 0,74 idi. ikinci saat verileriyle olusturulan modelde ise, seansin ikinci yarisinda
gelisebilecek IDS’nin &ngériiciisii olarak 2.saat RBV dederi, UF/KA ve UF/IDWG oranlari bulundu. Bu
modelin tahmin basari orani %386, AUROC degeri ise 0,91 idi.
Sonug:Bu bulgular, HD seanslari sirasinda IDS’nin erken tahmin edilmesinde giris KB dederlerinin ve
2.saat RBV'nin ve UF miktarinin 6nemli oldugunu gdstermektedir. Makine 6grenme modelleri ile IDS
gelisimi yliksek dogruluk oraninda tahmin edilebilmekte ve hasta yonetimini iyilestirebilecek 6nemli bir
yontem gibi géziikmektedir. Sonuglarin dogrulanmasi icin genis 6lgekli verilere gereksinim vardir.

Anahtar Kelimeler: gocuk hemodiyaliz, intradiyalitik semptom, makine 6grenmesi
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[SS-34]

Cocukluk Cagi Hipertansiyonunda Sohbet Robotlarin Karsilastirmah
Degerlendirmesi

Esra Ensari!, Esra Nagehan Akyol Onder?, Pelin Ertan3

LAntalya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Ana Bilim Dali, Antalya

2pksaray Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Ana Bilim Dali, Aksaray
3Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Ana Bilim Dali, Manisa

Amac: Cocukluk cadr hipertansiyonu, obezitenin artan prevalansiyla iliskili olarak giderek artan bir
sadhk sorunudur. Erken teshis ve tedavi, ateroskleroz ve kardiyovaskiler hastaliklar gibi uzun vadeli
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan kritik 5neme sahiptir. Hipertansiyonun birinci basamak tedavisi
yasam tarzi degisikliklerini icerdiginden, tedavi basarisi son derece hasta egitimine baglidir. Oz-
yonetim igeriginin karmasikligi ve klinik ortamlardaki zaman sinirlamalari nedeniyle hasta egitimi zor
bir slirectir. Dogal dil isleme tabanli sohbet robotlari gibi dijital saglik araglari, hipertansiyon 6z-
yobnetimi icin potansiyel destekleyiciler olarak ortaya ¢ikmistir. Bu calismada, ChatGPT-40, Gemini ve
Copilot gibi tic dogal dil isleme sohbet robotunun cocukluk cadi hipertansiyonu ile ilgili sik sorulan
sorulara  verdigi  yanitlarin kalitesini  dederlendirmeyi ve  karsilastirmayr  amagladik.
Gereg-Yontem: Cleveland ve Mayo klinik gibi glivenilir tibbi internet sitelerinden 55 tane hipertansiyon
ile ilgili sik sorulan soru alindi. Sorular temel-bilgiler, tani/testler, tedavi/yénetim ve prognoz olmak
lizere dort kategoriye ayrildi. Her soru, (ic sohbet robotuna ingilizce olarak bir hafta ara ile iki kez
yoneltildi. Yanitlar, iki deneyimli pediatrik nefrolog tarafindan doért seviyeli bir derecelendirme 6lcegiyle
bagimsiz olarak dederlendirildi: (1) kapsamli, kesin ve soruyu tam olarak yanitlayan yanitlar;
eksik/kismen dodgru (2) biraz dogru ancak ayrinti veya bitlnlikten yoksun yanitlar; dogru ve
yanhs/yaniltici (3) hem dodgru hem de yanlis veya potansiyel olarak yaniltici bilgi iceren yanitlar; ve
tamamen yanlg/ilgisiz (4) yanlis, ilgisiz veya soruyu ele almayan yanitlar. Celiskili yanitlarda tGglncu
bir uzman gértst alindi. Yanitlarin tutarlihdi ve tekrarlanabilirligi degerlendirilmis, dederlendiriciler
arasi glvenilirlik Cohen'in kappa istatistigi ile dlgilmistiir. Istatistiksel analiz Microsoft Excel ile
gergeklestirilmistir.

Bulgular: ChatGPT-40, kapsamli/dogru yanit oraninda (%91) en yiksek performansi gostermis,
Gemini (%65,4) ve Copilot'l (%54,5) geride birakmistir. ChatGPT-40, alt kategoriler arasinda tutarl
bir performans sergilemis, tedavi/yonetim alaninda en yiksek dogruluk oranina (%93,1), tani/testler
alaninda ise en dislk dogruluk oranina (%83,3) ulasmistir. Gemini ve Copilot, yanit tutarlihdi ve
kalitesi acisindan zorluk yasamis; Copilot, bazi tamamen yanlig/ilgisiz yanitlar (%3,5) Uretirken,
Gemini karigik yanitlar (%7,3) vermistir. Tekrarlanabilirlik oranlari, ChatGPT-40'nun guvenilirligini
(%91) Gemini (%52,7) ve Copilot (%41,9) ile karsilastirildiginda daha da vurgulamistir. Sonuglar,
ChatGPT-40'nun gocukluk cadi hipertansiyonunda Gstlin dogruluk ve tutarlilik sergiledigini ve hasta
egitimi igin umut verici bir arag oldugunu gostermektedir.
Sonug: ChatGPT-40, Gemini ve Copilot ile karsilastirildiinda sundugu hassas ve ylksek dogruluk
oranina sahip yanitlarla gocukluk cagdi hipertansiyonu konusunda hasta editimini artirmada 6nemli bir
potansiyele sahiptir. Sohbet robotlari tarafindan tretilen tibbi bilgilere glivenilirken dikkatli olunmalidir.
Bu bilgilerin belirli aralklarla kontrol edilmesi, saglik hizmeti sunucularindan katki alinarak
dogruluklarinin teyit edilmesi, sohbet robotlarinin givenilirligini artiracak ve yanlis bilgileri 6nleyerek
tani ve tedavide gecikmelerin dnine gegilmesine yardimci olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, ChatGPT, Copilot, Gemini, Dijital Saghk
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[SS-35]
Cocukluk c¢agi iiriner sistem tas hastaliginda cerrahi girisim icin risk faktorlerinin
belirlenmesi: Cok merkezli retrospektif calisma

Aylin Gencler?!, Serra Sirmeli Déven?2, Funda Bastug?, Hilya Nalcacioglu#, Neslihan Cicek®, Yesim
Ozdemir Atikell, Berfin Uysal®, ipek Akil?, Gékgen Erfidan8, Cinar Ozen®, Zeynep Nagehan Yirik
Yildinm19, Esra Karabag Yilmaz!! , Ahmet Midhat EImaci2, Esra Genc!3, Atilla Gemici'4, Burcu Bulum
Akbulut!>, Bagdagiil Aksul®, Pelin Ertant’, Nese Biyikli!8, Nuran Kiigiikl®, Duygu Oviing
Hathamdioglu2®, Kenan Yilmaz?!, Gilay Demircin??, Ayse Agbas®, Demet Tekcan?, Burcu Ayvaci?,
Aslihan Kara!3, Hiilya Gézde Onal?, Ali Delibas?, Mustafa Koyun23, Harika Alpay®

IT.C. Saglk Bakanligi Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélumu, Eskigehir

2Mersin Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Mersin

3Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Kayseri

40Ondokuz Mayis Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dall,
Samsun

SMarmara Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saglidi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Istanbul

6Dortgelik Cocuk Hastaliklar Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa

’Celal Bayar Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali,
Manisa

8izmir Tepecik EJitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

°Manisa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Manisa

0Istanbul Tip Fakiltesi, Istanbul Tip Fakitesi, Cocuk Saghgr ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk
Nefroloji Bilim Dali, Istanbul

Hlstanbul Universitesi Cerrahpasa Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,
Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Istanbul

12Kkaraman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Karaman

13Firat Universitesi Tip Fakdiltesi, , Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Elazi§

4Erzurum Bolge EgJitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Erzurum

15spAcibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklar Ana Bilim Dali, Gocuk
Nefroloji Bilim Dali, Iistanbul

16Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Istanbul

7Manisa Celal Bayar Universitesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Manisa

8Anadolu Sagik Merkezi Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Kocaeli

19Kartal Dr. Lutfi Kirdar Sehir Hastanesi, Cocuk Neroloji Klinigi, Istanbul

20Bahcesehir Universitesi Tip Fakiiltesi Medikal Park Hastanesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim
Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

21Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Balikesir

22TOBB-ETU Tip Fakiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Gocuk Nefroloji Bilim Dali,
Ankara

23pkdeniz Universitesi Tip Fakitesi, Cocuk Sagdligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Antalya

Amag: Uriner sistem tas hastalidi (USTH) olan ¢ocuklarin %33-95'inde metabolik risk faktdrlerinin
saptandidi bildirilmistir. Ancak metabolik risk faktérleri ile USTH’de cerrahi gereksinimi arasindaki
iliskiyi saptamaya ydnelik sinirli sayida calisma bulunmaktadir. Bu calismada, USTH olan ¢ocuklarda
cerrahi gereksinimi igin risk faktérlerini belirlemek amaclanmistir.

Yéntem: 01.01.2014-01.01.2024 tarihleri arasinda Turkiye'de 23 merkezin Cocuk Nefroloji
kliniklerinde USTH sebebiyle izlenen olgular calismaya dahil edildi. Hastalarin demografik, klinik,
laboratuvar bulgulari, gériintileme sonuglari ve metabolik risk faktérleri retrospektif olarak
kayitlardan elde edildi. Hastalar, cerrahi operasyon gegirenler ve gegirmeyenler olarak ikiye aynldi.
Bu iki grup, demografik, klinik 6zellikler ve metabolik risk faktérleri agisindan karsilastinldi. Cok
dediskenli analiz yontemi kullanilarak cerrahi operasyon gereksinimi igin risk faktorleri belirlendi.
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Bulgular: Toplam 1018 olgu calismaya dahil edildi. Hastalarin ortalama yasi 30 (0.3-231.0) ay olup
%°52.7'si erkekti. Cerrahi geciren grupta (n=498) yas ortalamasi (43.0 [1.0 - 231.0]), cerrahi
gecgirmeyenlere gbre (n=520) daha ylksekti (12.0 [0.3 - 214.0]) (p<0.001). Cerrahi gegiren
hastalarda, karin agrisi, renal kolik, kusma, ates, makroskobik hematuri, tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonu ve tas dislirme 6ykisi daha sik goriliyordu (p<0.001). Cerrahi gegiren siit
cocuklarinda mama ile beslenme (%14.3), cerrahi gecirmeyenlere gore (%5.1) daha sik saptandi
(p=0.040). Ultrason incelemesinde cerrahi gecirenlerde hidronefroz varligi (%46.2/%11.5,
p<0.001), treter (%16.1, %2.2, p<0.001) ve mesane taslar (%2.7, %0.6, p<0.001), tas
boyutunun yiiksek olmasi (8.5 [1.0 - 30.0], 3.0 [1.0 - 23.0] mm, p<0.001), cok sayida tas varhgi
(%60.2, %52.5, p<0.001) daha sik saptandi. D vitamini (22.4 [4.0 - 255.0], 26.0 [1.0 - 334.4],
p=0.001) ve idrar Ph seviyeleri (6.0 [5.0 - 8.0], 6.5 [5.0 - 8.5], p=0.001) cerrahi gegiren grupta
daha disuktl. Idrar dansitesinin 1010-1020 arasinda olmasi (%52.9, %37.4, p<0.001), hematiiri ve
piytrinin birlikte saptanmasi (%26.6, %10.7, p<0.001) cerrahi gegiren grupta daha fazlaydi.
Metabolik risk faktorlerinin cerrahi geciren grupta daha sik oldugu gozlendi (%64.5, %47.8,
p=0.018). Cerrahi grubunda hiperkalsiliri (%29.2, %19.3, p=0.004), hipositratiri (%31.4, %22.4,
p=0.004), sistintri (%19., %6.2, p<0.001) daha fazla gériliyordu. Ayrica spot idrarda Na/K orani
cerrahi gegiren grupta daha yuksekti (1.9 [0.2 - 18.0], 1.5 [0.0 - 12.3], p=0.002). Hematdri ve
piytri varligi cerrahi riski 15.9 kat (OR=15.90, 95% I: 1.64-153.87, p=0.017), spot idrar Na/K
oraninda her 1 birimlik artis cerrahi riski 1.45 kat (OR=1.45, 95% CI: 1.13—1.86, p=0.003)
artinyordu.
Sonug: Metabolik risk faktérlerinin cerrahi gegiren hastalarda daha gok goérilmesi, risk faktorlerine
sahip olan gocuklarin erken tani ve tedavisi ile cerrahi gereksinimlerinin azaltilabilecegini
dusiindiirmektedir. Spot idrarda Na/K artisinin cocuklarda USTH’de cerrahi gereksinimini belirleyen
bir risk faktéri olarak saptanmasi, bu hastalarda tuzsuz beslenmenin 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk gadi, nefrolitiyazis, Uriner sistem tas hastalgi
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CAKUT Hastalarinda Yasam ici Kan Basinci Profilleri: Tiirkiye Calisma Grubu On
Veriler

Sibel Yel!, Neslihan Ginay?, Pelin Abdal Yildirnm3, Belde Kasap Demir4, Eren Soyaltin4, Aslihan Kara?®,
Metin Kaya Giirg6éze®, Hiillya Nalcacioglu®, Asli Kavaz Tufan’, ismail Dursun?, Hakan Poyrazoglu?!
1Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD Kayseri, Tiirkiye

2Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Kayseri

3{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Yan Dal Klinig§i izmir

4Katip Celebi Universitesi Cocuk Nefroloji BD, Izmir

SFirat Universitesi, Cocuk Nefroloji BD, Elazi§

60ndokuz Mayis Universitesi, Cocuk Nefroloji BD, Samsun

’0Osmangazi Universitesi, Cocuk Nefroloji BD, Eskisehir

Amagc:Cocukluk cadinda bobrek ve idrar yollarinin konjenital anomalisi (CAKUT) kronik bobrek
yetmezliginin baslica nedenlerinden biridir. Hipertansiyon (HT) mevcut anomaliden bagimsiz olarak
glomerdler filtrasyon hizini (GFH) etkileyen en énemli bagimsiz risk faktorldir. Calismamizda (CAKUT)
tanisi ile izlenen GFH bozulmamis cocuk hastalarda maskelenmis hipertansiyon ve/veya kan basinci
ylklerindeki dediskenligi arastirmak, farkh alt gruplarda kan basinc profillerini dederlendirmek
amaclanmistir.Gereg-Yontem:Calismaya Tulrkiye'den yedi farkli cocuk nefroloji merkezinden katilim
sadlandi. Hastalarda kan basincini etkileyebilecek obezite ve diger nedenler dislandiktan sonra CAKUT
tanisiyla izlenen, 5-18 yas araligindaki GFH 100’lUn Uzerinde ve ofis kan basinci 6lgimu normal olan
hastalara ayaktan yasam ici kan basinc monitdérizasyonu (AKBM) vyapildi. Tim merkezlerde
validasyonu olan Mobil-O-Graph veya Spacelabs marka cihazlar kullanildi. Elde edilen sonuglar ile
saghkl kontrol grubu ve CAKUT alt gruplann arasinda karsilastirmalar  yapildi.
Bulgular: Calismada Mobil O Graph ile 345, Spacelabs ile 95 olmak Uzere toplam 440 hasta +saglikli
kontrol verisi elde edildi.

Toplamda 322 CAKUT olan sirayla 73 (%22,7) agenezi, 79 (%?24,5) kistik displazi, 92 (%?28,6)
vezikolreteral reflli, 18 (%5,6) up darlik, 60 (18,6) diger hasta ve 118 kontrol verisi dederlendirildi.

Mobil O Graph cihaz 6lgimlerinde, tim CAKUT hastalarinda giindiz ortalama sistolik ve diastolik
basinglar ile gece ortalama diastolik basing, glindiiz sistolik kan basinci yUkdi ile gece-glindiiz diastolik
yukin saglikh gruba kiyasla anlamli artisi gosterildi. Ayrica hem gece hem de glindlz sistolik ve
diastolik SDS degerlerinin de anlamli arttig tespit edildi (p<0.05).

Spacelabs cihaz dlgimlerinde, tim CAKUT hastalarinda gece ve glindiiz hem sistolik hem diastolik
yukin saghkh gruba kiyasla anlamli artisi gosterildi. Ayrica gtindliz diastolik ve gece ortalama SDS
dederlerinin de anlaml arttidi tespit edildi (p<0.05).

Hastalarin CAKUT alt gruplari ve kontrol grubu karsilastirmalarinda;
Mobil O Graph verilerinde 6zellikle gece diastolik kan basincl yuku, toplam sistolik ve diastolik SDS
dederlerinin kistik displazi alt grubunda saglikli kontrol grubuna kiyasla arttigi gosterildi (p<0.05).
Spacelabs verilerinde toplam sistolik ve diastolik kan basinci yukil, ginduz sistolik SDS, glindiiz ve
toplam ortalama SDS dederlerinin kistik displazi alt grubunda saglikli kontrol grubuna kiyasla arttigi
gosterildi (p<0.05).

Tum CAKUT hastalari maskeli HT acgisindan dederlendirildiginde 322 hastanin 58’inde (%18) gece HT
tespit edilirken, gruplar icinde en ylksek gece HT orani kistik displazi hastalarina ait idi (p<0.05).
Sonug: Kan basinci yuklerinde artis ve maskeli gece HT tim CAKUT hastalarinda ve 6zellikle kistik
displazi alt grubunda dikkat cekmekte ve bu hastalardaki erken HT riskini ortaya koymaktadir.

Badimsiz bir risk faktori olan HT tiim CAKUT hastalarinda ve 6zellikle kistik displazi hastalarinda GFH
kaybi olmadan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: CAKUT, Yasam ici kan basinci monitorizasyonu, Maskeli Hipertansiyon, gocuk
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Ailevi akdeniz atesi olan gcocuklarda bobrek elastikiyetinin shear wave elastografi
ile degerlendirilmesi

Nadide Melike Sav?, Hasan Baki Altinsoy?, Betlil Tlren3, Ayse Gokge*

IDiizce Universitesi Tip Fakiiltesi HAstanesi, Cocuk Nefroloji B&limii, Diizce, Tirkiye
2\/M Medical Park Bursa, Radyoloji B6lim, Bursa, Turkiye

3Bursa Dortgelik Cocuk Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar B6lum, Bursa, Tlrkiye
4Bursa Yiiksek Ihtisas E§itim Ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Bélimi, Bursa, Tirkiye

Amag: Ailevi Akdeniz Atesi, amiloidoza neden olarak bdbrek hasarina yol acabilen genetik bir
hastaliktir. Amiloidoz tanisi bobrek biyopsisi ile konulabilmektedir. Non-invaziv bir yéntem olan Shear
wave elastografi (SWE) 6lcimu ile bébrek dokusundaki elastikiyetin azalmasinin amiloidoz igin bir
ongorduriicl parametre olabilecegi disunulmaustar.

Gereg-Yontem: Calismaya FMF tanili 50 gocuk hasta ve yas ve cinsiyeti uyumlu 50 saglkl gocuk kontrol
grubu dahil edilmistir. Her iki bobredin SWE'deki medyan kesme dalgasi elastikiyet dederleri galisma
ve kontrol gruplan arasinda karsilastinldi. Katimcilarin SWE 6lgimleri ile birlikte Serum amiloid A
(SAA), C-reaktif protein (CRP) ve eritrosit sedimantasyon hizi (ESR) dederlendirilmigtir.

Bulgular: Hasta grubunu SWE d&lgimleri ve proteinlri dizeyleri kontrol grubuna gére daha ylksek
bulundu. Hastalik aktivite skoru ile SWE 6lgimleri arasinda herhangi bir iliski gézlenmedi. Remisyon
dénemindeki yapilan élgimlerde ESR, CRP ve idrar protein/kreatinin orani kontrol grubuna gére anlamli
olarak yliksek iken, eGFR ise dislik bulunmasi hastaligin seyrinde subklinik inflamasyonun devam
ettigine dair bir gésterge olarak kabul edildi.

Sonug: Akut faz reaktanlari FMF hastalarinda remisyon déneminde bile yuksekti, bu da hastaligin
stirekli aktif oldugunu ve tiim organ ve dokularda hasara neden olma potansiyeline sahip oldugunu
gostermektedir. Bu subklinik inflamasyonun ayrica doku sertliginin artmasina da katkida
bulunabilecedi ve bunun amiloidoz gelisimi igin bir belirte¢ olabilecegi diistnilmektedir. Yapilacak
periyodik SWE olgiimleri ile amiloidoz siphesinde bdbrek biyopsisinin uygun zamanda planlanmasi
muumkun olabilir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi akdeniz atesi, Akut faz reaktanlari, Shear wave elastografi, Subklinik
inflamasyon
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Cocuk Hastanesine Akut Bobrek Hasari ile Basvuran Hastalarda Renal Anjina
Indeksinin Prognozu Belirlemedeki Rolii: Klinik Ve Laboratuvar Bulgularin
Degerlendirilmesi

Glven Karagéz!, Hilya Nalgacioglu?, Demet Tekcan Karali?
!Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakdltesi Pediatri Bilim Dali, Samsun
20ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun

Amac: Akut Bobrek Hasari (ABH), pediatrik yogun bakim Unitelerinde morbidite ve mortalitenin 6nemli
nedenlerinden biridir. Renal Anjina Indeksi (RAI), yiiksek riskli hastalarin erken dénemde
tanimlanmasini saglayan bir prognostik arag olarak gelistirilmistir. Bu galisma, RAI'nin pediatrik ABH
hastalarinda prognozu 6ngérmedeki etkinligini ve klinik karar slreglerine katkisini dederlendirmeyi
amaclamaktadir.

Gereg-Yontem: Calisma, Ocak 2021 ile Aralik 2022 tarihleri arasinda Cocuk Hastanesine ABH tanisi
alan 221 hasta Uzerinde retrospektif olarak gergeklestirilmistir. Dahil edilme kriterleri; serum kreatinin
diizeyinin 1 mg/dL Uzerinde olmasi, en az g kez kreatinin 6lgimi yapilmis olmasi ve yas araliginin 1
ay ile 18 yas arasinda bulunmasidir. RAI, kreatinin dedisimi ve hasta durum skorlarinin carpimi ile
hesaplanmis ve hastalar RAI >8 (yliksek risk) ve RAI <=8 (dusik risk) olmak Uzere iki gruba
ayrilmistir. Demografik, klinik ve laboratuvar verileri dederlendirilmis, gruplar arasinda istatistiksel
analizler yapilmistir.

Bulgular: Hastalarin %15,4'0 RAI >8 (yiksek risk) grubunda, %84,6'si RAI <=8 (diisiik risk) grubunda
yer almistir. RAI >8 grubundaki hastalarda mortalite orani (%88,2) ve diyaliz gereksinimi (%38,7)
anlamli derecede yiksek bulunmustur (p<0,001). Bu grupta taburculuk GFR ve alblimin dizeyleri
diisiik, kreatinin ve BUN dizeyleri yiiksek saptanmistir (p=0,001). Ayrica, RAI >8 grubunda metabolik
asidoz daha sik gorilmis ve yodun bakim yatis sireleri anlamli derecede daha uzun bulunmustur
(p=0,001). RAI <=8 grubundaki hastalar ise daha yiiksek iyilesme orani (%89,1) ve daha iyi bébrek
fonksiyonlari tespit edilmistir.

Sonug: Sonug olarak, RAI >8 olan hastalarda yiliksek mortalite oranlar (%88,2), disiik iyilesme
oranlarn (%14,3), kétulesmis bobrek fonksiyonlar ve artmis diyaliz gereksinimi gosterilmistir. Ayrica,
bu grupta yogun bakim yatis siireleri anlamli sekilde uzamistir. Yiksek RAI skoruna sahip hastalarin
erken tanimlanmasi, yodun bakim yonetiminde daha hedefe yonelik tedavi stratejilerinin
uygulanmasina olanak saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Akut Bébrek Hasari (ABH), Renal Anjina indeksi (RAI), Prognoz, Diyaliz
gereksinimi
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idrar Kontrolii Olmayan Yas Grubunda, Idrar Kiiltiiri igi_n Akill Bez Kullanimi ve
Sonuclarin Uriner Kateter Yontemi ile Karsilastirilmasi: Ilk Sonuclarimiz

Sule Oztiirk Kurtoglu?, Mine Basibiiyiik!, Ayse Istabullu Tosun2, Mustafa Ali Misirlit, Ahmet Volkan
Kurtoglu3, Cihangir Akgiin4, Onder Yavagcan*

{stanbul Medipol Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

2[stanbul Medipol Universitesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dali

3{stanbul Bezmialem Vakif Universitesi, Néroloji Anabilim Dall

4Istanbul Medipol Universitesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali

Giris: Cocuklarda idrar yolu enfeksiyonu (IYE) tanisinda dogru idrar érnedi alimi, hem kabul edilebilir
kontaminasyon oranlari ile dogru sonuca ulasmak igin, hem de tedaviyi ve ileri tetkikleri planlamak
acisindan c¢ok O6nemlidir. Rehberlerde uygun idrar Ornedinin alinma sekli icin fikirbirligi
bulunmamaktadir. idrar kiiltiri icin érnek aliminda, Amerikan Pediatri Akademisi‘ne goére (AAP) ilk
tercih invaziv yéntemlerin (suprapubik aspirasyon veya (riner kateterin (UK), National Institute for
Health and Care Excellence (NICE) rehberlerine goreyse dncelikli olarak noninvaziv yontemlerin (temiz
yakalama, pediatrik torba, idrar toplama pedleri) kullaniimasi 6nerilmektedir. Noninvaziv yaklasimlar
arasinda temiz vyakalama yoOntemi Onceliklidir. Ancak idrar kontroli olmayan yas grubunda
uygulanmasi zordur. Pediatrik torba alternatif gibi goriinse de, ylksek yanlis pozitif ireme oranlari
nedeniyle glvenilir kabul edilmemektedir.

Hastanemizde gelistirilen, steril edilmis idrar toplama haznesi sayesinde kontaminasyonu azaltmayi
amaclayan Akilli Bez (AB) (Pinemed_drCA®) yontemi, invaziv yontemlere alternatif olarak 2022
yilindan itibaren uygulanmaktadir. Bu calismamizda AB ve UK ile alinan idrar érneklerindeki
kontaminasyon, maliyet ve hasta memnuniyet oranlarinin karsilastinimasi amaclandi.

Yéntem: 1 Ocak - 31 Aralik 2024 tarihleri arasinda Istanbul Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Kliniklerinde IYE disunilerek idrar kiltiri ahinan, 1-36 aylik (ortalama 9 ay) 1326 (435 erkek, 891
kiz) cocukta, UK ile 81, AB ile 1245 idrar kiltir 8rnegi verileri kullanildi. UK ve AB ile alinan érneklerde,
bir gesit Uropatojen bakterinin >=10.000 cfu/mL saptanmasi anlamli Greme olarak kabul edildi.
Kontaminasyon, birden fazla bakterinin uremesi olarak tanimlandi.

Bulgular: En sik bagvuru sikayetleri sirasiyla ates (%50), huzursuzluk (%?27), istahsizlik (%25) olarak
saptandi. UK ile alinan érneklerin %38’i poliklinik, %62'si yatan, AB ile alinan &rneklerin ise %99’u
poliklinik hastasindan alindi. UK grubunda pozitif Greme orani %17 iken AB’'de %8.4 olarak gorildi
(p:0.006). Kontaminasyon oranlan UK grubunda %4.9 iken, AB grubunda 3.6
saptandi (p:0.5). Kizlarda kontaminasyon orani %4.2 iken erkeklerde %2.8 olarak belirlendi

(p:0.2).

Sonug: Maliyet ve hasta memnuniyet verileri ile zenginlestirecegimiz calismamizda AB ydnteminin
invaziv bir ydntem olan UK ile benzer sonuglara sahip oldugu gériilmistir. Ozellikle hem aileler hem
hekimler tarafindan noninvaziv yOntemlere artan ilgi gbz onlnde
bulunduruldugunda AB yo6ntemi glivenli bir alternatif olarak dederlendirilebilir. Bu yéntemin klinik
kullaniminin yayginlastiriimasini ve daha gok galisma ile sonuglarin zenginlestirilmesini d6nermekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Akilli bez, Uriner kateter, idrar yolu enfeksiyonu, idrar kiltira
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Alport sendromu tanili gocuk hastalarda genetik analiz ve prognoz

Neslihan Cicek!, Nurdan Yildiz!, Sercin Giiven?, Ceren Alavanda?, Ozde Nisa Tiirkkan!, Pinar Ata?,
ibrahim Gékge!, Harika Alpay!

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Bilim Dali, Istanbul

Amag: Alport Sendromu (AS), COL4A3, COL4A4 ve COL4A5 genlerindeki mutasyonlarla ortaya gikan,
genis bir klinik yelpaze gosterebilen ilerleyici genetik bir bobrek hastalididir. Calismamizda, cocuk
hastalarda AS'nun klinik ve genetik 6zelliklerini, genotip-fenotip iliskilerini ve prognozunu
dederlendirmeyi amacladik.

Gereg-Yontem: 2016 ile 2024 yillan arasinda genetik analiz yapilan 54 (36 kiz, 18 erkek) AS’lu gocuk
hasta galismamiza dahil edildi. Demografik, klinik, laboratuvar 6zellikleri, bébrek biyopsi ve genetik
test sonuglari, tedavileri ve takip sonuglari dederlendirildi.
Bulgular: Ilk bagvuruda medyan yas 6.2 yil (3.9-9), ortalama takip siiresi 7.8 + 4.1 yil idi. 54 hastanin
24'0 (%44.4) X'e bagh AS, 14'lU (%26) otozomal resesif AS ve 16'si (%29.6) otozomal dominant AS
tanisi aldi. Bébrek biyopsisi yapilan 22 hastanin (%40.7) 4'G (%18.2) fokal segmental glomriloskleroz
(FSGS) tanisi almis ve bunlardan liglinde son dénem bébrek hastaligi (SDBH) gelismistir. Ik basvuruda
hipertansiyon ve proteintri, tahmini glomertiler filtrasyon hizinda (tGFR) azalma, SDBH ve bébrek nakli
otozomal resesif AS tanih hastalarda daha ylksek bulunmustur (p<0.05).
Sonug: Genetik analiz, AS olan hastalarda taniyi dogrulamak ve prognozu tahmin etmek igin cok
6nemlidir. Otozomal resesif kalitim paterni, nefrotik dlizeyde proteintri, hipertansiyon, tGFR azalmasi
ve SDBH riskinin daha ylksek olmasiyla iliskilidir. Alport sendromu, biyopsi ile FSGS tanisi alan
hastalarda akilda tutulmali, tantyi dogrulamak ve immiinosupresif tedavilerin potansiyel zararli yan
etkilerinden kaginmak igin genetik analiz yapilmaldir.

Anahtar Kelimeler: Alport sendromu, fokal segmental glomeriloskleroz, genetik analiz, prognoz
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[KSS-01]
Tip 1 Diabetes Mellitus Cocuk Hastalarda 24 Saat Yasam Icj Kan Basincinin ve
Arteriyel Sertligin Erken Degerlendirilmesi ile Vaskiiler Saghgin Korunmasi

Cansu Ceren Eryillmaz Cakar?, Melek Yildiz2, irem Ozbaba3, Alev Bakir Kayi*, Hande

Karpuzoglu®, Baddagil Yavas Aksu®, Zeynep Nagehan Yurik Yildirrm®, Alev Yilmaz®

istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

2fstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Gocuk Endokrinoloji
Bilim Dal

3i{stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi

4Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Enstitlisi

5{stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya ABD

6istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali

Amag: Tip 1 Diabetes Mellitus (T1DM)’lu hastalarin mortalitesinde kardiyovaskdiler hastalik (KVH) ilk
siradadir, diyabetik bobrek hastaliginin (DBH) gortilme sikhdi %25 ila 35 arasindadir. Calismamizda
T1DM'li cocuklarin 24-saatlik yasam ici kan basinci izlemi (YIKBI) ve arteriyel sertlik (AS) dlgiimiyle;
diyabetin vaskiiler saglik tizerindeki etkisini ve AS’nin klinik izlemle ve YIKBI parametreleriyle iliskisini
dederlendirmek amaglanmistir.

Yontem: Bu galismaya, ardisik basvuran 74 T1DM'li ve 68 saglikh cocuk dahil edildi, alti ay boyunca
izlendi. Calismaya 6-20 yas arasi, 16 yasindan once tani almis olan ve en az 3 yildir takipli olan, Ucg¢
ayda bir duzenli takiplerini aksatmayan, mikroalbuminurisi olmayan T1DM'li gocuklar galismaya dahil
edildi (Figir 1). Calismaya dahil edilen gocuklarin AS ve YIKBI Mobil-o-Graph cihaziyla degerlendirildi
(Figlr 2).

Bulgular: Calismamiza, T1IDM’'li 39 kiz, 35 erkek ve sagliklh 37 kiz, 31 erkek alindi. TIDM’lilerin yas
ortalamasi 13,81 + 3,42 yil iken saglikhlarin 13,13 + 3,43 (p=0,123) yildi. Mikroalbumindirisi olmayan
ve takiplerinde ofis kan basinci normal olan 9 T1DM'li gocuk hipertansiyon tanisi aldi. TLDM’li gocuklarin
ortalama arteryel basinci (OAB) ve diyastolik kan basinci (DKB) ortalamalari saghkli cocuklara goére
anlamli olarak yuksekti (sirasiyla p=0,01 ve p=0,022). TLDM'lilerin ortalama glomertiler filtrasyon hizi
(GFH) 115,94+19,87mL/min/1.73m2 iken saghkhlarin 107,18+11,33mL/min/1.73m2 idi (p=0,009).
T1DM’li gocuklarda GFH’si normal olanlarin (n=45), hiperfiltrasyonu olanlara gére (n=23) DKB’si
anlamli distkti (p=0,006). Hiperfiltrasyonu olanlarin nabiz dalga hizi (NDH) ve agumentasyon indeksi
(Aix75) ortalamalar da dusukti (p>0.05). Erkeklerin NDH'si kizlardan anlamli yuksekti, TLDM’li kizlar
ve erkekler ayri ayri karsilastirildiginda AIx75 glindtiz degerleri TIDM'lilerde anlamli yliksekti (sirasiyla
p=0,046 ve p=0,048). NDH ortalamalari, sistolik dippingi patolojik olan T1DM'lilerde daha yuUksek
bulundu (gece p=0,046). NDH timgin ve gece, kotli glisemik kontrolli TiDM'lilerde, iyi
kontrollilerden anlaml yiksekti (sirasiyla p=0,034 ve p=0,043). Diyabet siiresine bagh olarak NDH
dederlerinde istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktu. TIDM’'li cocuklarin en blylk yas grubunda
(>=15 yas), daha kiglk yas gruplarina kiyasla NDH tiim glin ve gece ortalamasi anlamh ylksek
saptandi (p=0,017 ve p=0,016).

Tartisma ve Sonug: Ozetle, TIDM'li cocuklarda, literatiirle benzer olarak OAB ve DKB ortalamalari
sadliklilara gére anlamli yuksekti. Hiperfiltrasyonu olan gocuklarin normal GFH’li TIDM’lilere gore
DKB'lerinin ve OAB’lerinin anlamli dislik oldugu saptandi. Kétl glisemik kontrolii olan T1DM'lilerin ve
15 yasindan biytk T1DM’lilerin NDH ortalamasi anlamli yiksekti. Komorbideteleri dnlemek icin etkili
glisemik kontroliin saglanmasi ¢cok énemlidir. Tanidan 3 ila 5 yil sonra TIDM'li gocuklarda rutin olarak
YiKBi'nin ve AS’nin degerlendirmesi yararhidir. Risk faktérii olan TIDM'li cocuklarin YIKBi’sini ve AS'yi
beraber degerlendirmek DBH ve KVS'yi erken 6ngérmede etkili olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Mikrovaskiler komplikasyon, hiperfiltrasyon, komorbidite, diyabetik nefropati,
nabiz dalga hiz
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Calisma Grubu ve Calismanin Tasarimi

Calisma Gruplan - Saglikh Cocuk/Gengler
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24-saat Yasam ici Kan Basinc1 ve Arteriyel Sertlik Degerlendirmesinin TIDM

-

TIDM Saglikli Kontrol ..

(n=74) (n=68) p degeri
Sistolik KB- 24-Saat (mmHg)  112.36 £8.29 109.62+6.44  0.07
Sistolik KB- giindiiz (mmHg) 115.15+8.35 112.84+6.78 0.19
Sistolik KB- gece (mmHg) 107.62 £8.86 103.87+6.15 0,02
Sistolik KB SDS- 24-Saat -0.02+0.13  -0.40+0.87 0,02
Sistolik KB SDS- giindiiz -0.03+0.13 -0.57+0.91 0,07
Sistolik KB SDS- gece 0.75+£0.11 0.42+0.76 0,07
Diyastolik KB- 24-Saat (mmHg) 61.89 + 6.65 58.04 + 6.92 0,001
Diyastolik KB- giindiiz (mmHg) 69.12 + 6.02 66.29 + 6.24 0,007
Diyastolik KB- gece (mmHg) 61.89+6.65 58.04 £6.92 0,0002
Diyastolik KB SDS- 24-Saat -0.12+1.00 -0.71+1.11 0,001
Diyastolik KB SDS- giindiiz -0.47+1.00 -0.98+0.97 0,002
Diyastolik KB SDS- gece 1.01+£099 0.36=+1.02 0,0001
OAB - 24-Saat (mmHg) 87.41 £6.15 84.59+5.43 0.022
OAB- giindiiz (mmHg) 90.20+6.16 87.57+£5.82 0.01
OAB - gece (mmHg) 82.77+6.71 79.25+5.83 0.002
OAB SDS- 24-Saat 0.99+£0.99 0.58+0.81 0.01
OAB SDS- giindiiz 0.63+0.96 0.26+0.816 0.017
OAB SDS- gece 1.84+1.12 1.34+0.97 0.005
NDH 24-SAAT (m/sn) 4.5(4.4-47) 4.54.3-4.7) 0.14
NDH giindiiz (m/sn) 4.6 (4.5-4.8) 4.54.4-4.7) 0.17
NDH gece (m/sn) 4.4 (4.3-4.6) 4.4(4.2-4)5) 0.23
Alx 24-SAAT (m/sn) 25.0+7.4 23.5+6.9 0.25
Alx giindiiz (m/sn) 27.7+7.9 255+73 0.1
Alx gece (m/sn) 19.7+£9.7 18.9+8.6 0.6
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[KSS-02]

Pediatrik nefrolojide yapay zeka: klinik karar verme siirecinde GPT modellerinin
performansinin degerlendirilmesi

Nadide Melike Sav
Dizce Univeritesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefrolojisi Bolimui,
Dtizce

Amac: Yapay zeka (YZ), klinik karar destek sistemlerinde 6nemli ilerlemeler sunarak saglik
hizmetlerinde dénUstiricl bir arag olarak ortaya cikmistir. Ancak, pediatrik nefroloji gibi uzmanlasmis
alanlarda YZ modellerinin performansi ve uygulanabilirlii henliz yeterince arastirilmamistir. Bu
calisma, iki YZ tabanh dil modelinin, GPT-3.5 ve GPT-4'lin, pediatrik nefrolojideki klinik karar alma
performansini dederlendirmeyi amaclamistir. Modeller dort kritere gére dederlendirilmistir: dogruluk,
kapsam, hasta dostu olma ve klinik uygulanabilirlik.
Gereg-Yontem: >=5 yillik deneyime sahip kirk gocuk nefroloji uzmani, Google Forms aracilidiyla 1-5
Olcedi kullanarak 10 klinik soruya verilen GPT-3.5 ve GPT-4 vyanitlarini derecelendirmistir.
Bulgular: Hem GPT-3.5 hem de GPT-4, tim kriterlerde karsilastirilabilir performans gdéstermis ve
istatistiksel olarak anlaml bir fark gézlenmemistir (p>0,05). GPT-4, tim parametrelerde biraz daha
yluksek ortalama puanlar sergilemistir ancak farklar ihmal edilebilir dizeydedir (tim kriterler igin
Cohen'in d<0,1). Guvenilirlik analizi her iki model igin de dusuk i¢ tutarhlik ortaya koydu (Cronbach'in
alfa dederi 0,019 ile 0,162 arasinda dedisiyordu). Korelasyon analizi katilimcilarin mesleki deneyim
yillar ile GPT-3.5 dederlendirmeleri arasinda anlamli bir iliski olmadigini gosterdi (korelasyon
katsayilari -0,026 ile 0,074 arasinda degisiyordu).
Sonug: GPT-3.5 ve GPT-4 klinik karar destedinin temel seviyesini saglarken, hicbir model pediatrik
nefrolojinin benzersiz zorluklarini ele almada Ustilin bir performans géstermedi. Bulgular, uzmanlasmis
alanlarda AI modellerinin uygulanabilirligini ve guvenilirligini artirmak igin alan-spesifik egitim ve
gincellenmis klinik yénergelerin entegrasyonuna olan ihtiyaci vurgulamaktadir. Bu calisma, pediatrik
nefrolojide Al anlayisimizi gelistirerek Al destekli daha iyi klinik kararlar icin yol acti.

Anahtar Kelimeler: ChatGPT, Cohen's d, Cronbach's alpha, Klinik karar destek sistemleri, Yapay
zeka
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Sekil 1
Comparative Performance of GPT-3.5 and GPT-4 Models

GPT-3.5 3.02 2.99 2.96 2,98

3.0

2.5

2.0

Scores

0.5

0.0

Accuracy Understandability Clinical Suitability Overall Score
Metrics

GPT-3.5 (pembe) ve GPT-4 (mavi) icin dort dogru klinik bilgi kriterindeki ortalama
puanlart gostermektedir: dogruluk, anlasilabilirlik, klinik uygunluk ve genel puan.
GPT-4 tiim olciitlerde GPT-3.5'ten daha iyi performans gosterirken, farklar
istatistiksel olarak anlamli degildir.
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[KSS-03]

Serum podokaliksin diizeyi nefrotik sendromun tanisinda ve steroid yanitini
ongormede potansiyel bir biyobelirte¢c mi?

Emre Leventoglu?!, Mustafa Soran!, Ummiigiilsiim Can2
Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji BolumU, Konya, Turkiye
2Konya Sehir Hastanesi, Tibbi Biyokimya B6limu, Konya, Tlrkiye

Amag: Nefrotik sendrom (NS) en sik goérilen glomeriller hastaliklardan biridir. Hastalarin yaklasik
%85-90'Inda glukokortikoidlerle 4-6 hafta icinde remisyon sadlanir. Steroide duyarli NS (SSNS) olan
bu hastalarin %70-80'inde takip sirasinda en az bir kez relaps goériliir. Remisyona girmeyen hastalarda
ise steroide direncgli NS (SRNS) mevcuttur. Podokaliksin, podosit aktin iskeletiyle etkilesime girerek
ayaksi cikintilarin normal yapida olusmasini saglar. idrardaki podokaliksinin IgA nefropatisi ve HSP
nefriti olan hastalarda podosit hasari ile iliskili oldugu saptanmistir. Podokaliksinin birgok glomertler
hastalidi tespit etmede Uriner belirtegler olarak kullanilabilecegi gosterilmistir. Bu arastirmada NS tanili
cocuklarda serum podokaliksin dlizeylerinin saghkl kontrol grubu ile karsilastirilmasi ve steroid
yaniti/relaps  durumuna gbre hastalar arasinda fark olup olmadidi incelenmistir.
Gereg-Yontem: Hastalardan tani aninda rutin tetkiklerine ek olarak serum podokaliksin dizeyi alinmis
ve hastalara glukokortikoid baslanmistir. Hasta/kontrol grubu, SSNS/SRNS ile relaps
gelisen/gelismeyen hastalarda tani anindaki serum podokaliksin dlzeyleri dahil olmak Uzere
laboratuvar parametreleri arasinda fark olup olmadigi dederlendirilmistir.
Bulgular: Calismaya toplam 25 hasta dahil edilmistir. Hastalarin yas ortalamasi 7,40+3,71 vyildir.
Erkek/kiz orani 1,77'dir. Tani aninda ortalama serum kreatinini 0,28+0,13 mg/dL, albimini 1,98+0,27
g/dL, spot idrarda protein/kreatinin orani ise 6,64+3,73 mg/mg’dir. Tim hastalara 2 mg/kg/gun
(maksimum 60 mg/gin) prednizolon tedavisi baslanmistir. 6 haftalik tedavi sonunda remisyon 19
(%76) hastada saglanirken 6 (%?24) hastada steroide yanit alinamamistir. SRNS saptanan hastalarin
4'tine (%66,6) bobrek biyopsisi yapilmis ve minimal lezyon hastaligi, IgM nefropatisi, C3 glomertlopati
ve diffiiz mezengial skleroz (DMS) gérilmistir. iki hastada ise NPHP2 geninde patojenik mutasyon
saptanmistir. Remisyon sadlanan hastalarin 8‘inde (%42,1) steroid dozu azaltildiginda relaps
gelismistir.

Tani anindaki kilo ve kan basinci 6lgimleri, hemoglobin ve hemotokrit degerleri, serum kreatinin ve
albimin seviyeleri ve proteintri miktar ile steroide yanit/relaps arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark saptanmamistir. Ortalama serum podokaliksin diizeyleri hasta grubunda kontrol grubuna kiyasla
daha yuksektir (1,87+0,63 ng/dL’ye karsilik 1,61+0,42 ng/dL, p=0,039). SRNS’de podokaliksin dizeyi
1,76+0,53 ng/dL iken SSNS’'de 1,91+0,67 ng/dL'dir (p=0,627). Dogrusal regresyon analizinde
proteintri miktan arttikca podokaliksin dlizeyi dismektedir (serum podokaliksin diizeyi= 2,209 -
0,050*spot idrar protein/kreatinin orani, R2= 0,088, p=0,151). Relaps ve serum podokaliksin diizeyi
arasinda anlamlh fark saptanmamistir.
Sonug: Bu calismada, serum podokaliksin diizeylerinin NS'de saglikli kontrol grubuna kiyasla daha
ylksek oldugu bulunmustur. Ancak SSNS ve SRNS arasinda anlamli bir fark saptanmamistir. Protein(ri
miktari ile podokaliksin duzeyleri arasinda negatif iliski gézlemlense de bu iliski istatistiksel olarak
anlamh dedildir. Bu sonuglar, podokaliksinin NS tanisinda bir biyomarker olarak potansiyel tasisa da,
tedavi yaniti ve relaps gelisimiyle iliskisinin netlesmedigini gostermektedir. Gelecekte yapilacak
calismalarda, podokaliksinin klinik takibin iyilestirilmesindeki roli daha detayl bir sekilde arastirilabilir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom, Podokaliksin, Relaps, Steroid duyarh nefrotik sendrom,
Steroid direngli nefrotik sendrom
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[KSS-04]

Eklem Hipermobilitesi Ve iseme Bozuklugu Arasinda Iliski Var Midir?

Sevcan Hatipoglu?, Ayse Kardelen Acar?, Erkam Yildirnm?, Meral Torun Bayram?, Salih Kavukgu?,
Alper Soylut

1Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklan Cocuk Nefroloji A.B.D.
2fzmir Katip Celebi Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii Fizyoterapi ve Rehabilitasyon A.B.D.

Amac: Eklem hipermobilitesi kolajen sentez bozuklugu ile iliskilendirilmistir. Vezikolreteral reflQ
(VUR), konstipasyon ve iseme bozuklugu olan gocuklarda eklem hipermobilitesi sikhidinin arttigi
bildirilmistir. Biz bu calismada kilinigimizde iseme disfonksiyonu olan gocuklarda eklem hipermobilitesi
sikligini arastirdik.

Gereg-Yontem: Calisma grubuna 5-12 yas araliginda iseme bozuklugu tanisi konulan gocuklar alindi.
Ayni yas grubunda bir kontrol grubu olusturuldu. iseme bozuklugu tanisi ayrintili 8ykd, fizik muayene,
iseme cizelgesi, CBBDQ 0lgegi (Turkge versiyonu) ve gereken hastalarda troflowmetre/Grodinami ile
konuldu. Beighton skorundan dokuz lzerinden doértten fazla puan alanlarin eklemlerinin hipermobil
oldugu kabul edildi. Calisma ve kontrol grubu eklem hipermobilitesi siklidi yoninden karsilastirildi.
Bulgular: Calisma grubuna toplam 63 hasta (E/K=25/38), kontrol grubuna 32 olgu (E/K=11/21) alindi.
Calisma grubundaki hastalarin 45’inde asin aktif mesane, 18‘inde disfonksiyonel iseme vardi. Eklem
hipermobilitesi, calisma grubunda kontrol grubundan yuksek idi (42/63 vs 11/32, p:0.003, OR:3.8).
Ancak calisma grubunda eklem hipermobilitesi sikhdi asiri aktif mesane ve disfonksiyonel iseme alt
gruplarinda farkli dedildi. (28/45 vs 14/18 p:0,237). Calisma grubunda eklem hipermobilitesi olanlarda
VUR ve hidronefroz, eklem hipermobilitesi olmayanlara gore yiiksek bulundu. (13/42 vs 1/21 p:0.018
OR:9.0). Hipermobilitesi olan grupta idrar yolu enfeksiyonu sikligi daha fazlaydi (22/42 vs 3/21 p0.004
OR:6.6) ancak renal skar orani hipermobilitesi olanlarda (14/21 vs 1/3) farkli dedildi. Tim olgular g6z
online alindiginda hipermobil olan ve olmayanlar arasinda CBBDQ 6lcedi puanlari farkli degildi. CBBDQ
Olcegine gére mesane, barsak ve total puanlar calisma grubunda kontrol grubundan anlamli dlglide
yuksek bulundu.
Sonugc: Iseme bozuklugu olan gocuklarda eklem hipermobilitesi sikligi artmis, ancak asiri aktif mesane
ve disfonksiyonel iseme alt gruplarinda farkli bulunmamistir. Ote yandan eklem hipermobilitesi varhig
VUR ve hidronefroz sikligini artirmistir.

Anahtar Kelimeler: Barsak, hipermobilite, iseme, mesane
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[KSS-05]

Kronik bobrek hastaligi olan gocuklarda Vanin-1, FOXO1 ve FOXO3 protein
diizeyleri

Lale Ovchiyeva!, Muhammed Ali Kizmaz?, Ferah Budak?, Osman Dénmez?, Bilal Yildiz!
1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Immunoloji Ana Bilim Dali

Amac: Kronik bobrek hastaligi (KBH), bébrek fonksiyonlarinin diyaliz tedavisine ihtiya¢g duyulacak
kadar slrekli azalma g0sterebildigi geri donlisimstz bébrek hasaridir. KBH patofizyolojisi tam olarak
aydinlatilamamistir. Kronik hipoksi ve oksidatif stres KBH hastaliginin ilerlemesine neden olan temel
temel bilesenlerdendirler. Kronik hipoksi ve oksidatif stres etkili 6nemli proteinlerden Vanin-1,
Forkhead box transkripsiyon faktori O1 (FOXO1) ve 3’Un (FOXO3) renoprotektif etkileri ile KBH
patogenezini etkileyebilecedi ileri strilmisse de bu proteinlerin gocuklardaki rolleri belirsizdir. Bu
galismanin amaci farkl evrelerdeki KBH’de idrar ve serum FOXO1, FOXO3 ve Vanin-1 dlzeylerini KBH
etiyolojisi, hipertansiyon varligi ve biyokimyasal parametreler ile birlikte dederlendirmektir.
Gereg-Yontem: KBH tanili gocuk hastalar prediyaliz KBH (Evrel-4 KBH), hemodiyaliz tedavisi alan KBH
(son dénem KBH) ve saglikli gocuklar calismaya dahil edilerek bu hastalarda ELISA y6ntemi ile serum
ve idrarda FOXO01 ve FOXO3 ve idrarda Vanin-1 dazeyleri Olgllmuistdar.
Bulgular: Hemodiyaliz tedavisi alan KBH grubunda idrar FOXO1 ve FOXO3 duzeyleri prediyaliz KBH ve
kontrol grubuna gére artmisti. Prediyaliz KBH hastalari ve kontrol grubu arasinda ise idrar FOXO1 ve
FOXO3 dizeyleri agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktu. Prediyaliz KBH, Hemodiyaliz
tedavisi alan KBH ve kontrol grubunda serum FOXO1 ve FOXO3 dlizeyleri benzerdi. Prediyaliz KBH ve
hemodiyaliz tedavisi alan KBH hastalarinda idrar Vanin-1 dizeyleri kontrol grubuna gére artmisti.
Prediyaliz KBH hastalari ve hemodiyaliz tedavisi alan KBH hastalarinda idrar vanin-1 dlzeyleri benzer
bulundu. Prediayaliz KBH hastalarinda eGFR ile idrar Vanin-1 dlizeyleri istatistiksel olarak anlamli
korelasyon gdsteriyordu. Ote yandan bu hasta grubunda eGFR ile FOXO1 ve FOXO3 diizeyleri arasinda
herhangi bir korelasyon yoktu ve serum albiminini etkileyen en 6nemli faktor ise idrar FOXO3
dizeyleriydi. Serum ve idrar FOXO1 ve FOXO3 dizeyleri ve idrar Vanin-1 dizeyleri KBH etiyolojisine
ve hipertansiyon varhidina gbre degisim gbstermedi.
Sonug: Bulgularimiz prediyaliz KBH’de renoprotektif FOXO1 ve FOXO3 Uretiminde artis olmadigini, bu
durumun cocuklarda KBH’nin progresine katkida bulunabilecedini ve FOXO1 ve FOXO03'in KBH
ilerlemesini engelleyebilecek uygun hedef proteinler olabileceklerini gostermektedir. Ote yandan gocuk
prediyaliz ve hemodiyaliz KBH hastalarindaki idrar Vanin-1 artiglani eriskin popullasyonun aksine
hipertansiyon varlidi ile iliskisizdir ve GFR'nin bozulmasinin bir sonucu gibi gériinmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kronik bébrek hastaligi, FOXO1, FOX03, vanin-1, hipertansiyon
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[KSS-06]

Cocuklarda Nitrofurantoin Profilaksisinin Solunum Fonksiyon Testlerine Etkisinin
Degerlendirilmesi

Erkam Yildinm?, Halime Yagmur?, Derya Ozmen?2, Sevcan Hatipoglu?, Alper Soylu?!, Ozge Atay!, Meral
Torun Bayram!

1Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi

25.B.U. DR. BEHGET UZ GOCUK HASTALIKLARI VE CERRAHISI EGITIM VE ARASTIRMA HASTANESI

Amagc: Nitrofurantoin, c¢ocukluk cadinda idrar yolu enfeksiyonlarinin (IYE) profilaksisinde siklikla
kullanilan bir antibakteriyel ajandir. Nitrofurantoin ile ilgili gastrointestinal, kutan6z, hematolojik yan
etkiler gocuklarda daha énce bildirilmistir. Ancak nitrofurantoin kaynakli akut veya kronik pulmoner
toksisite erigkin dénemde iyi tanimlanmis olup c¢ocuk hastalarda nadiren bu tip bir toksisite
bildirilmistir. Bu calismada uzun sureli nitrofurantoin kullanan hastalarin solunum fonksiyon testi (SFT)
ile akciger fonksiyonlarinin dederlendiriimesi amaglanmistir.
Gerec-Ydntem: En az 3 aydir tekrarlayan IYE nedeniyle nitrofurantion profilaksisi kullanan 7-17 yas
arasl cocuk hastalar calismaya dahil edildi. Kronik hastaligi olan hastalar calismaya dahil edilmedi.
Benzer yas grubunda kontrol grubu olusturuldu. Hasta ve kontrol grubunun demografik 6zellikleri ve
fizik muayene bulgulan kayit edildi. Her iki gruba SFT yapildi. FVC (zorlu vital kapasite), FEV1 (bir
saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim), FEV1/FVC, FEF25-75 (zorlu vital kapasitenin %25’i ile %75’e
kadarki ortalama akim), PEF (ekspiratuar zirve akim hizi) dederleri kaydedildi. SFT verileri hasta ve
kontrol grubu arasinda karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya 26 hasta, kontrol grubuna 15 olgu alindi. Hasta ve kontrol grubunun yas ve
cinsiyet oranlari benzerdi (sirasiyla 135.35+32,99 vs. 128,93+29,61 ay; p:0,53, kiz erkek orani 24/2
vs. 14/1; p:0,70). En sik nitrofurantoin kullaniima nedeni iseme disfonksiyonuna bagli tekrarlayan IYE
idi. Nitrofurantoin kullanan 19 hastada (%73,1) yan etki izlenmedi. Alti hastada (%23,1) bulanti kusma
gelisti. Bir hastada karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik saptandi. ilag kesildikten sonra geriledi.
Spirometrik veriler incelendiginde FEV1/FVC ile FEF25-75 dederleri hasta grubunda, kontrol grubuna
gore anlamli Olgide dasuk saptandi (sirasiyla p:0,044, p:0,045).
Sonug: Uzun streli nitrofurantoin kullanimi ¢ocuk hastalarda distal hava yollarunda obstriktif tipte
akciger hastaliina sebep olabilir. Daha fazla hasta ve kontrol grubunu iceren ve hastalarin tedavi
Oncesi ve sonrasi SFT dederlerinin karsilastirildidi cok merkezli calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Nitrofurantoin, Obstriktif Akciger Hastaligi, Solunum Fonksiyon Testi
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[KSS-07]

Cocukluk Cagi Kronik Bébrek Hastaliginda Asimetrik ve Simetrik Dimetilarjinin
Diizeyleri ve Bobrek Fonksiyonlari ile Iliskisi

Hilya Nalcacioglu!, Murat Cihan?, H. Gozde Onal!, Demet Tekcan Karali!
1Ondok_.uz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun
20rdu Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi Biyokimya Anabilim Dali, Ordu

Amacg: Pediatrik kronik bobrek hastaligi (KBH) olan hastalarda arjinin dimetilasyon Urtnleri, bobrek
fonksiyonlari ve kardiyovaskiler saglik acisindan 6énemli biyobelirtecler olarak dederlendiriimektedir.
Asimetrik dimetilarjinin (ADMA) ve simetrik dimetilarjinin (SDMA), metillenmis arjinin proteinlerinin
yikimi sonucu ortaya cikan biyomolekdillerdir ve bu molekdllerin plazma dtizeyleri, nitrik oksit sentezini
ve endotelyal fonksiyonu etkileyerek renal fonksiyon bozuklugu ile iliskilendirilmektedir. Bu galismada,
farkli KBH evrelerindeki cocuk hastalarda ADMA ve SDMA seviyeleri incelenmis ve bébrek fonksiyonlari
ile iliskileri degerlendirilmektedir.

Gerec-Yontem: Bu kesitsel calismaya, KBH evre 2-4 tanili 100 ¢ocuk hasta ile yas ve cinsiyet agisindan
benzer 70 saglikli kontrol dahil edilmistir. Serum ADMA ve SDMA seviyeleri Olglilerek gruplar arasinda
karsilastiriimistir. Glomertler filtrasyon hizi (eGFH) hesaplanarak, ADMA ve SDMA ile iliskisi
dederlendirilmistir.

Bulgular: KBH hastalarinda serum ADMA dizeyleri kontrol grubuna kiyasla anlamli derecede ylksek
bulunmustur (medyan: 0.083 vs. 0.051 pmol/L, p < 0.001). Benzer sekilde, SDMA seviyeleri de KBH
grubunda belirgin sekilde ylksek saptanmistir (medyan: 0.225 vs. 0.184 pmol/L, p = 0.013).
ADMA/SDMA orani agisindan ise gruplar arasinda anlamli bir fark gézlenmemistir (p = 0.392). eGFH
ile ADMA arasinda negatif korelasyon saptanmistir (r = -0.380, p < 0.001). Benzer sekilde, SDMA ile
eGFH arasinda da negatif korelasyon bulunmustur (r = -0.238, p = 0.002).
Gruplar arasi istatistiksel analizler, 6zellikle kontrol grubuyla KBH evre 4 hastalari arasindaki farkin
anlamh oldugunu goéstermistir (p < 0.001). Ayrica, evre 2 ve evre 4 ile evre 3 ve evre 4 arasindaki
farklar da istatistiksel olarak anlamh bulunmustur (p <0.001 ve p = 0.003, sirasiyla).
Sonug: Calismamiz, pediyatrik KBH hastalarinda ADMA ve SDMA seviyelerinin renal fonksiyon
bozuldukga arttigini goéstermektedir. SDMA'nin bobrek fonksiyon bozuklugu icin 6nemli bir biyobelirteg
olabilecedi distnilmektedir. Ozellikle ileri evre hastalarda belirgin artis géstermesi, bu
biyobelirteclerin  hastaligin  ilerlemesini izleme acisindan klinik 6nem tasiyabilecegini
distndtrmektedir. Bu bulgular, gcocuk nefrolojisi pratiginde ADMA ve SDMA'nin potansiyel prognostik
ve terap6étik roll Gzerine daha fazla arastirma yapilmasi gerektigini ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Asimetrik dimetilarjinin, endotel, nitrik oksit sentez, Kronik bébrek hastalidi,
Pediatri
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[KSS-08]

Kronik Bobrek Hastaligi Ile Izlenen Pediatrik Hasta Ebeveynlerinin Hastalk Ile
Ilgili Bilgi Diizeylerinin Degerlendirilmesi

Feyza Nur Ozden Yildiz!, Bahar Bliylikkaragdz?, Kibriya Fidan2, Sevcan A. Bakkaloglu Ezgii2
!Gazi Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Amac: Cocuklarda kronik bobrek hastaligi (KBH), énemli bir morbidite ve mortalite nedeni olmasinin
yani sira saghk harcamalarini arttirmakta ve ulkeler icin 6nemli bir ekonomik yUk olusturmaktadir.
Yapilan galismalar, KBH'nin pediatrik poptilasyonda yaklasik %1 gibi yliksek bir oranda gértlebilecedini
godstermektedir. Calismamizin amaci KBH ile izlenen pediatrik hasta grubu yakinlarinin bilgi diizeylerini
Olcerek hastalik ilerleme hizini bilgi dizeyleri dogrultusunda karsilastirmak, bilgi diizeyinin dustk
olmasinda etkili olan sosyodemografik ¢zellikleri ortaya koymak, hasta yakinlarinin bilgilerinin eksik
oldugu alanlari saptamak ve bilgi dizeyinin hastalar Gizerine olan etkilerini incelemektir.

Gereg-YOntem: Mart 2024-Temmuz 2024 tarihleri arasinda cocuk nefroloji poliklinigine basvuran, en
az 1 yildir KBH ile izlenen, 1-21 yas arasi evre 2, evre 3a, evre 3b, evre 4 ve renal replasman tedavisi
(RRT) uygulanmayan evre 5 KBH ile izlenen 47 olgunun yakinlar galismaya dahil edildi. Literatir
taramasi ile olusturulan KBH bilgi dizeyi anketi uygulanarak hastalik bilgi dizeyleri dederlendirildi.
Hastalarin demografik verileri sorgulanarak ve hasta dosyalarindan elde edilen laboratuvar degerleri
incelenerek bilgi diizeyine etkili olabilecek faktérler degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya %66'si (n=31) erkek ve %34'lG (n=16) kiz olmak lGzere toplam 47 olgunun yakini
dahil edildi. Birincil bakim veren kisilerin %74,5’i anneydi. Hastalarin ortalama izlem slresi 6,5+4,9
yildi. Hastalarin baslica KBH nedeni bdbrek ve (lriner sistemin konjenital anomalileri (CAKUT) olup
(%48,9), bunu kistik boébrek hastaliklani (%23,5) ve herediter nedenler (%10,5) izlemekteydi.
Olgularin %63,8'i erken evre, %36,2'si ise ileri evre KBH idi. Hastalarin tani ani ortalama eGFR 58,3
ml/dk/1,73 m2 (evre 3a) iken, calisma déneminde ortalama eGFR 39,5 ml/dk/1,73 m2 (evre 3b) idi.
Hasta yakinlarinin bilgi diizeyi anketinden aldidi ortalama puanin 100 lzerinden 64,9 oldugu gorulda.
Erken evre olgularin yakinlarinin egitim dlzeyinin daha yiiksek oldugu saptandi (p<=0,05). Bununla
birlikte katihmcilarin %44,6'sinin ortalama puanin altinda kaldigi ve ortalama altinda kalanlarin
%66,6'sinin hastasinin erken evre KBH oldugu saptandi. Geg evrede tani alan ve ailesinde saglik
calisani olan olgularin yakinlarinin bilgi diizeyinin daha yiksek oldugu gérildi (p<=0,05). KBH bilgi
diizeyi ylksek katilimcilarin hastalarinin okul devamsizliginin daha az ve okul basarisinin daha iyi
oldugu saptandi (p<=0,05). KBH bilgi dlizeyi ile glomeriler filtrasyon hizi (GFR) disls miktari/yil ve
hastalik progresyonu arasinda anlamli iliski goérilmedi (p>0,05).

Sonug: Calismamizda genel olarak hasta yakinlarinin KBH ile bilgi dizeyleri iyiydi ancak yanls bildikleri
veya ve eksik olduklari noktalar oldugu da goze carpti. KBH'li hasta izleminde hekime dlsen rol gok
onemli olsa da hasta yakinlarinin bilgi diizeyinin iyi olmasinin hastalik slrecini olumlu etkileyebilecegi
ve hastalarin yasam kalitesini ve okul basarisini arttirabilecedi sonucuna varildi.

Anahtar Kelimeler: Kronik bobrek hastaligi, Bilgi diizeyi, Pediatri, Hasta yakini
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Konjenital Bobrek ve Idrar Yolu Anomalisi olan Cocuklarda Bébrek Skarinin
Biyobelirtecleri Olarak Hipoksiye Duyarl Faktor-1 Alfa ve Niikleer Faktor Eritroid
2 Ilgili Faktor 2

Aylin Gencler?!, Hakim Celik5, Fatih Padali4, Abit Demir?, Safiye Kafadar3
LEskisehir Sehir Hastenesi, Cocuk Nefroloji Klinigi

2Harran Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: Hastaliklari Ana Bilim Dali
3Bergama Necla Mithat Oztiire Devlet Hastanesi, Radyoloji Bélimi

4Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali
SHarran Universitesi Tip Fakiiltesi, Fizyoloji Ana Bilim Dali

Amag: Konjenital Bobrek ve idrar Yolu Anomalileri (CAKUT), cocuklarda bébrek fibrozisine ve kronik
bobrek hastaligina yol acabilen gesitli yapisal malformasyonlar temsil eder. Hipoksiye Duyarli Faktér-
1 Alfa (HIF-1a) ve Nikleer Faktér Eritroid 2 Ilgili Faktér 2 (NRF2), bébrek hastaliklarindaki fibrotik
slireclerde rol oynadigi 6ne surtlmekle birlikte, CAKUT ile iliskili bobrek fibrozisindeki rolleri heniiz
netlik kazanmamistir. Bu baglamda, bu galisma, CAKUT ile iligkili bobrek skari olan gocuklarda HIF-1a
ve NRF2'nin serum seviyeleri ile bobrek elastografi bulgulari, yani kesme dalgasi hizi (SWV), arasindaki
iliskileri saghkh kontrol grubu c¢ocuklarla karsilastirarak arastirmak amaciyla yapilmistir.

Gerec-Yontem: Bu kesitsel calismanin popillasyonu, Ocak 2023 ile Nisan 2024 arasinda Turkiye'nin
Sanliurfa ilindeki Gglincll bir referans merkezde CAKUT tanisi konulan, yaslari bir ay ile 18 yil arasinda
cocuklardan olusmaktadir. Hasta grubu, dimercaptostiksinik asit (DMSA) taramasinda CAKUT ile iliskili
bobrek skari tespit edilen 44 gocuktan, kontrol grubu ise yas ve cinsiyet agisindan hasta grubuyla
eslestirilmis 44 saghkli cocuktan olugsmustur.

Bulgular: Serum HIF-1a ve NRF2 seviyeleri ile SWV dederleri, hasta grubunda kontrol grubuna goére
anlamli derecede yliksek bulunmustur (sirasiyla p=0.001, p=0.003 ve p=0.002). Hasta grubunda HIF-
la seviyeleri ile SWV dederleri arasinda zayif bir pozitif korelasyon tespit edilmistir (p=0.038).

Sonug: HIF-1a ve NRF2 seviyelerinin yuksekligi, CAKUT ile iliskili bébrek skarina sahip cocuklarda
bébrek fibrozisini isaret eden biyobelirtecler olarak potansiyel rollerine isaret etmektedir. HIF-1a
seviyeleri ile SWV dederleri arasindaki korelasyon, HIF-1a'nin bobrek fibrozisinin bir dngoricisi olarak
kullanilabilecegini disindirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital Bébrek ve idrar Yolu Anomalileri (CAKUT), Bdbrek Skari, Hypoxia-

Inducible Factor-1 Alpha (HIF-1a), Nuclear Factor Erythroid 2-Related Factor 2 (NRF2), Bébrek
Elastografi
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[KSS-10]

Nefrotik sendromlu ¢ocuklarda steroid kullaniminin kemik mineralizasyonu ve
goz saghgi lizerine olan uzun donem etkileri: Tek merkez deneyimi

Fatma Uzun?, Aslihan Kara!, Metin Kaya Gurgoze?, Esra Geng!, Tansel Ansal Balci3
!Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim dali, Elazi§

2Frat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji-Romatoloji Bilim dali, Elazi§

3Firat Universitesi Tip Fakdltesi, Niikleer Tip Ana Bilim Dali, Elazi§

Amagc: Nefrotik Sendrom nefrotik dliizeyde proteinlri, hipoalbiminemi, hiperlipidemi ve 6dem ile
karakterize primer tedavi yéntemi glukokortikoidolan glomeriler bir hastaliktir. Bu galismada nefrotik
sendrom tanisiyla takipli ve en az dort ay steroid tedavisi almis olan hastalarda tekrarlayan
glukokortikoid tedavisinin kemik mineralizasyonuna ve g6z saghdi lizerine olan etkilerinin arastiriimasi
amaclanmistir.

Gereg-Yontem: Cocuk nefroloji polikliginde nefrotik sendrom tanisiyla takipli ve en az doért ay
glukokortikoid tedavisi almis olan hastalar galismaya dahil edilmistir. Hastalarin demografik verileri,
laboratuar,b6brek biyopsi sonuclari, genetik analizleri, kemik mineral dansitometresi ve g6z saghgi ve
hastaliklar bélimine konsllte edilerek katarakt ve glokom agisindan muayene analizleri yapilarak
hastalarin sonuglari degerlendirilmistir.

Bulgular: 33 Erkek, 11 Kiz (E/K:3,3) olmak lzere toplam 44 hasta calismaya dahil edilmistir. Ortama
yas 11,4 yil (min:4, max:18 ), ortalama takip siresi 5,2 yil (minl, max:15 ) ve hastalara nefrotik
sendrom tanisi konulma ortalama yasi 5,7 yil (min:1 max:15) idi. 17 hastaya bébrek biyopsisi yapiimis
ve en sik etyolojiler fokal segmental glomerulopati ve mezengioproliferatif glomerulonefrit olarak
saptanmistir. sekiz hastadan genetik tetkik gonderilmis ve iki hastada NPHS1geni heterozigot ve bir
hastada NPHS2 geni homozigot olarak raporlanmistir. Cogu hasta sik relaps tanisi ile takipliyken; en
az relaps sayisi bir, en fazla relaps sayisi 18 olarak belirlenmistir. En sik kullanilan immunsupresif
ilaclar sirasiyla siklosporin, takrolimus ve siklosporin grubuydu. Kemik dansitometresinde L2-L4 Z
skoru ortalama -0,36 (min:-3,2, max 2,1) idi. Dért hastanin Z skoru indexi -2 SD’ nin altinda saptandi.
Go6z sagligi ve hastaliklari muayene sonucunda bes hastada subkapsuler katarakt baslangici, bir
hastada hipertansif retinopati ve bir hastada goz ici basing artisi saptanmistir. KMD -2SD’ nin altinda
olan bes hastanin g6z muayeneleri normal saptanirken, KMD Z skoru -2SD’ nin olan hastalarda relaps
sayisi en fazla sekiz, en az bir olarak saptandi. G6z muayenesinde katarak saptanan hastalarin en fazla
relaps sayisl 18 iken; en az relaps sayisl iki olarak saptanmistir.

Sonug: Nefrotik sendrom tanisiyla tekrarlayan araliklarla glukokortikoid tedavisi almasi gereken
hastalarin kemik mineralizayon defekti ve gézde glokom ve katarakt olusumu riskine yonelik yakin
takip ve tedavi destedi saglanmasi gerektigini disiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: G6z, kemik, Nefrotik sendrom, steroid
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[KSS-11]

Cocukluk Caginda Postenfeksiyoz Glomeriilonefrit: Klinik Ozellikler ve Takip
Bulgular

Cadla Cagh Piskin!, Ayse Hitay Telefon2, Zeynep Tanyeli3, Ahmet Yéntem?, Sinem Sari Gokay3, Umit
Celik?

!SBU Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Adana

2SBU Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Klinigi, Adana

3SBl_) Adana Sehir EJitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Adana

4SBU Adana Sehir EJitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Klinigi, Adana

Amacg: Postenfeksiydz glomertlonefrit (PIGN), akut glomerilonefritlerin 6nemli nedenlerinden biridir.
Bu calismada, Uglncl basamak olarak hizmet veren hastanemize basvuran pediatrik hastalarda
PIGN'nin sikhdini, klinik ve laboratuvar bulgularini, neden oldugu komplikasyonlari ve takip sonuglarini
dederlendirmeyi amacgladik.

Yontem: Kasim 2024 ile Ocak 2025 tarihleri arasinda, hastanemize basvuran ve PIGN tanisi alan
toplam 14 cocuk hasta incelenmistir. Calisma kapsaminda, hastalarin demografik 6zellikleri, klinik
bulgulari, laboratuvar verileri, komplikasyonlar ve takip stireglerine iliskin bilgiler hasta dosyalarindan
retrospektif olarak elde edilmistir. Hastalarin tani ve kontrol anindaki ortalama tahmini glomeriler
filtrasyon hizi (tGFH ) dederleri karsilastirildi. Ayrica tani anindaki ortalama tGFH dederleri, kompleman
C3 duzeyi ve proteinuri dederleri arasindaki iligki arastirildi.

Bulgular: Bu galismaya 11 (%78,5)'i erkek yas ortalamasi 10 yil olan (minimum 6 yil - maksimum 15
yil) 14 hasta dahil edildi. Hastalarin 13 (% 92,9) ‘sinde boJaz enfeksiyonu Oyklisii mevcutken, 1
(%7,1) ‘inde ise cilt enfeksiyonu tespit edildi. Basvuru anindaki en sik
bulgular; makroskopik hematuri (%71), hipertansiyon (%42,8), ve 6dem (%21,3) seklindeydi. Tim
hastalarda antistreptolizin O (ASO) ve antiDNAse-B dederleri ylksek, C3 dederleri dugtkti. Alti
(%42,8) hastada tani aninda C4 dustkligu saptandi. Hastalarin 5 (%35,7)’inde azotemi tespit edildi.
Tani aninda 2 (%14,2) hastada hipertansif ensefalopati ve 1 (%7,1) hastada konjestif kalp yetmezligi
mevcuttu. Hipertansif ensefalopati gelisen hastalarin birinde ek olarak solunum sikintisi ve 6ksurik
bulgulari mevcut olup yapilan serolojik tetkiklerde klinik uyumlu Mycoplasma pneumoniae IgM
pozitiftiligi saptandi. Hastalarin tani anindaki C3 dizeyleri ile proteintri dederleri arasinda anlamh
korelasyon iligkisi saptanmadi (r = 0.016). Tani anindaki ortalama tGFH ile proteintri dizeyleri
arasindaki zayif bir pozitif iliski saptandi (r=0.29). Hastalarin tani aninda ve 15. Gin kontroldeki
ortalama tGFH arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (84.2 vs. 118.9 ml/dk/1.73 m2, p =
0.007). Tum hastalara sivi kisitlamasi ve furosemid tedavisi uygulandi. Sadece bir hastada ek olarak
amlodipin tedavisi verildi ve bu hastada 15. Gln kontroliinde azotemi devam etmekteydi. Diger
hastalarin klinik ve laboratuvar bulgulari 15. Gin kontrollerinde normal dederlere déndii. Azotemisi
devam eden hastanin azotemi bulgular 25. giinde normal dedere déndu. Higbir hastada bébrek biyopsi
ihtiyaci olmadi.

Sonug: Poststreptokokal glomerulonefrit, PIGN prototipi olarak kabul edilmekle birlikte, farkli
bakteriyel, viral, paraziter enfeksiyonlara sekonder olarak da gelisebilecedi unutulmamaldir. PIGN,
klinik ve laboratuvar bulgularla tani konulabilen 6nemli bir akut glomerilonefrit nedenidir.
Calismamizda hastalarda erken dénemde uygulanan sivi kisitlamasi ve semptomatik tedaviyle renal
fonksiyonlarin blylk 6lglide dizeldigi ve uzun dénem komplikasyonlarin énlenebildigi gosterilmistir.
Elde edilen bulgular, bu hasta grubunun dikkatli klinik takibinin ve dlzenli laboratuvar izleminin
6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: antistreptolizin-o, hipokomplementemi, post-enfeksiydz glomerilonefrit,
proteindri
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[KSS-12]

Pediatrik hemodiyaliz hastalarinda vitamin ve eser element diizeyleri: HD
seansinin etkisi

ebnem Kaya', Esra Karabag Yilmaz?, Seha Saygili?, Ayse Agbas?, Nur Canpolat?
IU-C Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul
2JU-C, Cerrahpasa Tip Fakultesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

Amagc: Hemodiyaliz (HD) hastalari vitamin ve eser element eksiklikleri icin risk altindadir. Etiyolojide
birden fazla faktér rol almakla birlikte en 6nemli etkenlerden biri hemodiyaliz tedavisinin diyalizattan
kayip yolu ile suda ¢6zlnen vitamin ve eser element eksikliklerine neden olmasidir. Mevcut bilgiler
agirlikh olarak erigkin calismalarina dayanmaktadir ve pediatrik poplilasyona y6nelik veriler kisithidir.
Bu ¢alismada, kronik HD tedavisi alan gocuklarda vitamin ve eser element eksiklikleri ile hemodiyaliz
seanslarinin bu eksiklikler Uzerine etkisinin dederlendirilmesi amagclanmistir.
Gereg-Yontem: Bu tek merkezli prospektif calismaya yaslari 10 ay ile 18 yas araliginda dedisen toplam
15 kronik HD hastas! (8 kiz) dahil edildi. Hastalarin almakta olduklari tim vitamin ve eser element
destegdine 2 ay slre ile ara verildi. Bu slirenin sonunda, planlanan bir diyaliz seansinda, 8 saat aclik
sonrasl olmak lizere HD seansi 6ncesi ve sonrasi iki kez kan 6rnegdi alindi. Alinan &rnekler uygun
kosullarda saklanarak laboratuvara ulastirildi ve her biri icin uygun yontemler kullanilarak analiz edildi.
Eksiklik tanimi igin laboratuvar normallerinin alt siniri kullanildi. Ek olarak hastalarin Kt/v degerleri
hesaplandi, rutin izleminde alinmis olan tam kan sayimi ve biyokimya tetkikleri dederlendirildi.
Bulgular: Hastalarin ortanca (25p;75p) yasi 12,6 (2,2;16,2) yil ve ortanca izlem siresi 11,2 (3,8;32,5)
ay idi. HD seansi dncesi verilere gére B1, B6, B9 ve D vitamini sirasi ile %73, %60, %13 ve %40
hastada dlsik bulundu. B12 ve C vitamini diizeylerinde eksiklik saptanmadi. Eser elementlerden, ginko
ve selenyum sirasilyla %33 ve %40 oraninda eksik bulundu. Hastalarin %27’sinde bakir yliksekligi
vardi. HD seans 6ncesi ve sonrasi sonuglar karsilastirildiginda B1, B6, B9 ve C vitamini dlzeylerinde
anlamli azalma goérildd (hepsi icin p< 0,05). D vitamini, bakir ve selenyum dlzeylerinde anlamli
dedisiklik saptanmadi. B12 ve ginko dlizeylerinde ise anlamh artis tespit edildi (hepsi igin p<0,05).
Sonug: Hemodiyaliz tedavisi alan cocuk hastalarda vitamin ve eser element eksiklikleri siktir.
Hemodiyaliz seansi sonrasinda B1, B6, B9 ve C vitamin dlzeylerinde anlamli bir disis goézlenmistir.
Bu bulgular, HD hasta grubundaki vitamin eksikliklerinin gelismesinde HD ile kayiplarin katkisinin
oldugunu gostermektedir. Bu etki 6zellikle suda eriyen vitaminlerde belirgin olup D vitamini ve eser
elementler igin gdsterilememistir. HD tedavisi altindaki hastalarda B kompleks ve C vitamini takviyesi
dusindlebilir.

Anahtar Kelimeler: Eser element, Hemodiyaliz, Vitamin
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[KSS-13]

Cocuk Nefroloji Polikligine Basvuran Ebeveynlerin Hipertansiyon Farkindahiginin
Arastirilmasi

Zehra Aydin
Batman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Batman

Amag: Hipertansiyon, dinya gapinda morbidite ve mortaliteye ve hipertansiyon tedavi maliyetlerine
yol acabilir. Onleme calismalari ikincil nedenleri azaltmay! ve hipertansiyon farkindaligini artirmayi
amaclar. Bu calisma ilimizde hipertansiyon farkindaliginin arastiriimasini  amaglamaktadir.

Gereg-Yontem: Cocuk Nefroloji poliklinigine basvuran 500 ebeveynden anket yanitlar topladik.
Ebeveynler rutin bir poliklinik ziyareti sirasinda sorulari yanitladi.

Bulgular: Anket 260 anne ve 240 baba tarafindan dolduruldu. Ebeveynler ilkokul (%22,8), ortaokul
(%20,8), lise (%22) ve Universite (%18,4) mezunuydu. Ebeveynlerin codu (%56.4) hipertansiyonun
cocuklukta da ortaya cikabilecedini bilmiyordu. Ebeveynlerin codu (%67.4) bobrek hastaliklar ile
hipertansiyon arasinda bir iliski oldugunu bilmiyordu. 70 (%14) ebeveyn fazla kilolu olmanin ylksek
tansiyonla iliskili oldugunu biliyordu. 78 (%15,6) ebeveyn hipertansiyonu olan gocuklarda farmakolojik
tedavinin kullanilabilecegini biliyordu.

Sonug: Hipertansiyonun obezite, hareketsiz yasam ve tuz tiiketimi gibi birgok énlenebilir nedeni vardir.
Ancak onlemler ve yeterli tedavi icin farkindalik sarttir. Bu galisma cocukluk g¢adi hipertansiyonu
hakkinda bilgi ve farkindaligin gok yetersiz oldugunu gostermistir. Hipertansiyon bilinglendirme ve
editim programina ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Hipertansiyon, Kan Basinci
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[KSS-14]

Kronik Bébrek Hastaligi Olan Cocuklarda Dengenin Degerlendirilmesi; Iskelet Kas
Kiitle Indeksi, Yorgunluk ve Fiziksel Fonksiyon ile Iliskisi

Muharrem Yiksel®, Dilek Durmus?!, Hilya Nalcacioglu?, Gamze Alayli!
1Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakultesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Ana Bilim Dali, Samsun
20ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun

Amac: Sarkopeni, kronik bobrek hastaliginda (KBH) kas kutlesi ve guclinde kayipla birlikte fiziksel
yetenekleri ve yasam kalitesini olumsuz etkileyen 6nemli bir sorundur. Erken tani, hedefe yoénelik
mudahaleler ve etkilerinin anlasilmasi kritik éneme sahiptir. Bu galismada, KBH olan gocuklarda denge
fonksiyonunun iskelet kas kitle indeksi, fiziksel fonksiyon ve yorgunluk ile iliskisi dederlendirildi.
Gereg-Yontem: Bu kesitsel calismaya KBH evre 1-4, diyaliz veya transplant tedavisi géren 83 cocuk
ve 71 saglikh kontrol dahil edildi. Gait hizi, 6 dakika yuriime mesafesi (6MWD), 5 tekrarl otur-kalk
(5RST) ve zamanli kalk ve yri testi (TUG) gibi fonksiyonel performans testleri uygulandi. Kas kiitlesini
dederlendirmek icin kuadriseps kas glici (QMS) ve el kavrama glicli (HGS) Olgumleri yapilmis ve
biyoelektrik impedans analizi (BIA) kullanildi. Yorgunluk, Gocuk Yorgunluk Olgedi ile degerlendirilirken;
denge, Pediatrik Denge Olgedi kullanilarak 6lclldii. Multivariate lineer regresyon analizi ile KBH
grubunda dengeyi etkileyen faktorler incelendi.
Bulgular: KBH olan gocuklar, kontrol grubuna gére anlaml derecede daha diisiik kas gicu, fiziksel
performans ve denge skorlarina sahipti. Ozellikle sag tarafta QMS, diyaliz grubunda 7.16+5.36 kg,
KBH evre 1-4 grubunda 16.51+8.66 kg ve kontrol grubunda 18.58+7.27 kg olarak oélguldu. (p <
0.001). 6MWD, diyaliz grubunda 392+50.34 m, KBH evre 1-4 grubunda 476+49.67 m ve kontrol
grubunda 425+68.94 m olarak bulundu (p < 0.001). Yorgunluk dizeyleri en yiksek diyaliz grubunda
(41.00+11.51) olup, denge skorlari da en distk bu grupta saptandi. (47.71+8.55) (her ikisi igin p =
0.001). Regresyon analizinde, QMS (B = 0.333, p = 0.042), ASMI (B = 0.259, p = 0.043), gait hizi (B
= -0.347, p = 0.012), TUG (B = -0.656, p = 0.001), GFR (B = 0.238, p = 0.033) ve yadsiz viicut
kutlesinin (B = 0.710, p = 0.028) denge uzerinde anlamli belirleyiciler oldugu gorilda.
Sonug: Diyaliz grubu, ASMI, kas glicli, denge ve fonksiyonel performansta en belirgin azalmalarin yani
sira en ylksek yorgunluk dizeylerini géstermistir. Denge, baslica yorgunluk, ASMI, QMS ve azalan
fonksiyonel kapasitelerden etkilenmistir. Denge bozukluklarinin prognoz lzerindeki olumsuz etkileri
g6z o6niline alindiginda, rehabilitasyon programlarinin erken dénemde uygulanmasi, KBH'li hastalarin
sonuglarini iyilestirmek igin kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Apendikiler kas kitle indeksi, denge, kronik bébrek hastaligi, yorgunluk
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[KSS-15]

Cocukluk Cagi Obezitesinin Ambulatuvar Kan Basinci ve Bébrek Fonksiyonlari
Uzerine Etkisinin Degerlendirilmesi

Mehtap Kaya?, Esin Karakilic Ozturan2, Nuran Kigiik!
IKartal Dr. Lutfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Nefroloji
2Kartal Dr. LUtfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Endokrinoloji

Amac: Obezitenin diyabet, hipertansiyon ve kardiyovaskiler hastaliklar acisindan risk faktéri oldugu
bilinmekte olup c¢ocukluk c¢adi hipertansiyonunda obezite 6nemli bir rol oynar. Bu nedenle
asemptomatik kan basinci yuksekliklerinin saptanmasi ve tedavi edilmesi hastalarin uzun dénem
morbidite ve mortalite risklerinden korumak acisindan 6nem tasimaktadir.

Gereg-Yontem: Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Cocuk Endokrinoloji Poliklinigi'nden obezite tanisi ile
izlenen 5-18 yas arasindaki 127 kiz ve erkek hasta degerlendirmeye alindi. Hastalarin demografik
verileri, eslik eden hastaliklari, tedavi protokolleri, laboratuvar parametreleri ve gdérintilemeleri
poliklinik kayitlarindan retrospektif olarak degerlendirildi. Antropometrik verilerin SDS hesaplamalari
ulusal verilere gére yapildi. VKi’lerine gére hastalar 3 gruba ayrildi; Grup1-VKi=25-29 kg/m2, Grup
2-VKi=30-34 kg/m2, Grup 3-VKi=>35 kg/m2. Kan basinci (KB) SDS’leri yas, cinsiyet ve boya gére
hesaplandi. Istatistik  analizler ~ Jamovi paket  programla (2.3  versiyon) yapildi.

Bulgular: Olgularin %40.9'G (n=52) erkek iken, %59.1’si (n=75) kizdi. Kizlardaki basvuru median yas
13.6 (Interkuartil aralik (IKA); 4.5) (dagilim; 5.0-17.8) yil, erkeklerde 13.1 (4.5) (dagilim; 5.9- 17.5)
yildi. Grup 1’de olgularin %36.2'si (n=46) ve 2'de %35.4'G (n=45), Grup 3'te ise %28.3'i (n=36)
bulunmaktaydi. Gruplar karsilastirildiginda HbA1lc, insulin duzeyleri ve Sistatin c dlzeyleri
karsilastirildidinda Grup 3’te anlamli olarak daha ylksekti ve istatistiksel agidan anlamliydi (p=0.001,
p=<0.001, p=0.035), Glomeriler filtrasyon hizi Grup 3'te belirgin olarak disiktl ve istatiksel acidan
anlamliydi (p=0.035). 24 saatlik sistolik/diyastolik (p=0.385, p=0.406) ile gece ve glndiz
sistolik/diyastolik SDS’leri (p=0.896, p=0.529; p=0.595, p=0.304) ile gece ve glindlz ortalama arter
basing SDS’leri arasinda fark yoktu (p=0.222, p=0.571). VKI gruplarina gére gece kan basinci diisiisi
dederlendirildiginde gruplar arasinda istatiksel agidan anlamli fark yoktu (p=0.976) ancak Grup1’deki
olgularin %31.4'G, Grup 2 ve Grup 3’deki olgularin %28 inde bu disis yoktu. Hastalarin %90'inda
(n=114) karaciger gorlintilemesi mevcuttu ve hastalarin %65 ‘inde (n=74) hepatosteatoz (evre 1 ve
2) saptanmisti ve karaciger yaglanmasi olan hastalarinda %82'sinde (n=61) gece kan basinci disls
yoktu, istatiksel agidan anlamlhiydi (p=0.037).

Sonug: Dederlendirilen obez hastalarin ortalama kan basinci dederleri normal olmasina ragmen,
obezite nedeniyle yaklasik hastalarin %30‘unda hipertansiyon agisindan bir risk faktéri olan gece kan
basinci dlstsinde bozulma oldugu saptandi. Ayrica gece kan basinci disltstndeki bozulmanin
hepatosteatoz olan olgularda daha belirgin oldugu goézlenmistir. Saglikli cocuklarda dizenli boy-kilo
takibi yapilarak obezitenin dnlenmesi ve erken mudahele edilmesi kardiyovaskuler, bdbrek ve
karacider ile ilgili hastaliklardan korunmak agisindan 6nem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Bébrek, Hipertansiyon, Obezite
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[KSS-16]

Merkezimizde sistemik lupus eritematozus tanisiyla takip edilen hastalarin
demografik ve klinik 6zellikleri

Burcu Ayvaci, Serra Surmeli Doven, Mevlut Can, Ali Delibag
Mersin Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Nefroloji Bilim
Dali, Mersin

Amag: Sistemik lupus eritematozus (SLE) remisyon ve nikslerle giden otoimmiin, inflamatuvar bir
coklu organ hastaligidir. Juvenil baslangigli SLE (jSLE), SLE hastalarinin yaklasik %20'sini olusturur ve
genellikle semptomlar 16 yasindan 6nce baslar. Bu calismanin amaci, merkezimizde SLE tanisiyla
izlenen cocuklarin demografik, klinik ve laboratuvar Ozelliklerinin dederlendirilmesidir.
Gereg-Yontem: Calismaya, merkezimizde Cocuk Nefroloji Poliklinigi'ne 01 Aralik 2013- 01 Aralik 2023
tarihleri arasinda basvuran ve jSLE tanisiyla izlenen 0-18 yas arasi hastalar dahil edildi. Veriler
retrospektif olarak kayitlardan elde edildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 63 hastanin ortalama tani yasi 13,98 £4,3 yildi. Hastalarin %71,4'G
kiz (n=45), %28,6's1 erkekti (n=18). Hastalarin basvurudan sonra ortalama takip slreleri 1-120 ay
(ortalama 44.63 = 42.56 ay) idi. Hastalarin %55’inde anne-baba akrabaligi vardi. Hastalarin
%50’sinde cilt bulgulari ve sag doklilmesi, %49,2'sinde eklem adrisi, % 26'sinda halsizlik ve yorgunluk
vardi. ANA pozitifligi hastalarin %96’sinda, Anti-dsDNA pozitifligi % 31,9 unda, C3 dusukligi % 47,7’
sinde, C4 dusukluglu %52,4'unde, hipoalbuminemi %26,8'inde, sitopeni %44’linde saptandi. Bobrek
tutulumu, hastalarin %64’Unde (n=40) mevcuttu. Hastalarin %68,4’ inde hematiri, % 76'sinda
proteintri, %61,1’'inde hematuri ve proteinliri, % 14,6'sinda akut bébrek hasar saptandi. Akut bébrek
hasari olan hastalarda hemoglobin dederi (ortanca= 9,32; %?25-75 =8,2-10,6), akut bobrek hasari
olmayan hastalara gore (ortanca =12; %25-75= 10,95-13,00) daha dlslktt (p=0.013). C4 dusukltgu
bobrek tutulumu olan hastalarda bébrek tutulumu olmayanlara gére daha sik goriliyordu (sirasiyla
%64,3, %28,6) ( p=0.029). Bdbrek tutulumu olanlarda olmayanlara gére C4 dusuklagu 4,5 kat daha
fazlaydi (p=0,034). Biyopsi yapilan hastalar (n=26) iginde en sk bulgu diffiz proliferatif
glomerulonefritti (%38). Bir hastaya gecici hemodiyaliz, bir hastaya ise kalici hemodiyaliz uygulandi.
iki hastaya bébrek nakli yapildi.
Sonug: Bu galismada, jSLE’li hastalarin en sik basvuru sikayeti cilt bulgulari, sag doklilmesi ve eklem
agrilaniydi. En sik saptanan bodbrek tutulumu diffliz proliferatif glomertlonefritti. C4 duslklaga, jSLEli
hastalarda bobrek tutulumu agisindan bagimsiz bir risk faktori olarak saptandi.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, SLE, bobrek, C4 dustkltgu
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[KSS-17]

Pediatrik bobrek nakli sonrasi iirolojik komplikasyonlar: Tek merkez deneyimi

Beltinge De_.mirciodlu Kilig, Mehtap Akbalik Kara
Gaziantep Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Gaziantep

Amacg: Urolojik komplikasyonlar bébrek nakli sonrasi en sik gériilen komplikasyonlardandir. Cocuklarda
yetiskinlerden daha sik gérulmektedir. Merkezimizde bdbrek nakli yapilan gocuklarda Urolojik
komplikasyonlari ve bu komplikasyonlara etki eden risk faktorlerini belirlemeyi amacladik.

Gereg-Yontem: Ekim 2010 ile Agustos 2024 tarihleri arasinda bébrek nakli yapilan, en az U¢ ay takip
edilen gocuklarin nakil sonrasi Urolojik komplikasyonlari ve bunlara etki eden risk faktérleri geriye
donuik olarak incelendi.

Bulgular: Bobrek nakli yapilan 51 cocugun 17’sinde (%33,3) Urolojik komplikasyon saptandi. Gelisen
Urolojik komplikasyonlarin 9'u (%52,9) nakil bobrede vezikolreteral refli (VUR), 6'si (%35,3)
Ureterovezikal darlik (UVD) idi. Birer hastada nativ Ureterlere VUR ve nonobstriktif hidronefroz
saptandi. Etiyolojide UGrolojik anormallik olan ¢ocuklarda ve kiz cocuklarinda bébrek naklinden sonra
Urolojik komplikasyon gelisme riskinin istatistiksel olarak anlamli oldugu (p=0,010 ve p=0,043)
gorildi. Nakil sonrasi trolojik komplikasyon gelisen 17 hastanin 11’inde (%64.7) altta yatan etiyolojik
neden (rolojik anormalliklerdi. Etiyolojideki Grolojik anormalliklerin 6's1 (%54,4) PUV, 5'i (45,6) VUR
idi. Urolojik komplikasyon ile greft ve hasta kaybi, akut rejeksiyon, hipertansiyon varligi arasinda
istatistiksel olarak anlaml iliski saptanmadi (p>0,05). Urolojik komplikasyon gelisen hastalarin
13'Gnde (%76,5) idrar yolu enfeksiyonu (IYE) gelistigi gérildi. DMSA dederlendirilen 13 hastada
(%76,5) skar oldugu saptandi. iki hastada VUR nedeniyle (ireteroneosistostomi (UNS) yapildi. Diger
hastalar profilaktik antibiyotik tedavisi ile izlendi. Bir hastaya UV darlik nedeniyle UNS yapildi. Diger
uv darlik olgular yillik DJ katater implantasyonu ile izlendi.

Sonug: Urolojik anormallik nedeniyle son dénem bébrek yetmezligi gelisip, bdbrek nakli yapilan
olgularda urolojik komplikasyon gelisme riski yliksektir. Bu nedenle bu hastalarin daha yakin takip ve
tedavisi gelisebilecek morbidite ve mortaliteleri 6nleyebilecektir.

Anahtar Kelimeler: Bobrek nakli, gocuk, trolojik komplikasyonlar
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[KSS-18]

Hemolitik Uremik Sendromlu Hastalarda Ekulizumab Doz Arahg: Uzatilabilir mi?

Hatice Gaber Kurt!, Glilsah Kaya Aksoy?, Mustafa Koyun?, Elif Comak?, Afig Berdeli3, Sema Akman?
1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgr ve Hastaliklari Anabilim Dali, Antalya

2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya

3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Molekdiler Tip
Laboratuvari, Izmir

Amag: Ekulizumab, atipik hemolitik iremik sendromunun (aHUS) tedavisinde bilinen en etkin tedavi
ajanidir. Ancak, hasta secimi, tedavi stresi ve uzun vadeli etkilerine iligkin veriler sinirlidir. Bu galisma,
tek merkez deneyimine dayanarak ekulizumab tedavisinde doz dedisikligi yapilan hastalara iliskin
verileri sunmay! amaglamaktadir.

Gereg-Yontem: Galismaya, HUS tanisi almis ve kompleman genetigi incelenmis pediatrik hastalar dahil
edilmistir. Klinik ve laboratuvar bulgulari stabil olan hastalarda, doért pediatrik nefrologun ortak
dederlendirmesi sonrasinda ekulizumab tedavi araligi her (g ayda bir hafta uzatiimistir. Her dedisiklik
6ncesinde hemoglobin, trombosit sayisi, laktat dehidrogenaz, serum kreatinin, hematuri ve proteintri
dederleri kontrol edilmistir.

Bulgular: Calismaya toplam 48 pediatrik hasta dahil edilmistir. Tani anindaki ortanca yas 1,86 yil (25-
75 p: 1,03-4,29), tani sonrasi ortanca takip stresi ise 3,79 yil (25-75p: 1,41-7,89) olarak
bulunmustur. Hastalarin 33'liinde (%68,7) kompleman sistemini etkileyen mutasyonlar saptanmistir.
Hastalarin %68,8’ine renal replasman tedavisi uygulanmis, %95,8‘ine taze donmus plazma infiizyonu,
%41,7'sine ise plazma dedisimi yapilmistir. Ekulizumab tedavisi, 37 hastaya (%77,1) baslanmis olup,
ekulizumab uygulama siresi tanidan sonra ortanca 6,0 giin (25-75p: 5,0-8,0) olarak hesaplanmistir.
Ekulizumab tedavisi 7 hastada kesilmis, 24 hastada ise doz araligi uzatiimistir (Sekil 1). Doz aralid
uzatilan grupta ilk doz dedisikligine kadar gecen ortanca slire 12,2 ay (25-75p: 5,0-20,7) olarak
bulunmustur. Doz arahdi uzatilan 16 genetik mutasyonlu hastanin 3'U disinda kalan tim hastalarda
mutasyon tek alelde tespit edilmistir. Homozigot mutasyonu olan 3 hastadan 2’sinin mutasyonu,
veritabanlarinda klinik dnemi belirsiz (VUS) olarak tanimlanmistir. Son takipte ekulizumab kullanim
araligi ortanca 5 hafta (25-75p: 4-8) olarak hesaplanmistir.
Son takip ziyaretinde serum kreatinin ve idrar protein/kreatinin orani, ekulizumab doz araligi uzatilan
hastalar ile ekulizumabi protokole gére kullanan hastalar arasinda benzer bulunmustur (0,62 mg/dL
VS 0,80 mg/dL; p=0,268 ve 0,23 mg/mg S 0,16 mg/mg; p=0,574).
Sonug: Klinik ve laboratuvar bulgulan stabil olan ve dislik genetik riske sahip hastalarda, yakindan
izlenerek ekulizumab tedavi aralidi uzatilabilir.

Anahtar Kelimeler: Hemolitik Gremik sendrom, ekulizumab, kompleman faktor H
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Sekil 1
Ekulizumab alan hastalar (n=37)
v
Kompleman geninde degisim saptananlar
(n=25)
Kompleman geninde degisim saptanmavanlar
(n=12)
Ekulizumab tedavisi - e "gi‘&g“m“’m'g'{faff.f hastalaraahgjnda
sonlandinlan hastalar (n=7) (0=6)
+ Ekulizumab tedavi araligy
uzatilan hastalar (n=24) l
2 hastada sadece akut
mde kqllax;xklnng,. l - Kompleman geninde
a meninkoksem, i3
- 1 basta DGKE ?:f?)““ Spshas
mutasyonu, -
- 3 hasta doktor ve aile - Kozg;?leman gemnde - Kompleman geninde
ortak karar ile degigim saptananlar degisim saptanmayanlar
(a=16) (0=3)
- Kompleman geninde
degisim saptanmayanlar
(n=8)

Ekulizumab tedavisi alan hastalarin genetik durumlarina, tedavi siirelerine ve doz
araligi degisikliklerine gore dagilima.
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[KSS-19]

Pediatrik Bobrek Nakli Hastalarinda Isitsel Fonksiyonlarin Klinik ve Odyolojik
Degerlendirilmesi

Serap Ucar?, M. ilhan Sahin2, Sibel Yel3, Akmalidin Sulaimanov?, Jale Dursun3, Hakan M Poyrazoglu3,
Ismail Dursun3

1Erciyes Universitesi Halil Bayraktar Saglhk Hizmetleri Meslek Yiiksekokulu, Kayseri, Tiirkiye

2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, KBB Anabilim Dal

3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar, Cocuk Nefroloji, Kayseri

Amagc: Bobrek nakli son donem bobrek yetmezliginde siklikla tercih edilen tedavi yéntemidir. Primer
hastalik veya tedavide kullanilan imminstpresif ve ototoksik ilaglar birtakim sistemik sorunlara
sebebiyet vermektedir. Kulak ile bébrek arasinda anatomik dizeyde ve 6zellikle yapisal seviyede
benzerlikler bulunmaktadir. Kronik bébrek hastaligi (KBH) olan hastalarda isitsel deprivasyonlarin
oldukca yaygin oldugu gézlenmistir. Bu arastirmanin amaci bébrek nakli poliklinigimize gelen cocuk
hastalarda isitme problemlerinin olup olmadigini arastirmak, isitme problem saptanan olgularda isitme
azlig ile alt hastalik arasinda iliski olup olmadigini dederlendirmektir.
Gereg-YOntem: Bu cgalismada Unitemizde bdbrek nakli ile izlenen, isitme kaybi tanisi almayan, kafa
travmasi veya gegcirilmis kulak cerrahisi 6ykisi olmayan, kulak muayenesinde isitmeyi iletimsel olarak
engelleyecek problemleri olmayan 0- 20 yas arasi hastalarin isitme fonksiyonlari degerlendirilmistir.
Alports sendromlu, kafa travmasi veya gegirilmis kulak cerrahisi 6yklsi olan, otoskopik muayenede
tekrarlayan st solunum yolu enfeksiyonu, kulak zari ve orta kulak patolojisi olanlar, isitme kaybi tanisi
almis, glomeriler filtrasyon hizi 15 ml/dk/1¢73 m2 ve dlsik olan hastalar calismanin disinda
tutulmustur. Calismamiza 25 erkek 14 adet kiz gocuk olmak Uzere toplam 39 hasta dahil edilmistir. Bu
hastalarin orta kulak basinglari, saf ses odyometrisi, isitsel uyarilmis beyin sapi odyometrisi (ABR) ve
Distortion Product  Otoacoustic Emissions (DPOAE) Odyoloji kliniginde  yapilmistir.
Bulgular: Calismamizda yer alan hastalarin alt hastaliginda 22’ sinde tubulointerstiyel hasarlanma
(TIH), 12 hastada glomeruler hasarlanma (GLMH), 1 hastada sistinozis ve 4 hastanin etiyolojisi
bilinmemekte (EB) idi. Toplam 13 hastada istme kaybi saptandi ( 6 hasta TIH, 5 hasta glmh, 2 hasta
EB). Bu hastalarin ABR testlerinde de bozukluk saptandi. Ilging olarak TIH olgularinda ve EB olgularda
sag kulaklarinda meydana gelen isitme kaybi sol kulaga gére daha anlamlidir (p=0,0377). GLMH olan
bobrek hastalarinda isitme kaybi agisindan anlamli dederler elde edilememis fakat 6zellikle yiiksek
frekanslarin birkacinda isitme esiklerinin diistigu goézlenmistir. ABR’ de ise TIH ve GLMH olan boébrek
hastalarinda  esik  dederlerinin  anlamli  derecede  dlstigu gbdzlenmistir  (p=0,0438).
Sonug: Bobrek nakli olgularinda klinik olarak isitme kaybi yakinmasi olmasa da olgularin lgte birinde
istime anormalligi saptanmistir. Hastalarin isitme acgisindan da rutin olarak uzun dénem takiplerinin
yapilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Bébrek nakli, isitme kaybi, kronik bdbrek hastaliklari, saf ses odyometrisi
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[KSS-20]

Eniirezisi olan cocuklarda idrar norotrofin BDNF, NT-3, NT-4 ve sinir biiyiime
faktori diizeyleri

Aybike Usta!, Muhammed Ali Kizmaz?, Ferah Budak?, Osman Dénmez?!, Bilal Yildiz*
1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Immunoloji Ana Bilim Dali

Amac: EnUlrezis cocuklarda sik gorilen bir sikayettir ve noropsikiyatrik gelisimi etkileyebilmektedir.
Enlrezis, primer monosemptomatik (MNE) olan ve olmayan (NMNE) olarak iki farkh sekilde gérilebilir.
Her iki durumun nedenleri, prognozlari ve tedavileri cok farkhdir: NMNE alt Uriner sistem
disfonksiyonun arastiriimasini gerektirmektedir. Uyku bozukluklari, dislik mesane kapasitesi ve gece
vazopressin dizeyleri MNE'ye yol agan sorunlar olarak gorilse de gecikmis néronal olgunlasmanin
patogenezde rol aldidi ileri strdlmustir. Bu galismanin amaci MNE ve NMNE tanili gocuklarda idrar sinir
blyime faktori (NGF) ve noérotrofin [beyin kaynakl nérotrofik faktor (BDNF), norotrofin 3 ve 4 (NT-3
ve 4)] dlzeylerini belirlemek ve bu iki enurezis sekli arasinda ayirim yapabilecek biyo-belirteg olup
olmadiklarini saptamaktir.

Gereg-Yontem: Primer enurezisi olan gocuk hastalarda yapilan bu calismaya 28 MNE ve 27 NMNE tanili
hasta ve 26 saglikli cocuk dahil edildi. Hastalardaki MEN ve NMEN tanilar igin Uluslararasi Cocuk
Kontinans Birligi kriterleri kullanildi. Tum olgularda idrarda NGF, BDNF, NT-3 ve 4 dlizeyleri ELISA
yontemi ile 6lclildi. Bu dizeyler fonksiyonel mesane kapasitesi (FMK), kullanilan ilaglar ve tedaviye
yanit acisinda da dederlendirildi. Tium hastalara troflowmetre yapilarak beklenen ve FMK o&lglldi.
Bulgular: Uroflowmetrik calisma FMK'nin NMNE (126,2+13,4 ml) hastalarinda MNE (168,3+£27,2 ml)
hastalarina gore daha dlslik oldugunu gosterdi (p=0.009). BDNF dlizeyleri MNE ve NMNE hastalarinda
benzer olmakla birlikte MNE hastalarinda saglikh gocuklara gére yuksekti (p=0.017). MNE ve NMNE
hastalarinda idrar NGF dlzeyleri benzer ancak kontrol grubuna gére diisik bulundu (sirasi ile p=0.009
ve p=0.002). Iidrar NT-3 diizeyleri MNE ve NMNE hastalarinda anlamli bir fark géstermedi. idrar NT-3
dizeyleri NMNE hastalarinda kontrol hastalarina gére daha disuktid (p=0.01). MNE, NMNE ve kontrol
gruplarinda idrar NT-4 dlzeyleri agisindan anlamli bir fark yoktu. Hasta gruplarinda olgulen idrar
protein dizeylerinin fonksiyonel mesane kapasitesi, kullanilan ilaglar ve tedaviye yanita gére herhangi
bir degisim gostermedigi saptandi. MNE tanili hastalarda idrar BDNF ile NT-4 ve NGF ile NT-3 duzeyleri
arasinda pozitif yénde gucli korelasyonlar saptandi. NMNE hastalarinda ise NGF ile NT-3 arasindaki
korelasyona ek olarak serum kreatinin ile idrar NGF dlizeyleri arasinda bir korelasyon saptandi. FMK'yi
etkileyen en édnemli parametre MNE hastalarinda NGF dizeyleri (p=0.022) iken, NMNE olan hastalarda
FMK'yi istatistiksel olarak etkileyen bir Olgim saptanmadi.
Sonug: Calismamizda saptadidgimiz ylksek idrar BDNF dlizeyleri mesanedeki algisal afferentlerin
anormal aktivitesini yansitabilir. Bu karsit olarak NGF ve NT-3 mesane hiperaktivitesini azaltmak tzere
kompansatuar olarak azalmis olabilir. NT-4 mesane algisal aktivitesine katkida bunmuyor gibi
gérinmektedir. Ote yandan calismamiz NGF, BDNF, NT-3 ve 4 diizeylerinin MNE ve NMNE ayiriminda
kullanilabilecek biyo-belirtegler olmadiklarini géstermektedir.

Anahtar Kelimeler: Enurezis, BDNF, NT-3, NT-4, NGF
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[KSS-21]

Son D6nem Bébrek Hastaligi Olan Cocuklarin Etiyolojilerinin ve Renal Replasman
Tedavisi Tiplerinin Epidemiyolojik Olarak Incelenmesi: Marmara Pediatrik
Nefroloji Deneyimi

Ozde Nisa Tiirkkan!, Muhammed Terzioglu?, Neslihan Cicek!, Ayse Simeyye Atalay?!, Ulger Altuntas?,
Sercin Gliven!, Nurdan Yildiz!, ibrahim Gokge!

IMarmara Universitesi Pendik Editim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali

2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali

Amac: Kronik bébrek hastaligi (KBH) fonksiyonel veya anatomik geri dénisimstz bobrek hasaridir.
Kronik bobrek hastaligi olan gocuklar, renal replasman tedavisi (RRT) gerektiren son dénem boébrek
hastaligina (SDBH) ilerleyebilirler. Renal replasman tedavileri hemodiyaliz (HD), periton diyalizi (PD)
ve renal transplantasyondur (RT). Calismamizda RRT alan SDBH olan hastalarimizin KBH
etiyolojilerinin yillar igerisindeki degisimini, RRT tipleri arasindaki farklari dederlendirmeyi amacladik.
Gereg-Yontem: Cocuk Nefroloji Poliklinigimizde 1994-2025 yillan arasinda RRT baslanan 0-18 yas
arasindaki cocuklar calismaya dahil edilmistir. Hastalar; tani, dogum tarihi, cinsiyet, poliklinige basvuru
yasi, tani yasi, RRT baslangig yasi, baslangic ve mevcut RRT modaliteleri acgilarindan, hasta
kayitlarindan, retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hastalar basvuru tarihlerine gére; 1994-2014
(1.grup) ve 2015-2025 (2. grup) yillan arasi iki ayri gruba ayrilarak dederlendirilmistir. Hastalar
tanilarina gore; Urojik problemler / tubulointerstisyel hastaliklar, primer glomertlopatiler, sekonder
glomeriulopatiler, kistik renal hastaliklar, kalitsal/metabolik hastaliklar / nadir sendromlar ve bébrek
kanserleri olmak lzere alti ana kategoriye ayrilarak dederlendirilmistir.
Bulgular: Toplam 186 hastanin 90'i (%48,4) kiz, 96'sI (%51,6) erkek idi. Birinci grupta 48'i (%50) kiz,
48'i (%50) erkek olup ikinci grupta 42'si (%46,7) kiz, 48'i (%53,3) erkekti. Hastalarin tani yasi, diyaliz
baslangig yasi ve tanidan diyalize gegen slirenin toplam ve gruplara gére dagilimi tablo 1'de verilmistir.
Zaman icerisinde RRT ihtiyaci olan KBH hastalarinin tani koyma sirelerinde istatistiksel fark
saptanmistir (p=<0.001). KBH hastalarimizin RRT baglangig yasI arasinda istatistiksel anlaml fark
saptanmistir (p=<0.001). Hastalarimizin tani aldiklan tarihten diyaliz baslangicina kadar gegen sire
acisindan iki grup arasinda anlamh fark mevcuttur ( 83.7 vs. 14.1ay p= <0.001). Hastalarimizin
%?23.3'nln tanisi antenatal takip sirasinda ve/ya yenidogan doéneminde konulmustur. Etiyolojik
nedenlere gore hastalarin dagihmi tablo 2’de gésterilmistir. Etiyoloji agisindan gruplar arasinda anlamli
farkhlik yoktur. Urolojik problemleri olan hastalarda tani yasi ortalamas 4.64 5.4 yildir.
Baslangig tedavi yontemi olarak hastalarin %°51,1'inde (95/186) PD, %37,1'inde (69/186) HD,
%11,8'inde (22/186) RT uygulanmistir. PD baslanan hastalarin 11'i (%11,5) HD tedavisine gegerken,
32'sine (%33,6) RT yapilmistir. HD baslanan hastalarin ise 5'i (%5,7) PD tedavisine gegerken, 24'ine
(%33,3) RT yapilmistir. iki grup arasinda baslangig diyaliz modalitesi arasinda anlamli fark
saptanmamistir.

Sonug: Son donem bobrek hastaligina ilerleyen gocuklarda en sik goriilen neden %45,4 ile Urolojik
problemler ve tibilointerstisyel hastaliklardir. Urolojik problemlerin antenatal takip ve postnatal rutin
cocuk saghdi izlemi ile erken tanisinin konulmasi, mortalitesi ylksek olan SDBH’na ilerlemesinin
Onlenmesinde 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Bobrek replasman tedavisi, Etiyoloji, Kronik Bébrek Yetmezligi
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Tablo 2. Etiyolojik nedenlere gire hastalarin dagihm

Etiyoloji Hasta Sayis 2014 ve 2015 ve P degeri
(Toplam) Oncesi Sonras

Urolojik problemler/ 85 (45.45%) 49 (50.52%) | 36 (40.00%)

Tiibiilointerstisyel

hastaliklar ) , - )

Primer glomeriilonefrit 36 (19.25%) 14 (14.43%) 22 (24.44%)

Sekonder glbmen’ilopatller |9 (4.81%) % '(2‘.66"-"0) 7~(T';8°:>)

_— - ~ B 0.1
Kistik renal hastahklar 20 (10.70%) 9(9.28%) 11 (12.22%)
Kahtsal/metabolik 33 (17.65%) 21 (21.65%) | 12 (13.33%)
hastaliklar
Bibrek kanserleri 4(2.14%) 2 (2.06%) 2 (2.22%)

Tablo 1. Hastalarin Tam Yasi, Diyaliz Baslangi¢c Yas1 ve Tamidan Diyalize
Gecen Siirenin Toplam ve Gruplara Gore Dagilimi

Her iki grup 2014 ve 2015 ve P
icin oncesi sonrasi degeri
Tan1 Yas1 Medyan (y1l/IQR) 2.9 (8.97) 0.95(0.69) 6.11(10.69) ;OOI

Diyaliz Baslangi¢ Yas1 Medyan <
(yil/IQR) 11.01 (8.96) 12.22(6.16) 9.19 (11.97) 0.001
Tani- Diyaliz Siiresi Yas1 Medyan 96.9 <
Ortalamast(ay/IQR) 300437 (1907 3BCBID 40

~110 ~



Uluslararasi Katilimli Bf‘aﬁ%
coCocuk ~~
), Nefroloji /
EREEAK ongresi ‘\J - X

-

[KSS-22]

Primer Hipertansiyon Nedeniyle Takip Edilen Hastalarin Tedavi Oncesi ve Sonrasi
Ekokardiyografik Bulgularinin ve Mikroalbuminiiri Diizeylerinin Karsilastirilmasi

Berfin Tlirkan Turan!, Mehmet Baha Aytag?, Sule Ayas Ergul3

1Berfin Tirkan Turan,Kocaeli Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Saghg: Ve Hastaliklari Anabilim Dal
2Mehmet Baha Aytag,Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

3Sule Ayas Ergiil,Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Amac:Hipertansiyon(HT) cocukluk doneminde sikligi giderek artan, eriskin donemde myokard
enfarktisi, serebrovaskiler olay ve bébrek yetmezligi gibi 6nemli hedef organ hasarlari yapabilen bir
hastaliktir. Cocuklarda HT altta yatan kardiyak, renal, endokrinolojik veya baska bir nedene bagl
olarak gelistiyse sekonder HT, herhangi bir neden bulunamadiysa primer (esansiyel) HT olarak
tanimlanir. Primer hipertansiyonun obezite, kotl ve dlizensiz beslenme aliskanlidi, genetik yatkinlk,
sedanter yasam ile iliskili oldugu distnulmektedir. Bu hastalarda hedef organ hasari bulgulari nadiren
de olsa ortaya cgikabilmektedir. Bu sebeple erken tani ve uygun tedavi ile hedef organ hasarini 6nlemek
6nemlidir. Bu calismada, primer hipertansiyon tanisiyla izlenen cocuklarda, hipertansiyon tedavisi
Oncesi ve sonrasi, ekokardiyografik verilerin, biyokimyasal parametrelerin ve idrar mikroalbumin
dizeylerinin karsilastiriimasi amagclanmistir.
Gereg-Yontem:Calismaya 2023-2024 vyillar arasinda Gocuk Nefroloji polikliniklerinde primer HT tanisi
alan, psikiyatrik ilag kullanim 6yklisti olmayan ve ek bir hastaligi bulunmayan 25 hasta dahil edildi.
Hastalar 6 ay arayla iki kez dederlendirildi. Ilk degerlendirmede; yas, cinsiyet, agirlik, boy, viicut kitle
indeksi (VKI) ve standart deviasyon skorlar (SDS) yani sira; serum kreatinin, albumin, glomeruler
filtrasyon hizi(GFH), 24 saatlik idrarda mikroalbumin sonuglar kayit altina alindi. 24 saatlik kan basinci
Olgimleri ve SDS dederleri hesaplandi. Ekokardiyografik incelemeyle sol ventrikil kitle indeksleri
Olculdi. 6 ay sonra vyapilan ikinci dederlendirmede yukarida sayilan tetkikler tekrarlandi.
Bulgular:Calismaya alinan 25 primer hipertansiyon hastasinin 17’si erkek (%68), 8’i (%32) kizdi. Yas
ortalamasi 13 yil idi. VKI +2SDS iizerinde olan 5 hasta (%20) mevcuttu. GFH tiim hastalarda yaslarina
gdre normal araliktaydi. 17 hastaya (%68) tedavi olarak kalsiyum kanal blokeri baslandi. 8 hastaya
(%32) yasam tarzi dedisikligi ve uygun diyet onerildi. Tedavi 6ncesi ve sonrasi ABPM sonugclari
karsilastirildiginda, medikal tedavi baslanan hastalarda 24 saatlik ortalama arter basinci (MAP) ve
sistolik basing SDS dederlerinde istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (Z = -2,845; p<0.05; Z = -
3,621; p<0.05). Antihipertansif tedavi baslanan 17 hastanin tamaminda sol ventrikil kitle indeksi ve
mikroalbumintri dederlerinde artis olmazken; medikal tedavi baslanmayan 8 hastanin 6’sinda (%75)
sol ventrikl kitle indeksi ve mikroalbumintride artma saptandi.
Sonug:Eriskinlerde yapilan bazi calismalarda, primer hipertansiyon tanili hastalarda mikroalbuminri
saptanmasinin artmis kardiyovaskiler hastalik riski ve hedef organ hasari ile iliskili oldugu bildirilmistir.
Bu calismada antihipertansif tedavi olarak amlodipin kullanan hastalarin idrarda mikroalbumin
atihminin ve sol ventrikdl hipertrofi bulgularinin artmamasi, hipertansiyon tanisiyla izlenen hastalarda
mikroalbumindri takibinin, kan basinci kontroll ve kardiak fonksiyonlarin takibinde 6nemli bir gosterge
olarak kullanilabilecegini gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Primer Hipertansiyon, Sol Ventrikll Hipertrofisi, Mikroalbumindri
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[KSS-23]

Idrar yolu enfeksiyonu ve/veya iiriner sistem dilatasyonu olan cocuklarda agir
vezikoiireteral refliiyii 6ngéorme modeli

Pelin Laleoglu?, Gizem Yildizt, Meral Torun Bayram?, Handan Giilerytz Ugar?, Salih Kavukgu?, Alper
Soylu!

1Dokuz Eylul Qniversitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dah,_izmir

2Dokuz Eylul Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Radyoloji Bilim Dali, Izmir

Amag: Voiding sistolreterografi (VSUG) girisimsel bir islemdir; radyasyon maruziyetine yol acar ve
iatrojenik idrar yolu enfeksiyonu (IYE) riski tasir. Bu nedenle, sadece klinik dnemi yiiksek olan agir
vezikolreeral refliinin (VUR) saptanmasi dederlidir. Bu calismada IYE ve/veya Uriner sistem
dilatasyonu olan gocuklarda agir VUR ile iligkili klinik, laboratuvar ve goérintileme bulgularinin
belirlenmesi ve adir VUR icin bir 6ngért modeli olusturulmasi hedeflendi.

Gereg-Yontem: IYE ve/veya Uriner system dilatasyonu nedeni ile VSUG yapilan gocuklarin demografik,
klinik, laboratuvar ve gortntiileme verileri retrospektif olarak incelendi. Agir (4 ve 5. derece) VUR'u
olan gocuklar bu parametreler yontinden diger gocuklar ile karsilastirildi ve agir VUR igin bir 6ng6r
modeli olusturuldu.

Bulgular: Calismaya 1044 hasta alindi (574 kiz). Agir VUR 86 (%8.2) hastada mevcut idi. Yas <2yil,
erkek cinsiyet, E. coli disinda Uropatojen ile IYE, ultrasonografide UTD-P3 dilatasyon ve DMSA
sintigrafisinde >1 skar varlidi agir VUR ile iligkili bulundu. Bu dediskenleri kullanarak olusturulan agir
VUR 6ng6ri modeli 0 ila 7 arasinda dedisen skor icermekte idi ve dogruluk orani %93.4 idi. Bu modele
gore, skor >=5'in agir VUR icin duyarhlidi %44.2, 6zgiunliglu %97.4, PPV %60.3, NPV %95.1 ve OR
29.5 idi.

Sonug: Yas <2 yil, erkek cinsiyet, E. coli disi Gropatojen ile IYE, ultrasonografide UTD-P3 dilatasyon
ve DMSA sintigrafisinde >1 skar varligi agir VUR igin risk faktorleridir. Bu degiskenlere dayali bir
puanlama sistemi agdir reflinin varligini 6ngérmede ve gereksiz VSUG yapilmasini 6nlemede etkili
goérinmektedir.

Anahtar Kelimeler: idrar yolu enfeksiyon, (riner sistem dilatasyonu, vezikoiireteral reflii
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[KSS-24]

idiyopatik bobrek tasi hastalarinda komorbidite siklhigi ve idrar metabolik
analizine etkisi: Tek merkez deneyimi

Serim Pul
Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi

Amagc:Cocukluk gadinda Uriner sistem taslarinin uzun dénemde parankime hem direkt hem de
obstriiksiyona ikincil kalcl hasar riski nedeniyle hastalarin erken tanisi ve etyolojiye ydnelik etkin
tedavisi uzun dénem bobrek sagkalimi icin 6nemlidir. Bébredin primer tas hastaliklari patogenetik
olarak codgunlukla iyi tanimlanmis olup spesifik tedavilerle son dénem boébrek hastaligi insidansi
azalmistir. Bébrek tasina siklikla eslik eden kronik hastaliklarin ve tedavilerinin tas patofizyolojisiyle
iliskisi yeterince aydinlatiimamistir. Bu calismayla pediatri pratiginde bobrek tasiyla birlikteligi sik
goérilen kronik hastaliklarin ve bu hastaliklarda kullanilan bazi spesifik tedavilerin olasi metabolik ve
klinik etkilerinin dederlendirilmesi amaglandi.

Gereg-Yoéntem:Ocak 2023 ve ocak 2025 tarihleri arasinda Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Nefroloji poliklinigine bébrek tasi sebebiyle basvuran ¢ocuk hastalar calismaya dahil edildi. Hasta
dosyalari geriye donik incelenerek basvuru tarihine ait ultrasonografi bulgulari, kronik hastaliklari,
kronik tedavileri, varsa bdbrek tasina yénelik operasyon 6ykisu, soygecmis bilgileri ve idrar metabolik
tetkik verileri not edildi. Genetik incelemeyle primer bobrek tasi hastalidi tanisi alanlar, glomertler
filtrasyon hizi<60 ml/dk olanlar ve verileri yetersiz hastalar calisma disi birakildi. Idrarin metabolik
verileri her hasta igin kendi yas gruplarina 6zel belirlenmis referans araliklariyla degerlendirildi.

Bulgular:Calismaya dahil edilen 285 hastanin 138'i kiz, 147’si erkek olup ortalama yas 91 ay bulundu.
Hastalarin 127’sinde (%44,5) eslik eden en az bir hastalik vardi. Tim hastalarin 30’unda (%10,5)
operasyon 8ykiisii ve 144'linde (%50,5) aile hikayesi vardi. idrarin metabolik verileriyle 40 (%14)
hastada hiperkalsiliri, 80 (%28) hastada hiperokzallri ve 64 (%22,4) hastada hipositratiiri saptandi.
Eslik eden komorbidite orani en yiksek hiperkalsiiri (24, %60) grubundayken en dustlik hipositratiri
(27, %42,1) grubunda oldugu gorildi. Gastroenterolojik hastaliklarda hiperkalsiiri ve hiperokzaliri;
ailevi akdeniz atesi hastalarinda hipositrattiri ve hiperkalsilri; Grolojik hastaliklardaysa hipositrattiri ve
hiperokzaliri 6n plandaki metabolik anomalilerdi. Antiepileptik kullanan hastalarda hiperokzaliri ve
hiperkalsitri benzer oranlarda ylksekken hipositraturi disik orandaydi.

Sonug:idrarin metabolik anomalileri kronik hastaliklarda degiskenlik gésterebilmektedir. Hastaliga ve
kullanilan tedaviye gore etyolojiye yonelik tedavi planlamasi yapilmahdir.

Anahtar Kelimeler: bobrek tasi, hiperkalsilri, hiperokzallri, hipositratiri, komorbidite
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Diyabetik Ketoasidozda Akut Bobrek Hasari: Siklik ve Tedavi Siiresi ile 1liskisi

Muhammed Talha Karadodan!, Hasan Karakas?, Ayse Agbas!, Glrkan Tarcin2, Hande Turan?, Esra
Karabag Yilmaz!, Seha Kamil Saygili!, Elvan Bayramoglu2, Olcay Evliyaoglu2, Nur Canpolat?!
istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

2[stanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Amag: Akut bobrek hasari (ABH), diyabetik ketoasidoz (DKA) hastalarinda mortalite ve morbiditeyi
arttiran ciddi bir komplikasyondur. DKA sirasinda gelisen dehidratasyon, hipoperfiizyon, asidoz ve
inflamatuar stiregler, ABH gelisimine katki sadlayan baglica faktorlerdir. ABH, DKA hastalarinda
hastanede kalis sliresini uzatir ve tedavi slrecini karmasik hale getirir. Bu nedenle, bu hastalarda
ABH'nin erken tani ve yénetimi blylik édnem tasir.

Gereg-Yontem: Bu tek merkezli, geriye ddonuk calismaya 2019-2024 tarihleri arasinda DKA ile
hastaneye yatigi yapilan 1-18 yas arasindaki tim hastalar dahil edildi. DKA tedavi suresi, pH >7,30 ve
HCO3 >18 mmol/L kriterleri saglanana kadar IV insilin ile devam edilen siire olarak tanimlandi. ABH,
KDIGO dlcutlerine gére degerlendirildi. Bazal kreatinin dlizeyi icin basvuru 6ncesi veya sonrasi 6 aylk
donemdeki serum kreatinin dederi kullanildi.

Bulgular: Toplam 63 hasta (36 kiz) galismaya dahil edildi. Ortanca (25p;75p) yas 10,0 yil (6,0;12,8)
idi. Hastalarin %82'si (n=36) yeni tani DM idi. Basvuruda 9 hastada hafif, 28 hastada orta, 25 hastada
agir dehidratasyon bulgulari vardi. Toplam 37 hastada (%59) ABH saptandi. Bunlarin 24’ (%65) Evre
1, 12'si (%32) Evre 2 ve 1'i (%3) Evre 3 ABH olarak siniflandirildi. ABH gelisen ve gelismeyen hastalar
arasinda yas, dehidratasyon derecesi, bikarbonat dizeyi, Ure/kreatinin orani, hiperkloremi sikligi
acisindan fark yoktu. Ancak, ABH gelisen hastalarda erkek cinsiyet sikligi daha fazla (%54 ile %27,
p=0,041), serum sodyum dederi daha dislk [134 (132; 134) ile 135 (133;138) mmol/L, p=0,032]
ve DKA tedavi siiresi daha uzun [14 (10;22) ile 10 (7,5;14) saat, p=0,025] idi. Ilk 24 saatlik izlemin
sonunda bir hasta harig tim hastalar ABH tablosundan cikmisti.

Sonug: DKA ile bagvuran hastalarin yaridan fazlasinda (%59) basvuruda ABH saptanmistir. Bu kohortta
ABH gelisimine neden olabilecek olasi risk faktérleri gésterilememistir ancak literatlr ile uyumlu olarak
ABH ile DKA tedavi stliresi arasinda iliski ortaya konmustur. Neden sonug iliskisinin ortaya konmasi igin
daha buylUk kohortlarda prospektif calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: diyabetik ketoasidoz, akut bobrek hasari, risk faktorleri
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Yapay Zeka ve Nefroloji: Arastirma Ilerlemeleri ve Gelecek Yonelimlerine
Bibliyometrik Bir Bakis

Giilsah Kaya Aksoy?, Cagla Serpil Dogan?, Elif Comak!, Mustafa Koyun?
1Akdeniz Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya
2Saghk Bilimleri Universitesi, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Antalya

Amac: Son yillarda, yapay zeka (YZ) teknolojileri saglik alaninda ¢igir acan yeniliklere 6ncllik etmis,
nefroloji gibi uzmanlk dallarinda da dnemli bir yer edinmistir. Bu calismada, nefroloji ve yapay zeka
arasindaki etkilesimi bibliyometrik yontemlerle analiz ederek, literatirdeki egilimleri ve arastirma
etkilerini incelemeyi amacladik.

Gereg-Yontem: 06.01.2025 tarihinde, Web of Science (WoS) veri tabaninda TS = (Yartificial
intelligence” OR “ChatGPT"” OR “machine learning” OR “'AI"” OR ‘‘generative AI” OR “natural language
processing” OR YNLP”) ve (“nephrology” OR “kidney disease’” OR ‘'renal disease’’) stratejisi ile arama
yapilmis olup, analiz ve gorseller Bibliometrix programinda gerceklestirilmistir
Bulgular: 1975 ile 2024 yillari arasinda 1681 farkli kaynakta 4452 makale yayimlanmistir. Ozellikle
2019 yilindan itibaren yilllk makale sayisinda belirgin bir artis gdzlenmektedir. Amerika Birlesik
Devletleri (ABD), Cin ve Japonya en ¢ok makale Ureten Ulkeler olup, en fazla atif alan galismalar ise
sirasiyla ABD, Cin ve Ingiltere'den gelmistir. Nefroloji ve yapay zeka birlikteligini ele alan calismalarin
yayimlandigi dergiler siklik sirasina gore Scientific Reports (%6.1), Nephrology Dialysis
Transplantation (NDT) (%5.2), Kidney International (KI) (%3.9) ve PLOS ONE (%3.6) idi. En fazla atif
alan makalelerin yayimlandigi ¢ dergi ise KI (4363 atif), New England Journal of Medicine (NEJM)
(3163 atif) ve Journal of the American Society of Nephrology (JASN) (2709 atif) olarak belirlenmistir.
Yazarlarin en sik kullandigi anahtar kelimeler “disease” (%5.8), “risk” (%3.8) ve “outcome” (%3.2)
iken 2024 yilinda 6ne cikan (g trend konu baslidi “all-cause mortality”, “race” ve “challenges” idi.
VKeyword”, “Keyword plus” ve yayinin yapildigi Ulke iliskisini gosteren Ug alan grafigi Sekil 1’de
sunulmustur.

Sonug: Nefroloji ve yapay zeka arasindaki artan iliski, bu iki disiplinin gelecekte daha fazla entegre
olacagini gostermektedir. Yapilan bibliyometrik analiz, bu alandaki populer edilimlerin ve 6nemli
dergilerin belirlenmesinde faydali olacaktir. Bu tlUr analizler, arastirma Uretkenligimizi ve bilimsel
calismalarimizin kalitesini artirmaya katki saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Yapay zeka, nefroloji, bibliometrik analiz
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[KSS-27]

ChatGPT-40'nin Pediatrik Vezikoiireteral Refliideki Performansi

Esra Nagehan Akyol Onder!, Esra Ensari2, Pelin Ertan3

1aksaray Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Ana Bilim Dali, Aksaray
2Antalya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Ana Bilim Dali, Antalya

3Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Ana Bilim Dali, Manisa

Amacg: Vezikolreteral refli (VUR), cocuklarda en sik gorilen konjenital triner sistem anomalilerinden
biridir. Ancak, VUR’un tani ve tedavisiyle ilgili en iyi yontem konusunda halen fikir birligi
bulunmamaktadir. Bu galismada, OpenAl tarafindan gelistirilen en yeni yapay zeka sohbet modeli
ChatGPT-40'nun, pediatrik VUR hakkinda bilgi saglama konusundaki gtvenilirligini, kalitesini ve
okunabilirligini degerlendirmeyi ve hasta-hekim iletisiminde bir képrii olma potansiyelini incelemeyi
amacgladik.

Gereg-Yontem: Pediatrik VUR hakkinda en sik aranan 20 soru segildi ve tekrarlayan sorular elendi.
Sorular, yanitlarin 6nyargisiz olmasi igin farkli giinlerde ve cihazlarda iki kez ChatGPT-40'ya soruldu.
Yanitlar, Avrupa Uroloji Dernedi (AUD) kilavuzlari kullanilarak iki pediatrik nefrolog tarafindan
dederlendirildi ve fikir ayriliklari bir Gglincli nefrolog tarafindan giderildi. ChatGPT-40’nun yanitlarinin
guvenilirligi, modifiye DISCERN (mDISCERN) araci ile dederlendirilirken, kalitesi Global Kalite Olcedi
(GKO) ile 6lclldii. Okunabilirlik ise Flesch Okuma Kolayligi (FOK) Skoru, Flesch-Kincaid Okuma Seviyesi
(FKOS), Gunning Fog indeksi (GFI), Coleman-Liau indeksi (CLI) ve Simple Measure of Gobbledygook
(SMOG) kullanilarak  dederlendirildi.  Istatistiksel analizler SPSS yazilimi ile yapildi.
Bulgular: ChatGPT-40 yanitlarinin medyan mDISCERN skoru 4 (orta-diizey glvenilirlik) ve medyan
GKO skoru 5 (ylksek kalite) olarak bulundu. Yanitlarda yaniltici bilgiye rastlanmadi. Degderlendiren
uzmanlar arasinda gii¢li bir uyum gérildii (mMDISCERN icin Cohen's kappa: 0.84; GKO icin: 0.78).
Ancak okunabilirlik skorlari, yanitlarin anlasilmasini zorlastiracak diizeydeydi. Ortalama FOK skoru
26+12 ile profesyonel veya Universite diizeyinde bir anlayis gerektirirken, FKOS (15%+2.5), GFI
(18.8+2.9), CLI (15.3+2.2) ve SMOG (16.3%2) sonugclari da benzer sekilde yliksek bir egitim seviyesi
gereksinimi gosterdi. Yanitlarin %63'G profesyonel, %237’si Universite dizeyinde okuryazarlk
gerektiriyordu. ChatGPT-40, pediatrik VUR ile ilgili bilgi saglama konusunda orta diizeyde glivenilir ve
ylksek kaliteli bir arac oldugunu kanitlamistir. Ancak okunabilirlik agisindan zorluklar, genel halk igin
erisilebilirligi sinirlamaktadir. Bu sonuglar, yapay zeka tarafindan (retilen tibbi igeriklerin dilinin
sadelestiriimesi gerektigini vurgulayan onceki calismalarla uyumludur. Gelecekteki gelistirmeler,
icerigin farkli egitim dlizeylerine uygun sekilde dizenlenmesine ve kullanici dostu arayiizlerin
olusturulmasina odaklanmalhdir.
Sonug: ChatGPT-40, pediatrik VUR hakkinda givenilir ve yiiksek kaliteli bir bilgi kaynadidir, ancak
okunabilirlik konusunda iyilestirmeler gereklidir. Gelecekteki galismalar, ChatGPT'nin farkli tibbi
alanlardaki performansini ve gesitli bilgi kaynaklariyla uyumunu dedgerlendirmelidir. Ayrica, daha seffaf
veri kaynaklari ve tibbi uzmanlarin aktif katihmiyla, platformun gelisimi desteklenebilir.

Anahtar Kelimeler: Yapay Zeka, ChatGPT, Vezikoureteral Reflu
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[KSS-28]

Tip 1 diyabetes mellitus tanili gocuk hastalarda diyabetik nefropatinin erken
belirteci: Idrar plazminojeni

Mihriban inézii!, Génil Biyiikyllmaz2, Begiim Avci3, Ismail Selguk Aygar4, Fatma Semsa Cayci!, Seyit
Ahmet Ucaktiirk®, Sare Giilfem OzIil, Umut Selda Bayrakgi?

1Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara

3Adana Baskent Univeritesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

4Gllhane Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Mikrobiyoloji, Ankara

5Adana Sehir Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Adana

Amag: Diyabetik nefropati (DN), tip 1 diyabetes mellitus (T1DM) tanisi alan hastalarda 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir ve tedavi edilmedigi takdirde son donem bobrek yetmezligine neden
olabilir. Mikroalbimintri DN’nin édnemli ve bilinen ilk belirtecidir. Plazminojen bir serin proteazidir ve
epitelyal sodyum kanallarini aktive ederek sodyum retansiyonuna sebep olur. idrarda plazminojeni
glomertler filtrasyon bariyerindeki hasar sonucu artar ve albumintri ile iliskilidir. Calismamizda
diyabetik nefropatide idrar plazminojen dizeyinin bébrek hasarinin erken goéstergesi olup olmadigini
arastirdik.

Yontem: Calismamiza en az 2 yildir TIDM tanisiyla takip edilen ve bilinen baska bébrek hastaligi
olmayan 18 yas alti hastalar ve yas, cinsiyet acisindan benzer saglikli kontroller alindi. Katihmcilarin
klinik ve demografik 6zellikleri incelendi ve acglik kan 6rnedinde bobrek fonksiyon testleri, HbAlc
calisildi. Sabah ilk idrar 6rnedinden idrar albimin/kreatinin oranina (iAKO) bakildi ve ayni idrar 6rnedi
ayrilarak -80°'de saklandi ve ELISA y6ntemiyle idrar plazminojen (iPlazminojen) duzeyi galisildi ve idrar
plazminojen/kreatinin orani (iPKO) hesaplandi.

Bulgular: 56 T1DM hastasl (24 K/32E) ve 30 saglikh kontrol (12K/18E) yas, cinsiyet ve vilicut kitle
indeksi acgisindan benzerdi. Normoalbumintrik, albumintrik ve kontrol gruplarinin ortalama yaslari
sirasiyla 13.0£3.6, 14.2+2.9, 13.6%3.4 yildi. Normoalbliminurik ve albuminirik gruplarin diyabet tani
yasl, diyabet slireleri arasinda anlamli farklilik yoktu. Her 3 grup karsilastirildiginda HbAlc, eGFR,
sistolik ve diyastolik kan basinci agisindan anlaml fark saptanmazken, iAKO, iPlazminogen ve iPKO
gruplar arasinda farkhlik gosterdi (p<0,001, p=0,002, p= 0,001) (Tablol). iPlazminogen dizeyi
albimintrik grupta kontrol grubuna gére daha yiksek bulundu (p=0,001). iPKO normoalbimintirik ve
albimintrik gruplarda kontrol grubuna goére daha ylksek bulundu (sirasiyla p=0,004, p=0,002).
iPlazminojen ve iAKO arasinda ve yine iPKO ile iAKO arasinda zayif korelasyon saptandi (sirasi ile r:
0,38, p= 0,004; r: 0,28, p= 0,03). iPlazminojenin tanisal dederi ROC edrisi ile analiz edildi ve
iPlazminojenin T1DM cocuklarda albUmintrinin 6ngo6rilmesinde tanisal dodrulugu ortaya cikti
(p=0.258, ROC curve). Albimindriyi tahmin etmek igin iPlazminojen igin en iyi cutoff dederi 7,1 ug/L
olarak bulundu (Spesifite: 65.5%; Sensitivite 75%)(Resim 1).

Sonug: T1DM'li gocuklar mikrovaskiler komplikasyonlarin gelismesi acisindan risk altindadir bu
mikrovaskiler komplikasyonlardan biri olan DN’nin erken tanisi ve hizli tedavisi, son dénem bdbrek
hastaligina ilerlemeyi 6nler. Calismamizda iPlazminojen ve iPKO'nin DN’nin en erken belirteci olan
albumindri ile korele oldugu ve iPlazminojenin albuminiriyi 6ngorebildigi bulundu. Ayrica iPKO'nin
diyabetli hastalarda albUimintri heniiz gelismemisken arttigi goéralmusttr. iPKO'I diyabetik bobrek
hastaliginda albumintiriye gére daha erken bir belirteg olabilecedi gibi yeni tedaviler agisindan hedef
olusturmaktadir. Bu bulgular diyabetik nefropatinin erken tanisinda ve tedavisinde yeni bir hedef
olmasi agisindan oldukga 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Plazminojen, tip 1 diyabetes mellitus, diyabetik nefropati, albumintri, gocuk
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Tablo 1. Demografik, klinik ve laboratuar 6zellikler

Kontrol Nonalbumintirik Albuminiirik p
(n=30) T1DM (n=40) T1DM (n=16) degeri
Cinsiyet (K/E) 12/18 15/25 917 0.428
Yas (y1l) 13,6+3,4 13,0£3,6 142429 0.617
Diyabet tan1 yas1 (y1l) 5,6£3,3 7,1£3,6 0.211
Diyabet siiresi (ay) 89,05+36,1 86,11+42,5 0,786
BMI (kg/m2) 20,3£3,07  20,4+4,01 21,2143,0 0,634
HbAlc (%) 8,8+1,7 8,7+1,5 0.978
eGFR (ml/dk/1.73 m2) 91,3t11,4 91,8+12,0 88,6+ 9,9 0.437
Sistolik kan basinci (mmhg) 107+11.7  109.3+10.2 106.8+12.9 0.591
Diyastolik kan basinct 61.646.3 6259 61.147.1 0.541
(mmhg)
Spot idrar albumin/kreatinin 5.842.9 8 4460 123.4+152.1 0.0001
(mg/g)
Spot idrar plazminojen 50325 7,758 12,747, 0.002
(ng/L)
Spot idrar
plazminojen/kreatinin (ug/g  5,4+4.,9 14,1+£16,9 18,1+15,6 0.001
kre)
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[KSS-30]

Addlesanlarda iseme Disfonksiyonu Varligi, Farkindaligi, Anksiyete ve Depresyon
ile Iliskisinin Degerlendirilmesi

Elif Bodur?!, Bahar Bliylikkaragdz2, Nazmi Mutlu Karakas!, Nihat Karabacak3, Mustafa Ozgiir Tan3,
Ozdemir Serhat Giirocak3

1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara

3Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: Iseme disfonksiyonu, mesanenin dolum ve/veya bosalmasindaki anormallikleri tanimlar.
Dinyada cocuklarin yaklasik %20-30'unda iseme bozukluklar ile iliskili semptomlar gérilmektedir.
Cocuklarda iseme disfonksiyonu, idrar yolu enfeksiyonlari (IYE), vezikolireteral reflii, mesane-barsak
disfonksiyonu ve nadiren kronik bobrek hastaligi gelisimi icin risk olustururken; anksiyete, depresyon,
dzgliven kaybi, yasam kalitesinde diisme gibi psikososyal etkilere de yol acabilmektedir. Ulkemizde
adolesanlarda iseme disfonksiyonunu dederlendiren giincel bir calisma bulunmamaktadir.
Calismamizda iseme disfonksiyonunun adoélesanlardaki sikliginin, katilimcilarin farkindalidinin,
demografik 6zelliklerinin iseme disfonksiyonu Uzerine olasi etkilerinin arastinlmasi ve iseme
disfonksiyonu saptanan ve saptanmayan addlesanlarda anksiyete ve depresyon dlzeylerinin
karsilastirilmasi amaglandi.

Gereg-Yontem: Calismamiza Eylll 2023-Mayis 2024 arasi, hastanemiz Cocuk Saghdi ve Hastaliklari
polikliniklerine Uriner sistem yakinmalari harig sikayetlerle bagvuran 220 addlesan dahil edilmis olup,
katilimcilara iseme aliskanlklarini sorgulamak amaciyla Mesane Badirsak Glinlik Sorgulamasi (BBDQ),
anksiyete ve depresyon dlzeylerini dederlendirmek amaciyla Cocuklarda Anksiyete ve Depresyon
Olcedi-Yenilenmis (CADO-Y); annelerine ise cocuklarinin iseme aliskanliklarinin sorgulamak amaciyla
Iseme Bozukluklari Semptom Skorlamasi (IBSS) uygulandi. Uygulanan anketler validasyonu yapilmis,
glvenilir anketlerdi. Ayrica hastalara kendi hazirladigimiz demografik verilerinin, iseme aliskanlklariyla
ilgili farkindaliklarinin ve iseme aliskanliklarinda problem oldugunu distinen katiimcilara yonelik basa
¢ilkma ybéntemlerinin sorgulandigi anket formu uygulandi.
Bulgular: Calismamizda katilimcilarin ortalama yasi 15 olup, toplam iseme disfonksiyonu prevalansi
%13,1 saptandi. Annelere uygulanan IBSS anketine gbére adélesanlarin %3,2'sinde iseme
disfonksiyonu saptanirken, bu oran adélesanlarin kendilerine uygulanan BBDQ anketine goére
%12,7'ydi. Adolesanlarin sadece %5'i iseme aliskanhklarinda problem oldugunu disunmekteydi.
Iseme aliskanliklarinda problem oldugunu disiinen hastalarda, disiinmeyenlere gére iseme
disfonksiyonu istatistiksel olarak anlaml yiiksek bulundu (p<0,001). iseme disfonksiyonu sikliginin
yasla azalmadigi, kiz ve erkekler katilimcilar arasinda anlamli fark olmadigi gérildi. IYE éykiisi ve
kabizlik yakinmasi olan hastalarda iseme disfonksiyonuna sahip olma orani istatistiksel olarak ytksekti
(p=0,01, p=0,042). iseme disfonksiyonu saptanan olgularin tiim anksiyete ve depresyon alt
6lceklerinden aldiklar puanlar, iseme disfonksiyonu saptanmayan olgulara goére istatistiksel olarak
anlamli ylksek bulundu (p<0,001).

Sonug: Sonucta calismamizda adélesan yas grubu hastalarin iseme disfonksiyonu prevalansi oldukca
ylksekken, addlesanlarin ve ebeveynlerinin bu konudaki farkindaliklari ise oldukga diisiiktl. Bu durum
toplumda iseme disfonksiyonu olup, bunun farkinda olmayan c¢ok sayida addlesan oldugunu
disiindirdd. Calismamizda iseme disfonksiyonunun IYE, barsak disfonksiyonu (kabizlik) gibi organik
sorunlarin yani sira anksiyete ve depresyon gibi psikolojik patolojilerle iliskisi agik bir sekilde gorilda.
Tam bunlar g6z 6nline alindiginda toplumdaki iseme disfonksiyonu olan addlesan bireylerin saptanmasi
ve ilgili bolumlerce takibe alinip, gerekli tedavilerin yapilmasi oldukga énemlidir. Bu sayede etkilenen
bireylerin hem yasam Kkaliteleri artacagi hem de iseme disfonksiyonunun Uriner sistem saghgini
tehlikeye atacak patolojilere neden olmasinin 6niine gegilebilecedi disiincesindeyiz.

Anahtar Kelimeler: adblesan, anksiyete ve depresyon, iseme disfonksiyonu
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[Abstract:0087]
Proksimal RTA’nin nadir bir nedeni olan Fanconi-Bickel sendromunda kemik
metabolizmasi

Bahriye Atmis!, Aysun Karabay Bayazit!, Deniz Kor?, Fatma Derya Bulut?, Neslihan Onenli Mungan?
!Cukurova Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana
2Cukurova Universitesi Tip Fakliltesi, Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Adana

Amacg: Fanconi-Bickel sendromu (FBS), proksimal renal tibiler asidoza yol acan hepatorenal glikojen
birikimi ile karakterize otozomal resesif kalitilan nadir bir hastaliktir. FBS, kemik mineral
metabolizmasini etkiler, fosfopenik rikets ve 6nemli iskelet komplikasyonlarina yol acabilir. Bu
calismanin amaci FBS tanisi alan gocuklarin kemik saglhidini ve biyokimyasal parametrelerini
dederlendirmektir.

Gerec-Yontem: GCukurova Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Nefroloji ve Cocuk Metabolizma
boélimlerinde takip edilen FBS tanili 13 hastanin bulgularn retrospektif olarak analiz edildi. Blylime
parametreleri ve kemik mineral yogunlugu dahil olmak Uzere klinik ve laboratuvar verileri tani aninda
ve son takip sirasinda kaydedildi. Fosfopenik riketse yol acabilecek biyokimyasal bulgular
dederlendirildi ve kemik kirgi ve/veya kemik deformitesi olan hastalar bu bulgulari olmayanlarla
karsilastirildi.

Bulgular: FBS tanili 13 gocuk hastanin tani yaslarn ortalama 9,6+6,5 ay ve mevcut yaslari ortalama
132+53 aydi. Hastalarin 7’si erkek (%53,8), 6’s1 kiz (%46,2) olup takip slreleri ortalama 97,665
aydi. Tani konuldugunda tim hastalara fosfor replasmani, D vitamini ve sodyum bikarbonat tedavileri
baglanmisti. Tani sirasinda ortalama boy SDS -3,8+0,94 iken, son takipte bu deder -4,5+2,04
(p=0,094) idi ve ortalama adirlik SDS tanida -2,8+1,1 iken son kontrolde -2,9+1,5 (p=0,924)
bulundu. Ortalama eGFR dederleri tani sirasinda 165+46 ml/dk/1.73m2 ve son takipte 176+70
ml/dk/1.73m2 saptandi (p=0,964). Serum alkalen fosfataz (ALP) tanida 1211+907 U/L iken son
kontrolde 432+259 U/L idi (p=0,01) ve fosfor dederi tanida 2,9+1,4 mg/dL iken son kontrolde 3,6+1,4
mg/dL idi (p=0,026). Bikarbonat dlizeyi tanida 17,9+2,6 mEq/L iken son kontrolde 19,7+2,4 mEq/L'ye
yukseldi (p=0,019). Hastalarin lGglUnde (%23,1) kemik kirgi mevcut iken, yedisinde (%53,8) alt
ekstremitede kemik deformitesi vardi. Kirik olan ve olmayan hastalar karsilastirildiinda, tanida ALP
duzeyleri kirik olan grupta (1618+449 U/L) kirik olmayanlara (1075+999 U/L, p=0,091) gbére daha
ylksekti. Tanidaki yiksek ALP dizeyleri ile dlisiik kemik mineral yogunlugu z skorlari ile korelasyon
gosterdi (r=-0,667, p=0,071). Nefrokalsinozis bes (%38,5) hastada mevcuttu. Nefrokalsinozis ile
kemik deformiteleri veya kiriklari arasinda bir iliski bulunamadi. Fosfor dizeyleri tanida (p=0,435) ve
son kontrolde (p=0,098) kirik grubunda daha yliksek bulundu ancak istatistiksel olarak anlamli degildi.
Kalsiyum ve  bikarbonat dizeyleri gruplar arasinda anlamhi  farklihk  gdstermedi.
Sonug: Nadir bir pRTA nedeni olan Fanconi-Bickel sendromu, 6nemli iskelet komplikasyonlarina yol
acan hipofosfatemik rikets ile iliskilidir. Tanida ylksek ALP diizeyi olan hastalarda kemik kirigi riski goz
ondnde tutulmal ve 6nlemek igin uygun tedavi ile yakin takip edilmelidir. Tedavi ile biyokimyasal
parametrelerdeki iyilesmelere ragmen, kalici bliylime geriligi ve kemik sagligi sorunlari erken tani ve
hedefe yonelik yénetimin dnemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Fanconi-Bickel sendromu, proksimal renal tibuler asidoz, fosfopenik rikets,
kemik metabolizmasi
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[Abstract:0091]

Heterozigot COL4A5 ve heterozigot NPHS1 mutasyonlari olan steroide direncgli
nefrotik sendromlu bir kiz olgu

Sevcan imam Hatipodlu, Erkam Yildirim, Gizem Yildiz, Meral Torun Bayram, Salih Kavukgu, Alper
Soylu
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dal, Izmir

Amagc: Primer steroide direncgli nefrotik sendrom (SDNS) siklikla immin aracih olmakla birlikte,
sekonder SDNS genetik kaynaklidir ve sikhikla NPHS1/2 ile iliskilidir. Bu genlerdeki homozigot/bilesik
heterozigot mutasyonlar SDNS ve erken son dénem bobrek yetmezligine (SDBY) yol acgarken,
heterozigot varyantlar kronik boébrek hasan ile iliskili dedillerdir. Ancak, heterozigot COL4A5 ve
heterozigot NPHS1/2 varyantlarinin birlikteliginde steroide direncli nefrotik sendrom ve SDBH
tanimlanmistir.

Olgu: Periorbital 6dem nedeni ile getirilen 2 yasinda kiz gocukta mikroskobik hemattri, normal serum
kreatinin ve kompleman dlzeyleri ile karakterize nefrotik sendrom saptandi. Aile dyklisiinde 6zellik
tanimlanmadi. Kortikosteroid tedavisine direncli olmasi Uzerine yapilan bdbrek biyopsisi immin
birikimin olmadigi mezangioproliferatif glomerilonefrit olarak yorumlandi. Herediter nefrotik sendrom
gen panelinde heterozigot sinif 2 NPHS1 mutasyonu (c.1672C>T, p. Arg558Cys) saptandi. Siklosporin
A ve diger immunsipressiflere de yanitsiz olan hastanin annesinde de mikroskobik hemattiri belirlendi.
WES analizinde NPHS1'deki varyasyona ek olarak COL4A5 geninde de heterozigot sinif 2 mutasyon
(c.1832 C>T, p.Pro61l1Leu) saptandi. Ayni varyantlar annede de saptandi; ancak annede proteintri
yok idi. Bébrek biyopsisinin elektron mikroskobik ve immunhistokimyasal analizinde glomeruller bazal
membranda incelme yaninda, glomertler ve tibller bazal membranda a3/4/5 ile boyanma belirlendi.
Nefrotik proteinlrisi devam eden hasta ACE inhibitéri tedavisi ile izlendi. 12 yasinda son donem bdbrek
yetmezligi gelisti ve babasindan bobrek nakli yapildi.

Sonug: Hastamizda heterozigot COL4A5 ve NPHS1 mutasyonlarinin birlikteligi bobrek hasarinin
siddetini arttirmis gérinmektedir. Anne ve kizinda ayni genetik zemin olmasina karsin farkh klinik
bulgularin varhgi ise rastgele X-inaktivasyonuna bagl olabilecegi dlistinilmustur.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom, COL4A5, NPHS1
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[Abstract:0092]

Cocuklarda Bobrek Kistlerinin Degerlendirilmesi

Pinar Kilic, Ferah S6nmez
Aydin Adnan Menderes Universitesi

Amag: Kistik bébrek hastaliklari konusunda her bir hastalik grubu icin cok sayida calisma yapilmis
olmasina ragmen, bu hastalik gruplarini bir butlin olarak ele alan ve ortak noktalarini ve farkliliklarini
irdeleyen az sayida calisma vardir.Kistik bébrek hastaliklarini bir biitliin olarak ele alip ortak noktalarini
ve farkhliklarini derlemeyi amagladik.
Gereg-Yontem: gerekli laboratuvar, genetik tetkikleri ve ultrason ile bdbrek goértntilemeleri yapilmig
olan tiim olgular dahil edilmistir.61 hasta galismaya alinmistir.Bébrek kisti genetik panelinde bakilan
REN, UMOD, HNF1B, SEC63, LRP5, ALG8, PRKC5H, BICC1, PKD1, PKD2, PKD1, GCK, KCIN11, INS,
ABCC8, HNF1A, HNF1B, HNF4A ve VUS( klinik 6nemi belirsiz) mutasyonlar sonuclarn islenmistir.
Bulgular: Calismaya 36'sI erkek olmak lGzere 61 olgu alinmistir.Olgularin 34’linde kronik hastaligin var
oldugu gorulmustir.Kronik hastalik tanilari dederlendirildiginde en sik bobrek agenezisi,ikinci en sik
yineleyen iye tanisinin eslik ettigi gériimustir.Yeni nesil dizileme yéntemiyle calisarak rutinde baktigi
bobrek kistleri genetik panelindeki tim ekzon incelemeleri yapilan hastalar calismamiza
alinmistir.Olgularin %37,7'sinde genetik mutasyonun var oldugu,genetik mutasyonlardan ise en sik
PKD1'in var oldugu go6rilmustir.Mutasyonlar degerlendirildiginde PKD1 %33,3, LRP5 %8,9,COL4A1
%6,7,TSC2  %6,7,ABCC8 %6,7,ALG8 %6,7,HNF1A %4,4,SEC63 %4,4,UMOD %4,4,REN
%4,4,SCL12A1 %?2,2,CEL %2,2,BLK %2,2,HNF4ALFA %2,2,PKD2 %?2,2,HNF1Beta %?2,2 oraninda
gorilmastar.

Sonug: 31 olgu basit bobrek kisti (BBK),10 olgu displastik bébrek hastalidi (MKDBH),9 olgu Otozomal
dominant polikistik bobrek hastaligi(ODPBH),9 olgu Otozomal resesif polikistik bobrek
hastaligi(ORPBH),bir olgu Mediller singer bobrek ve bir olgu tuberoskleroz olarak
saptandi.Calismamizda BBK’'de %?25,8 oraninda mutasyon varlidi saptandi. Eslik eden mutasyonlar
incelendiginde %25 oraninda PKD-1 ve her biri %12,5 oraninda olmak Uizere PEX6, KLF11, INS, PKD-
2, ALGS8 ve LRP5, mutasyonlari saptandi.Bu nedenle basit kist 6n tanisi almis hastalarimizin % 25’inin
aslinda ODPKD oldugu gorildi.PEX6,KLF11,INS,PKD-2,ALG8 ve LRP5 mutasyonlari saptananlarin
genetik hastaliklar yontnden yakindan takip edilmesi gerektigi sonucuna varildi.MKDB'de %20
oraninda eglik eden mutasyon varlidi saptandi.Saptanan tek patojen mutasyon PKD1'di.Bu hastalarda
da ileride ayrica ODPKD gelisebilecedi dlistiiniildii.Genetik mutasyon panelinde PKHD1 geni calisiimadidi
icin soygecmislerinde ailelerinde ORPKD tanisi oldugu igin ilk geldiklerinde ORPKD &n tanisi alan
olgularin kesin tanilarini sdylemek glgtir.Son kontrollerinde hastanemizde yapilmaya baslanan
genetik inceleme sonucuna gére ORPKD 6n tanili hastalarin bir kisminda PKD1 mutasyonu saptanmasi
bu olgularin aslinda ODPKD oldugu sonucuna vardirdi.23 olguda patojenik genetik mutasyon
saptandi.En sik saptanan mutasyonun 15 olguda PKD1gen mutasyonu oldugu gorildi,digerleri birer
olguda TSC2, PEX6, KLF11, TTC21beta, INS, PKD2, ALG8, LRP5 gen mutasyonuydu.Basit kist tanisiyla
takipli olan olgularda %25,8 oraninda genetik mutasyon saptandi,2 olguda PKD1 gen mutasyonu,birer
olguda PEX6, KLF11, INS, PKD2, ALGS8, LRP5 gen mutasyonu saptandi.Cocuklarda bdbrek kistlerinde
klinik ve bobrek ultrasonu ile yakin izlem ve genetik mutasyon analizlerinin 6nemli oldugu sonucuna
varilmistir.

Anahtar Kelimeler: basit bébrek kistleri, kistik bébrek hastaliklari, genetik mutasyon

~ 125~



Uluslararasi Katihmlh f‘a’ﬁ“
Q)(;ocuk >
), Nefroloji e
EREEAK ongresi “'iﬁ ) - N

-

[Abstract:0095]

Steroide Bagh Avaskiiler Nekroz Gelisen Nefrotik Sendrom Hastasi, Relaps ile
Basvurursa Steroidsiz Tedavi Miimkiin Mii ?

Hilya Nalcacioglu, Demet Tekcan Karali, H. Gézde Onal, Emine Yetiskin Ocak
Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun

Amag: Kortikosteroidler, Nefrotik sendrom (NS) tedavisinde ilk basamak tedavi olarak kabul
edilmektedir. Ancak, akne gibi hafif yan etkiden Cushing sendromu ya da avaskiiler nekroz (AVN) gibi
ciddi komplikasyonlara kadar genis bir yan etki yelpazesine sahiptir. AVN, kan akisinin azalmasi sonucu
gelisen ve siklikla yiksek doz kortikosteroidlerin uzun sireli kullanimiyla tetiklenen, yasam kalitesini
ciddi sekilde dlstren bir durumdur. Bu yazida, steroide bagh AVN gelisen ve atak tedavisi siklosporin
A (CsA) monoterapisi ile basarili bir sekilde tedavi edilen 15 yasindaki bir kiz hasta sunulmaktadir.
Olgu: On bes yasindaki kiz hasta, gdz kapaklarinda ve ayaklarda sislik sikayetleri ile basvurdu.
Laboratuvar incelemelerinde nefrotik diizeyde proteintiri ve hipoalbiminemi ile nefrotik sendrom tanisi
konularak oral prednizolon 2 mg/kg/gin (maksimum 60 mg/giin) dozunda baslandi. Perkiitan renal
biyopsisi minimal dedisiklik hastaligi (MCD) ile uyumluydu. Kortikosteroid tedavisinin ilk ayi iginde
remisyon sadlanarak steroid dozu bes ay boyunca kademeli olarak azaltildi (6nce glnasiri 45 mg,
ardindan sirasiyla glinasiri 30 mg, 15 mg ve 10 mg). Taninin besinci ayinda hasta kalga agrisi ve
ylrimede zorluk sikayetleri ile basvurdu. Goriintlileme incelemelerinde femur basinda AVN tespit
edildi. Steroid tedavisi hizlica azaltilip kesildi. Tetkiklerinde serum D vitamini dlzeyinin dusik oldugu
ve kemik mineral yogunlugu z-skorunun -3,2 oldugu saptandi. AVN yo6netimi icin hiperbarik oksijen
tedavisi baslandi. Steroid tedavisinin kesilmesinden Ug ay sonra hastada relaps gelisti. AVN nedeniyle
hastaya steroid yerine atakta iken 5 mg/kg/gin dozunda siklosporin A (CsA) tedavisi baslandi. CsA
tedavisi ile ikinci haftada tam remisyon saglandi. Hasta, Csa tedavisinin 6. Ayinda, CsA ile iliskili ciddi
bir yan etki yasamadan remisyonda izlenmektedir.
Sonug: Bu olguda, steroid tedavisi femur basinda avaskiiler nekroz gibi nadir ancak ciddi bir
komplikasyonla sonuglanmistir. Siklosporin A'nin kullanimi, relaps nefrotik sendromda kortikosteroid
ihtiyacini ortadan kaldirarak remisyonun basarili bir sekilde saglanabilecedini gostermistir. Bu olgu,
nefrotik sendrom tedavisinde bireysellestiriimis yaklasimlarin dnemini, &zellikle kortikosteroidlerin
kontrendike oldugu durumlarida vurgulamaktadir. Siklosporin A, minimal yan etkilerle gtvenli ve etkili
bir alternatif tedavi sunarak olumlu sonuglar elde edilmesine olanak saglamaktadir. Kortikosteroid ile
iliskili komplikasyonlarin, 6zellikle AVN gibi ciddi durumlarin erken taninmasi ve etkin bir sekilde
yonetilmesi, hasta sonuclarini iyilestirmek agisindan kritik bir rol oynamaktadir

Anahtar Kelimeler: Avaskiler nekroz, hiperbarik Oksijen, Nefrotik sendrom, Siklosporin A
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[Abstract:0100]

Posterior iiretral valv tanisiyla izlenen gocuk hastalarinin degerlendirilmesi

Simge Karaca?l, Burcu Ayvaci?, Serra Sturmeli Déven?, Bahar Tasdelen3, Ali Delibas?

1Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Mersin

2Mersin Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali,Mersin

3Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim Anabilim Dali, Mersin

Amag: Posterior Uretral valv (PUV), erkek cocuklarda alt Griner sistem tikanikliginin ve son dénem
bobrek hastaliinin 6nemli nedenlerindendir. Calismamizin amaci merkezimizde takip edilen PUV tanili
hastalarin klinik 6zelliklerinin dederlendirilmesi, kronik bébrek yetmezligine gidis sikligini saptanmasi
ve bébrek yetmezligi gelisiminde etkili olan faktorlerin tespit edilmesidir.
Gereg-YOntem: Merkezimizde Cocuk Nefroloji Poliklinigi'nde 01/01/2000- 01/11/2022 tarihleri
arasinda izlenen 0-18 yas arasi PUV tanili hasta dosyalari retrospektif olarak incelendi. Hastalarin klinik
ozellikleri, laboratuvar ve gériinttileme sonuglari dederlendirildi. Hastalarin glomertler filtrasyon hizlari
Shwartz formiuline gére hesaplandi. NKF-KDIGO 2012 rehberine goére siniflandirildi. Kronik bdbrek
hastaligi gelisen hastalar ile bobrek fonksiyonlari normal seyreden hastalar arasinda istatistiksel
karsilastirmalar yapildi.
Bulgular: PUV tanili 62 hastanin tani yasi en az bir glin, en fazla 144 ay, ortanca bir aydi. Hastalarimizin
takip stresi ortalama 61 (57,59-87,59) aydi. Hastalarin 12'sinde kronik bobrek hastalidi gelisti,
Hastalarin dokuzunda (%14,5) diyaliz ihtiyaci gelisti. Diyaliz ihtiyaci gelisme yasi ortalama olarak
9,946,36 yil idi. Dért hastaya (%6,5) bébrek nakli yapildi. iki hasta son dénem bébrek yetmezligi
gelistikten sonra kaybedildi. Hastalarin 28'i (%45,2) intrauterin dénemde, 34'lU (%54,8) ise postnatal
dénemde tani almisti. Oligohidroamniyoz 41 hastada (%66,1) goérilirken 57 hastada (%95
hidrolireteronefroz mevcuttu. Dokuz (%14,5) hastada unilateral, 48 (%77,4) hastada bilateral
hidrolreteronefroz vardi. Kronik bobrek hastaligi (KBH) gelisen grupta proteiniri, renal displazi ve
kortikal kist varhdi KBH gorilmeyen gruba gore istatistiksel olarak anlamli (p<0,0001, p<0,001,
p<0,0001) bulundu. Calismamizda PUV'a y6nelik operasyon uygulanma yasi G¢ aydi. Operasyon dncesi
ortalama kreatinin dedgerlerini 1,06+1,036 mg/dl|, operasyon sonrasi ilk 6 ay en dislik serum kreatinin
dizeyi ortalamasini 0,52+0,414 ve ilk birinci yiIl en dlisuk serum kreatinin dizeyi ortalamasini ise
0,50+0,419 mg/dl olarak tespit ettik. Operasyon oncesi ve sonrasi verileri karsilastirdigimizda
kreatinin dederlerindeki dastsin istatistiksel olarak anlamli oldugunu saptadik.
Sonug: PUV tanili hastalarda diyaliz ihtiyaci gelisme yasinin ortalama olarak 9,9+6,36 yil oldugu g6z
onlinde bulunduruldugunda operasyonla obstriksiyon giderilse bile KBH gelisimi acgisindan hastalar
yakin takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Posterior lretral valv, kronik bobrek hastaligi, gocuk
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[Abstract:0101]

Kalitsal hipokalemik tuz kaybettirici tiibiilopati hastalarinin klinik 6zellikleri

Gunay Aliyeval, Burcu Ayvaci?, Serra Strmeli Déven?, Bahar Tasdelen3, Ali Delibas?

1Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Mersin

2Mersin Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali,Mersin

3Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim Anabilim Dali, Mersin

Amag: Kalitsal hipokalemik tuz kaybettiren tlbulopatiler, distal nefronun potasyum salgilayan
kisimlarinin Ustlindeki bolumlerde tuz kaybinin gerceklestigi ve potasyum kaybina neden olan
hastaliklardir. Bu galismanin amaci merkezimizde izlenen ttbulopatili hastalarinin klinik ve laboratuvar
bulgularinin dederlendirilmesidir.
Gereg-Yontem: Merkezimizde GCocuk Nefroloji Poliklinigi'nde 01.01.2004-01.01.2023 arasinda
tibllopati tanisiyla izlenen 125 hastanin klinik bulgular, laboratuvar, gérintileme sonuglan ve
tedavileri retrospektif olarak incelendi. Hastalar, (¢ gruba ayrildi: Grup 1 proksimal tibdlin (Proksimal
renal tubller asidoz, sistinozis, sistindri), Grup 2 Henle kulbunun (Bartter sendromu) ve Grup 3 distal
tibulin (Distal renal tubuler asidoz, Gitelman sendromu) etkilendigi hastaliklardan olusuyordu.
Bulgular: Calismamiza dahil edilen 125 hastanin 70'i erkek, 55'i kiz olup, 26’sI sistinozis, 36’si sistinri,
4'G proksimal renal tubller asidoz (pRTA), 35'i Bartter sendromu (BS) 4’4 Gitelman sendromu (GS),
20'si distal renal tibller asidoz (dRTA) tanilariyla izleniyordu. En sik basvuru sikayetleri kusma
(%23,2), bébrek tasi (%21,6), politri (%10,4), polidipsi (%10,4), kilo alamama (%?9,6) idi. Anne-
baba akrabaligi hastalarin %70,4'inde mevcuttu. Hastalarin %44,8’inde blytme geriligi, %41,6'sinda
boy kisaligi, %36’sinda nefrokalsinozis tespit edildi. Sistinozis hastalarinin %65,3’linde rasitizm
saptandi. Tani anindaki kanda bakilan potasyum Grup 1'de 4,22+0,89 mEq/L, Grup 2'de 3,53+0,74
mEg/L, Grup 3'te 3,66+1,20 mEq/L saptandi. Grup 2 (BS)'de, potasyum dederleri diger gruplara gére
daha dusuktd (p= 0,001). Grup 1'in %10,6s1, grup 2 ‘nin %45,7'si, grup 3'Un %16.7'si prematir
dogmus olup, Grup 2'de prematirite orani anlamh olarak yliksekti (p<0,001). Polihidramniyoz, grup
2'de %31,4 (n=11) oraninda saptanirken, grup 1 ve 3’te saptanmadi. Hastalarda saptanan genetik
mutasyonlar tablo 1'de gosterilmistir.
Sonug: Tubulopati tanisiyla takip edilen hastalarin ¢odu, sistiniri ve BS tanilariyla izleniyordu.
Hastalarin en sik basvuru sikayetleri, bobrek tasi saptanmasi ve kusma idi. Anne baba akrabaligi
siklikla mevcuttu. Prematirite ve polihidroamnioz 6ykulsu, hipokalemi, BS'li hastalarda diger gruplara
gbre daha sik saptandi.

Anahtar Kelimeler: Renal tibiler asidozis, sistinozis, bartter sendromu, gitelman sendromu
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Hastalarda Saptanan Genetik Mutasyonlar
Hastalik Adi (n) Genetik Mutasyon (n)
BSND (n=4)

SLCI2A1 (n=2)
HSD1182 (n=1)
PMM2 (n=1)
Bartter Sendromu (n=13) CAPN3 (n=1)
CLCNKB (n=1)
TRPVS (n=1)
PAH (n=1)
FLG2 (n=1)

SLC12A3 (n=2)
Gitelman Sendromu (n=4) NARSI (n=1)

C473G>A (n=1)
Sistinozis (n=4) CTNS (n=4)

SLC4A4 (n=1)
Distal Renal Tiibiiler Asidoz (n=3) ATP6VOA4 (n=1)
R151G (n=1)
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[Abstract:0102]

Tip 1 Diyabetes Mellituslu Gocuklarda Diyabetik Nefropatiyi Ongérmede Tiimor
Nekroz Faktor Reseptor 1 ve 2 Biyobelirteclerinin Yeri

Derya Sagcan!, Secil Arslansoyu Camlar?, Fatma Demet Arslan3, Berna Filibeli*, Gokgen Erfidan®,
Gondil Cath®, inang Karakoyun?, Belde Kasap Demir8, Bumin Nuri Diindar®

1Ssaghk Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari, Izmir

2Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Ana Bilim Dali; Izmir
Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi, Izmir

3izmir Bakircay Universitesi, Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya Ana Bilim Dali, izmir

4Sadlik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi
Klinigi, Izmir

>Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi,
Izmir

6istinye Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali, Istanbul

7Saghk Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Biyokimya, izmir
8izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali;izmir Tepecik Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefrolojisi Klinigi, Izmir

9izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali;izmir Tepecik Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi Klinigi, izmir

Amag:Tip 1 Diyabetes Mellitus (T1DM)’'un mortaliteyi ve morbiditeyi etkileyen en énemli uzun dénem
komplikasyonlarindan biri son dénem bobrek hastaliina neden olabilen nefropatidir. Mikroalbuminri
nefropatinin geg¢ bir gdstergesidir bu nedenle bdbrek hasarini daha erken evrede saptayabilecek
biyobelirteglere ihtiyac duyulmaktadir. Calismamizda T1DM tanisiyla izlenen cocuklarda serum TUmor
Nekroz Faktdr Reseptdér (TNFR) 1 ve TNFR2 dlizeylerinin diyabetik nefropatinin erken tanisindaki
dederinin arastirilmasi amaglanmistir.

Gereg Yontem: Calismaya 10-18 yas arasinda, iki yildan fazla stiredir TIDM tanisiyla takip edilen 46
cocuk ile yas ve cinsiyet acisindan benzer 35 saghkh goéndlli alindi. Olgu grubunun demografik ve
antropometrik 6zellikleri, pubertal durumu, diyabet siiresi, retinopati ve néropati varlidi, ginlik insulin
dozu, ailede diyabet, hipertansiyon ve bobrek hastaligi 6ykist, laboratuvar parametreleri (HbA1lc, Ure,
kreatinin, tahmini glomerdler filtrasyon hizi(GFH), C-reaktif protein, kolesterol, trigliserid, TNFR1,
TNFR2 ve 24 saatlik idrarda mikroalbumin) incelendi ve kontrol grubunun verileriyle karsilastirildi. Olgu
grubu; mikroalbumintri varligi, diyabet stiresi ve glisemik kontrol durumuna gore alt gruplara ayrilarak
karsilastirildi.

Bulgular: TIDM'li cocuklar ile kontrol grubu cinsiyet, yas, adirlik, boy, vicut kitle indeksi standart
deviasyon skoru(SDS) agisindan benzerdi. Olgu grubunda ortalama diyabet siresi 5,52+3,08 (2-16)
yil idi. GFH, olgu grubunda (142,07£27,55 mL/min/1.73m2) kontrol grubuna (130,46%+18,61
mL/min/1.73m2) goére anlamh olarak yuksekti (p:0,026). Olgu ve kontrol gruplari arasinda serum
TNFR1 ve TNFR2 dizeyleri benzerdi (p:0,968, p:0,113). Olgu grubunda mikroalbuminri varhgi ve
glisemik kontrol durumuna gére TNFR1 ve TNFR2 duizeyleri farkli dedildi. Diyabet siresi bes yildan az
olan hastalarda serum TNFR1 ve TNFR2 dizeyleri anlamh ytksekti (p:0,012, p:0,030).
Sonug: T1DM’li gocuklarda serum TNFR1 ve TNFR2 dizeyleri kontrol grubu ile benzer bulunmustur.
Ancak T1DM olgularinda GFH’nin kontrol grubuna gére ylksek olmasi ve diyabetin ilk bes yilindaki
olgularda TNFR1 ve TNFR2 dizeylerinin ylksek bulunmasi bu inflamatuvar belirteclerin diyabetik
nefropatinin gok erken evrelerinde tanisal olarak degerli olabilecegini diistindirmektedir.

Anahtar Kelimeler: diyabetik nefropati, mikroalbumintri, Tip 1 Diyabetes Mellitus, Timér Nekroz
Faktor Reseptér 1, Tumor Nekroz Faktor Reseptor 2
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Tip 1 Diyabetes Mellituslu Olgularla Kontrol Grubunun Karsilastirilmasi

T1DM Kontrol

(n:46) (n:35) P

X+SS X+SS t,p
Cinsiyet (E/K) 23/23 20/15 p:0,523
Yas (y1) 1430+2,43 13,8242,61  t-0,844, p:0,401
Agirlik SDS 021+124  -0,02+0,91  t-0,956, p:0,342
Boy SDS 0,14+£0,97 -0,14+0,63  t-1,611,p:0,111
VKI SDS 0,13+124 0,11+0,88  t-0,078, p:0,938
eGFH (mL/min/1.73 m?) 142,07 £27,55 130,40 = 18,61 t:-2,271, p:0,026*
CRP (mg/L) 137+ 1,68 1,10+£1,42  £-0,766, p:0,446
TNFR-1 (ng/dL) 15,12 £1045 1521 +10,47  t:0,40 p:0,968
TNFR-2 (ng/dL) 13,72 +13,31 19,08 £16,71  t:1,605, p:0,113
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[Abstract:0104]

Beslenme iliskili akut tiibiilointerstisyal nefrit: Olgu sunumu

Fatma Ozak Batibay, Asli Kavaz Tufan, Nuran Cetin
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir

Amag:: Akut tibilointerstisyal nefrit (ATIN) bdbrek interstisyumunda inflamatuar hiicrelerin birikimi
ile karakterize olup siklikla ilaglara, enfeksiyonlara ve otoimmiun slireclere bagh gelismektedir. Ayrica
besinlerdeki nefrotoksik ajanlar da ATIN gelisimine sebep olabilmektedir. Beslenme aliskanlklari ile
ATIN iligkisi hakkinda yapilmis az sayida calisma bulunmaktadir. Kuzu kuladi (Rumex acetosa) kahvalti
ve salatalarda tuketilen, yapraklarinda potasyum okzalat, kéklerinde ise tanen ve antrakinon tirevleri
iceren, demir ve fosfor ydniinden zengin bir bitkidir. Bu yazida kuzu kuladi yeme sonrasi ATIN gelisen
bir vaka sunulmustur.

Olgu: On iki yasinda kiz hasta iki giindir devam eden 5-6 kez/giin kusma, oral alimda azalma ve karin
adrisi sikayeti ile gocuk acil servisine getirildi. Fizik muayenesinde vicut agirhidi 28 kg (<3 persentil),
boy 141 cm (3-10 persentil), kalp tepe atimi 127/dk, solunum sayisi 24/dk, aksiller 1si 36,4 °C, kan
basinci 93/65 mmHg olup deri turgoru azalmig, g6z kureleri ¢okik, bilateral kostovertebral aci
hassasiyeti mevcuttu. Tetkiklerinde sodyum 135 mEq/L, potasyum 4,63 mEqg/L, klor 106 mEq/L,
glukoz 89 mg/dL, Ure azotu 28,7 mg/dL, kreatinin 1,7 mg/dL, kalsiyum 10,2 mg/dL, fosfor 5,7 mg/dL,
urik asit 4,4 mg/dL, total protein 8,3 g/dL, albumin 5,2 g/dL, kreatin kinaz 38 U/L idi. Kan gazinda;
pH 7,219, pCO2 23,8 mmHg, laktat 2,6 mmol/L, baz agidi -17,1 mmol/L, HCO3 9,3 mmol/L saptandi.
Serum anyon gap 24,3 idi. Idrar aminoasit kromatografisinde jeneralize aminoasidiiri gériildii. Tam
idrar tetkikinde dansite 1009, pH 6, glukoz +, protein 2+, kan 2+, |I6kosit esteraz negatif, bakteri 4,
eritrosit 4/hpf, I6kosit 4/hpf bulundu. Spot idrar protein / kreatinin 13,2, sodyum 120 mEqg/L, potasyum
37,7 mEg/L olarak saptandi. Tubller fosfor reabsorpsiyonu %58, fraksiyone Na atilimi %2,5 olarak
hesaplandi. Yirmi doért saatlik idrarda protein 124 mg/m2/saat, 24 saatlik idrar kalsiyumu 12,7
mg/kg/gindi. Hemogram, karaciger fonksiyon testleri, akut faz reaktanlari, amilaz lipaz, kompleman
C3 ve C4 duzeyleri normal, anti nikleer antikor, antids DNA negatifti. G6z muayenesi dogaldi. Bobrek
ultrasonografide her iki bébrek ekojenitesi grade 1 artmis olarak saptandi. Hastanin 6yktsu
derinlestirildiginde sikayetleri baslamadan 2 giin 6nce 10-15 adet kuzu kulagi (Rumex acetosa) yedigi
ogrenildi. Hastaya 5 ylkselticic NaHCO3 ve dehidratasyon tedavisi dizenlendi. Yatisinin Gglunci
gliniinde asidozu diizeldi. Hastanin serum kreatinin dedgeri altinci glinde normale déndi.Sekizinci
glinde yapilan idrar tetkiklerinde proteiniri, hiperkalsilri ve glukozirisinin geriledigi, fosfor atiliminin
normale déndiigu saptandi. Bobrek fonksiyonlari normale dondiginden biyopsi yapiimadi. Sikayetleri
gerileyen, laboratuvar  dederleri normal aralikta seyreden olgu taburcu edildi.
Sonug: Akut tlbullointerstisyel nefrit gelisen hastalarda etiyoloji saptanamadiginda hastanin beslenme
aliskanliklari sorgulanmalidir. Giinlik beslenmede tiiketilen bitkisel kaynaklarin ATIN’e sebep
olabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: akut tubulointertisyal nefrit, Rumex acetosa(kuzu kulagdi), cocukluk cagi
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[Abstract:0106]

Hemodiyaliz Seanslarinda Setlerde Tekrarlayan Pihtilasma Sorunu Yasayan Cocuk
Hasta

Zehra Aydin?!, Elif Benderlioglu2, Sanem Eryilmaz Polat3, Belgin Gulhan#, Mustafa Bilici®>, Umut Selda
Bayrakgi®

1Batman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Batman

2Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari, Ankara

3Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk G6gus Hastaliklari, Ankara

4Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari, Ankara

5Batman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji,Batman

6Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Ankara

Olgu:Kronik bobrek yetmezligi nedeniyle haftada tic giin diizenli hemodiyaliz destegi alan 14 yasinda
kiz hasta merkezimize diyaliz seanslari sirasinda 1 aydir tekrar eden setlerde pihtilasma ve es zamanlh
yasanan nefes darlidi sikayeti ile bagvurdu. Hastanin basvuru esnasinda bilinci agik, tansiyonu 150/90
mm/Hg olup periferik 6demi mevcuttu. Akciger grafisinde bilateral opasiteler mevcut olan hastanin
ekokardiyografisinde sol ventrikll hipertrofisi vardi. Toraks BT'de bazilari kavitasyon gosteren gok
sayida akciger lezyonlari oldugu goérildi. Takibi esnasinda subfebril atesi olan hastanin kan ve kateter
kaltarleri alindi. D-dimer seviyesi: 7000 ng/mL olan hastanin hemodiyaliz kateter kultirinde
Enterokok Uredi. Ampirik antibiyotitik tedavisi kiltir sonucuna uygun olarak revize edildi. Kateter
enfeksiyonu, akcigerde lezyonlari olan ve D-dimer dizeyi yliksek olan hastada septik pulmoner emboli
disindldi. Diyaliz seanslari sirasinda unfraksiyone heparini 10 IU/kg/h dozunda alan hastanin
unfraksiyone heparin dozu artirildi. Ancak diyaliz seanslarinda yasanan setlerde pihtilasma sorunu
devam etti. Bunun Uzerine enoksaparin sodyum tedavisi baslandi ve Antifaktér Xa seviyesine gore titre
edildi. Takipte atesleri gerilemeyen hastanin kontrol kateter kultlrinde lireme devam ettigi icin
hemodiyaliz kateteri dedistirildi. Sonrasinda atesi ve D-dimer seviyeleri gerileyen hastanin hemodiyaliz
seanslarinda pihtilasma veya nefes darlidi olmadi diyaliz yeterliligi saglandi. Enoksaparin sodyum
tedavisi alti ay devam edildi. Kontrol akciger grafileri ve akciger tomografisi normal gorilda.

Sonug: Bu vaka, hemodiyaliz kateter enfeksiyonu olan pediatrik bir hastada septik pulmoner embolinin
nadir ancak hayati tehdit edebilen bir durum oldugunu vurgulamaktadir. Hemodiyaliz sirasinda pihti
olusumunun yonetimindeki ilk zorluklara ragmen, enfeksiyon kaynaginin hizli bir sekilde tanimlanmasi
ve tedavi edilmesi, ayrica antikoagilan destedi ile olumlu bir klinik sonug elde edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Hemodiyaliz, Emboli

~133 ~



Uluslararasi Katilimh f‘a’%ﬂi

coCocuk <~
)., Nefroloji A N
EREEAK ongresi ‘\) o

-

[Abstract:0107]

Vezikoiireteral Reflii Olan Hastalarda Cerrahi Tedavi Sonuglarinin
Degerlendirilmesi

ilyas Halil Aydin!, Zehra Aydin2, ismet Faruk Ozginer?
1Dr. Sami Ulus Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Egitim ve Arastirma hastanesi, Cocuk Cerrahi, Ankara
2Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Ankara

Amacgc: Vezikolreteral refli (VUR), cocuklarda en sik gorilen Uriner sistem rahatsiziiidir ve kronik
bobrek yetmezligine yol acabilir. Bobrek hasarini 6nlemek igin etkili tedavi cok 6nemlidir. Bu calisma,
gocuk hastalarda VUR tedavisinde endoskopik ve cerrahi tedavilerin etkinligini dederlendirmeyi
amaclamaktadir.

Gereg-Yontem: Ocak 2010 ile Aralik 2019 tarihleri arasinda Sami Ulus Kadin Hastaliklari ve Dogum,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi'nde VUR nedeniyle cerrahi tedavi
uygulanan cocuklarin verileri retrospektif olarak incelendi. Hasta kayitlarina hastane bilgi sistemi
lizerinden erisildi ve su veriler dederlendirildi: kabul yasi, basvuru semptomlari, refli derecesi ve ilk
VCUG'daki taraf, cerrahi islem tirli (endoskopik veya cerrahi), postoperatif refli durumu, DMSA
bulgulari ve postoperatif idrar yolu enfeksiyonlari. Istatistiksel analiz, p < 0,05 anlamllik diizeyi ile Ki-
kare ve Mann-Whitney U testleri kullanilarak yapildi.

Bulgular: Calismaya 157 hasta (113 kiz, 44 erkek) dahil edildi. ilk subireterik transiretral
enjeksiyonun (STING) basari orani 0-6 yil icin %31,8, 6-12 yil icin %43,9 ve 12-18 yil icin %75 idi.
Dislik ve orta dereceli refll icin basari orani %46 iken, yiliksek dereceli refll icin %24,5 idi. Genel
olarak, ilk STING basari orani %38,6 idi ve birden fazla enjeksiyondan sonra %?59,5'e ylkseldi.
Ureteroneosistostomi %85,7 basari oranina sahipti. Kizlarda ameliyat &ncesi idrar yolu enfeksiyonu
dykist (p = 0,006) ve diisiik dereceli refli orani (p = 0,023) erkeklerden daha yiiksekti. Ilk
subureteral transtretral enjeksiyonun (STING) basari orani 12-18 yas grubunda anlamli olarak daha
ylksekti (p = 0,032) ve yiiksek dereceli refliisii olan hastalarda daha distktid (p = 0,015). Ek olarak,
kizlarda postoperatif IYE orani anlamli olarak daha vyiksekti (p = 0,0001).
Sonug: Sonug olarak, bu calisma pediatrik vezikoulreteral refli (VUR) icin cerrahi midahalelerin
basarisini etkileyen énemli faktérleri vurgulamaktadir. Bu bulgular, yas, refli derecesi ve cinsiyetin
tedavi basarisinin temel belirleyicileri oldugunu ve pediatrik VUR'da sonuglari optimize etmek igin
kisisellestirilmis tedavi stratejilerinin 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, UReter, Vezikolreteral Refl(i
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[Abstract:0109]

Nefrotik Sendromun Nadir Bir Komplikasyonu:Serebral Ven6z Tromboz

Berfin Uysal!, Gilcan Koger?, Hakan Erdogan?
!Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa
2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi, Bursa

Amag: Nefrotik sendrom (NS), glomertiler filtrasyon bariyeri boyunca gecirgenligin artmasi nedeniyle
adgir proteiniri, hipoalbuminemi, 6dem, hiperkolesterolemi ve hiperlipidemi ile karakterize bir klinik
tablodur. NS tanili hastalar, tromboemboli agisindan risk altindadir. Hiperkoagulabilite, hipovolemi,
immobilizasyon ve enfeksiyonlar tromboza yatkinhgi artirir. Bu olguda bas agrisi ve kusma sikayetiyle
basvuran nefrotik sendrom tanihi hastada komplikasyon olarak gelisen sinlis ven trombozu
sunulmaktadir.

Olgu: Ug yasindan itibaren nefrotik sendrom tanisiyla takip edilen, sik relapslar gdsteren, steroid ve
siklosporin kullanan, bdbrek biyopsisi fokal segmental glomeriloskleroz (FSGS) ile uyumlu 8 yasinda
erkek hasta, son birka¢ gundir giderek artan bas agrisi, huzursuzluk ve kusma sikayetleri ile
hastanemize basvurdu. Hastanin vicut kitle indeksi 25.7 kg/m2 idi. Santral obezite ve cushingoid ylz
gorinimu mevcuttu. Norolojik muayenesi dogaldi. Diger sistemik muayenelerinde patolojik bulgu
yoktu. Hastada nefrotik sendrom tanisinin olmasi, steroid ve siklosporin kullanimi bas agrisi ve kusma
ile prezente olan kranial trombozdan siiphelenmemize neden oldu. Kranial MR venografi gekildi. MR
venografide sol transvers sinlste akim izlenmedi. Basvurusunun 6. Saatinde nefrotik sendrom
komplikasyonu olarak sints ven trombozu tanisi konularak dislik molekil agirlikli heparin tedavisi
baslandi. Hastanin 6 ay sonra gekilen MR venografisinde her iki transvers sinliste, superior ve inferior
sagital sinlste ve sigmoid sinlslerde akim izlendi. Hasta halen sekelsiz bir sekilde nefrotik sendrom
tanisi ile idame immunsupresif tedavi alarak takiplerine devam etmektedir.
Olgumuzda literatir ile uyumlu olarak diger olgularda gorilen risk faktorleri ile benzer risk faktorleri
bulunmaktadir. Literatlirde benzer vakalarda gérilen en sik histolojik tani minimal dedisiklik hastaligi
ve hastamizdaki gibi FSGS'dir. Literatlirde ven6z tromboembolizm gérilen hastalarda bakilan genetik
mutasyonlarda en sik PAI-1 4G>5G, MTHFR C677T ve MTHFR A1298C goérilmekte iken olgumuzda
MTHFR A1298C heterozigot mutasyon bulunmaktadir. Literatirden farkl olarak trombozun gérilme
zamani olgumuzda NS tanisi konduktan 6 yil sonra iken diger olgularin %67’ sinde NS tanisi konduktan
sonra ilk 6 ay icinde gorilmusttr. Literatlirde NS ile takipli sinis ven trombozu gelisen hastalarda en
sik etkilenen sinlis sliperior sagittal sinlis (%82) ve sag taraf daha baskin olarak gosterilmekte iken
olgumuzda etkilenen sinils sol transvers idi. Bu iki 6zellik olgumuzu digerlerinden farkli kilmaktadir.
Sonug: Serebral ven6éz tromboz nefrotik sendromun nadir gorilen bir komplikasyonudur. Klinik
semptomlar spesifik degildir. Bu ylzden risk faktérleri olan hastada siphelenip erken tani ve tedavi
icin en uygun goérintilemeyi yapmak gerekir. Ayrica risk faktorleri olan hastalarda genetik trombofili
paneli calistirlarak mutasyon saptanmasi halinde proflaktik tedavinin dederlendirilmesi
tromboemboliden korunmada fayda saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: nefrotik sendrom, komplikasyon, tromboz, tromboemboli
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SOL TRANSVERS SINUSTE OKLUZYON VE TAKIBINDE
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[Abstract:0111]

Transaldolaz eksikligine bagh bobrek tutulumu olan iki kardes

Lala Gurbanova?, Ozlem Siimer Cosar?, Bahar Bliylikkaragéz!, Buket Dalgic?
!Gazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Transaldolaz, glukoz oksidasyonunun alternatif yolu olan pentoz fosfat yolaginda 6nemli
enzimdir. Yoladin esas gorevi indirgeyici biyosentez reaksiyonlar igin gerekli NADPH Uretimi ve
nikleotidlerin sentezi igin riboz-5-fosfat saglamasidir. Enzimin yoklugunda, polioller ve yedi karbonlu
sekerler gibi ara Urunler basta idrar olmak lzere vicut sivilarinda birikir. Transaldolaz eksikliginin
karaciger fonksiyon bozukludu, hepatosplenomegali, anemi, trombositopeni, endokrin sorunlar ve
dismorfik 6zellikler gibi gesitli klinik belirtileri vardir. Bu yazida nadir hastalik olan transaldolaz eksikligi
seyrinde bdbrek tutulumu olan iki kardes olgusu sunuldu.

Olgu: Olgu 1: 18 yasinda kiz hasta, 3 ayliktan itibaren hepatosplenomegali nedeniyle Cocuk
Gastroenteroloji béliminde izlenmekteymis. Hastada klinik olarak triangular ylz, distk kulak, yiz ve
gbvdede teleanjiektaziler saptanmis. Laboratuvar incelemelerinde anemi, trombositopeni,
hipergonadotropik hipogonadizm, karaciger biyopsisinde mikronodiler siroz saptanmis. Genetik
incelemesinde TALDO1 geninde homozigot mutasyon (c.637+1G>A) belirlenen hastaya transaldolaz
eksikligi tanisi konulmus. 13 yasindayken tam idrar tetkikinde eser miktarda protein olmasi nedeniyle
Cocuk Nefroloji bélimine yodnlendirilen hastanin 24 saatlik idrar incelemesinde 340 mg/gin (11
mg/m2/saat) proteiniiri saptanmis. Uriner sistem ultrasonografisinde 6zellik olmayan hastanin
izleminde proteinlride artis (1246 mg/glin) saptanmis ancak mikroalbumintrisi olmamasi (22,7
mg/giln) nedeniyle tibuller proteintri distinilmis. Hastanin fraksiyone sodyum atilimi %0,2 ve tibler
fosfor reabsorbsiyonu %76 (normal deder: > %85) bulunmus. Hastanin izleminde serum kreatinin
dederlerinde kademeli artis saptanmis olup, son kontrollerinde kreatinin 1,15 mg/dL (eGFR: 59
ml/dk/1,73 m2) bulunarak evre 3a kronik bobrek hastaligi (KBH) olarak takiplerine devam etmektedir.
Olgu-2: 11 yasinda kiz hasta, herhangi bir yakinmasi yokken, ilk olgunun kardesi olmasi nedeniyle
yapilan genetik dederlendirme sonucunda ayni varyant saptanarak transaldolaz eksikligi tanisi almis.
Bu hastada da taniyla uyumlu klinik Ozellikler (hepatosplenomegali, lGggen ylz, duisik kulak,
hipertelorizm) saptanmis Tam idrar tetkiginde 2+ proteindrisi oldugu igin Cocuk Nefroloji bolimine
ybnlendirilen hastanin 24 saatlik idrarinda 925 mg/gun proteindri (31,5 mg/m2/saat) ve ilk olgudan
farkli olarak belirgin mikroalbumindrisi saptanmis (125 mg/giin). Bu nedenle hastada glomeriler ve
tubdler disfonksiyon birlikteligi oldugu daslinilerek enalapril tedavisi baslanmis ve fayda gérmuistar.
Hastanin fraksiyone sodyum atilimi %0.3, tibuler fosfor reabsorbsiyonu %85 bulunmus. Hastanin son
kontrolinde serum kreatinin 0,85 mg/dL (e-GFR: 67 ml/dk/1,73 m2) olup, evre 2 KBH olarak
takiplerine devam etmektedir.

Sonug: Transaldolaz eksikligi olan hastalarin gogunda renal tutulum mevcuttur ve KBH'na yol agabilir.
Genellikde renal tlbuler disfonksiyon olarak karsimiza cikacadi vurgulansa da bizim kardes olan
olgularimizdan Olgu-1'de tibuler disfonksiyon, Olgu-2‘de ise glomeriler disfonksiyon 6én plandadir.
Ustelik Olgu-2'de KBH progresyonunun daha hizli oldugu dikkati ¢ekmistir. Sonucta transaldolaz
eksikligi proteintri ve KBH’ya yol acabilen nedenler arasinda mutlaka akla gelmeli ve bu hastalar
bobrek fonksiyonlar agisindan dikkatle izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: transaldolaz eksikligi, proteinuri, kronik bobrek hastaligi
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[Abstract:0116]

Bobrek ve ﬁrine_r Sistem Dogumsal Anomalisi Bulunan Cocuklarda Vezikoiiretral
Reflii (VUR) ve IYE Gelisimi

Hiillya Gézde Onal!, Yonca Semet?
!Samsun Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Samsun
2Samsun Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji, Samsun

Amagc: Bébrek ve iriner sistem dogumsal anomalileri(BUSDA),cocukluk cadindaki kronik bdbrek
yetmezliginin(KBY) baslica nedenlerinden biridir ve vezikoUlretral refli(VUR) bu anomaliler arasinda sik
gorilmektedir.VUR,mesaneden bdbreklere idrar geri kacisi ile karakterizedir ve gocuklarda tekrarlayan
idrar yolu enfeksiyonlarina(IYE) neden olarak bébrek dokusunda skar ve kalici hasara yol acabilir.VUR
siddeti ve komplikasyonlari,reflii derecesi,mesane fonksiyon bozuklugunun varligi ve IYE sikligi gibi
cesitli faktérlerden etkilenir.Antenatal dénemde tani alan BUSDA'll cocuklarda VUR ve IYE iliskisi titiz
bir takip ve yénetim gerektirmektedir.Bu calismanin amaci,BUSDA'll cocuklarda VUR ve IYE
gelisimini,bobrek fonksiyonlari ve demografik oOzellikleri retrospektif olarak dederlendirmektir.
Gereg-Yontem: Bu retrospektif calismada,2013-2023 vyillari arasinda Samsun Egitim ve Arastirma
Hastanesi'nde VUR tanisiyla izlenen 21 g¢ocuk incelenmistir.Takip edilen hastalarin demografik
dzellikleri,tani yaslar,USG bulgulari ve bébrek fonksiyonlari kaydedilmistir.ileri gérintileme
ybntemlerinden voiding sistoliretrografi(VCUG),DMSA,DTPA ve MAG3 sintigrafileri yapilmis ve sonuglar
kaydedilmistir.SPSS 16 yazilimi ile tanimlayici istatistikler hesaplanmis, p<0.05 dlizeyinde anlamlilik
dederlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya alinan 502 BUSDA’lI hastanin 128’inde (%25,5) idrar yolu enfeksiyonu gelistigi
gorilmuistir.BUSDA'll gocuklarin %25,5'inde IYE tespit edilirken,VUR tanisi alan gocuklarin %8,7’sinde
IYE ®ykisi vardir.Prenatal tanili hidronefroz olgularinda VUR sikligi %31 iken, hipoplazik bdbrek ve
Ureterosel tanili gocuklarda VUR orani istatistiksel olarak anlamh derecede yilksekti (p<0,005).
Prenatal tanili hidronefroz olgularinda %66,7 oraninda 3. derece VUR gorilirken, postnatal tanili
hidronefroz olgularinda %58,1 oraninda 3.derece VUR saptandi.VUR tanisi konulan hastalarin
%72,5'inde ileri goruntileme ydntemleri (VCUG, DMSA, MAG3 sintigrafi) kullanilarak dizenli izlem
yapilmis ve bu hastalarin  %15,4'inde boébrek fonksiyon  bozuklugu goézlenmistir.
Tanilara gore voiding sistolretrografi(VCUG) planlanan olgular ve vezikolreteral reflii (VUR) varligi
dederlendirilmistir.Verilere gére prenatal ve postnatal tanili hidronefroz olgulari, VCUG yapilan en genis
grubu olusturmakta(%43,3 ve %43).Prenatal tanili hidronefrozda VUR orani %16,4 iken, postnatal
tanili hidronefrozda bu oran %34,4'tir.Renal agenezi ve multikistik displazik bdbrek tanili olgularda
VCUG gerekliligi distk bulunmus olup,VUR sikhdi renal agenezi tanili olgularda %14,3,multikistik
displazik bobrek tanili olgularda ise %25 olarak bulunmustur. Hipoplazik bdbrek ve Ureterosel
tanilarinda VUR oranlarn diger tanilara gore daha yuksek gézlemlenmistir (%58,3 ve %100).Veriler,
taniya badgh olarak VCUG gerekliligi ve VUR siklidinda belirgin farkhliklar oldugunu
géstermektedir(p<0,001 ve p<0,005). Tanilara gére IYE varliginin karsilastirilmasinda vezikolreteral
refli  (VUR) tanisi olanlarda 12 (%8,7),VUR tanisi olmayanlarda 9(%2,7) seklinde tespit
edilmistir.VUR'un IYE ile glcla bir iliskisi oldugunu ve 6zellikle VUR tanisi olan hastalarda IYE riskinin
belirgin sekilde arttigini vurgulamaktadir.

Sonug: Vezikolretral reflii ve idrar yolu enfeksiyonlar,BUSDA'll gocuklarda bébrek fonksiyon kaybina
yol agabilecek ciddi riskler olusturur.Bu nedenle erken tani, diizenli takip ve uygun tedavi protokolleri
ile komplikasyonlarin 6nlenmesi hayati éneme sahiptir.Profilaktik antibiyotik kullanimi,diizenli USG
kontrolleri ve ileri goérintileme yéntemlerinin etkin kullanimi bu hastalarin ydénetiminde kritik rol
oynamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Vezikoiretral Reflii, Bébrek ve Uriner sistem Dogumsal Anomalileri, Idrar Yolu
Enfeksiyonu, Bobrek Fonksiyonlari, Prenatal Tani
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Tanilara gore VCUG planlanan olgular ve VUR varhgi
Tam VCUG VUR
Var Yok Var Yok
n n (%) n (%) n (%) n (%)

Prenatal Tanih Hidronefroz 127 55 (43.3)' 72 (56,7)' 9 (16,4) 46 (83,8)

Postnatal Tanih Hidronefroz 206 8% (43)! 118(57)' 31 (34,4) 59 (65.8)

Renal Agenezi 32 7(226) 24(77.4) 1(143) &6(857)

Multikistik Displazik Bdbrek 15 4 (267) 11 (73.3)' 1(25) 3 (75)

UP Darhik 18 12 (66.7) 6(333) 1(83) 11(91,7)
Ektopik Bobrek 15 3(20)' 12 (80)! —- 3 (100)
PUV 1 1(100) — = 1 (100)
Atnal Bébrek 20 4 (20)! 16 (80)! -—- 4 (100)
Hipoplazik Bobrek 18 12(66.7) 6(333) 7(583)2 5(41,7)
Cift toplayici sistem 24 11 (458)" 13(542)' 2(18,2) ¢9(81,8)
Ektopik Ureter 1 1 (100) -—- - 1 (100)
Urotrosel 1 1(100) - 1(100)2 .-

Bifid Pelvis 2 1 (50) 1 (50) - 1(100)
P <0,001 <0,005
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[Abstract:0118]

Kronik hipokalemi ve metabolik alkalozun nadir bir nedeni: Goriiniirde
mineralokortikoid fazlahig:

Sevcan Hatipodglu?, Erkam Yildirm?, Ozge Yildirim Salbas?, Meral Torun Bayram?, Korcan Demir?,
Alper Soylu?!

1Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, izmir

2Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali, izmir

Amac: Goriunlrde mineralokortikoid fazlahdi (apparent mineralocorticoid excess, AME) sendromu,
artmis kan basinci, hipokalemi ve metabolik alkaloz ile seyreden, HSD11B2 gen mutasyonuna bagh
nadir bir hastaliktir. 11-beta-hidroksisteroid dehidrojenaz enzimi tip 2 eksikligina bagli olarak kortizona
doénlisemeyen kortizol, aldosteron reseptériine baglanarak artmis mineralokortikoid etki ile hipokalemi,
metabolik alkaloz ve hipertansiyona neden olur.
Olgu: Kusma yakinmasi ile acil servise getirilen 16 aylik kiz olguda hipokalemi ve metabolik alkaloz
saptandi. Kusmasi dlizeldikten sonra hipokalemisi sebat eden hastanin antenatal Oyklisiinde
polihidroamnioz olmasi nedeni ile 6ncelikle Bartter sendromu duslintldid. Ancak idrar klor degerleri
distk olan hastanin poliklinik izleminde sinirda hipertansif dederler saptanmasi Uzerinde bakilan
plazma renin aktivitesi ve aldosteron dlzeyi diisiik bulundu. Liddle ve AME sendromlari arasinda ayirim
yapmak icin istenen idrar kortizoli c¢ok vyilksek, kortizonu ise o6lgllemeyecek kadar dusik
(kortizon/kortizol orani <0.02) saptandi. HSD11B2 geninde mutasyon taramasi devam eden hastaya
spironolakton baslandiktan sonra hipokalemi ve hipertansiyon duizeldi.
Sonug: Hipokalemi ve metabolik alkaloz ile bagvuran olgularda idrar klor dizeyi ve kan basinci ayirici
tanida dederlidir. Hipertansif cocuklarda plazma renin aktivitesi ve aldosteron dlizeyleri istenmelidir.
idrar kortizol ve kortizon diizeyleri ise Liddle ve AME sendromlar arasinda hizli ayirici tani yapilmasini
ve uygun tedavinin baglanmasini saglar.

Anahtar Kelimeler: hipokalemi, metabolik alkaloz, hipertansiyon
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[Abstract:0119]

Periton diyalizi uygulanan cocuklarda peritonitin mevsimsel faktorler ile iliskisi

Fatma Ozak Batibay?, Asli Kavaz Tufan?!, Gll Durmaz?, Nuran Cetin?
!Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskigehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakdltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dal

Amag: Periton diyalizi iliskili peritonit (PDIP), periton diyaliz (PD) hastalarinda sik gériilen ve periton
zarinin Ozelliginin dedismesine yol acabilen 6nemli bir morbidite nedenidir. Bu nedenle tekrarlayan
peritonitler etkin diyaliz yapilmasina engel teskil edip periton diyaliz tedavisinin sonlandirilarak baska
tedavi seceneklerinin dederlendirilmesini zorunlu kilabilmektedir. Bu ylizden PDIP’in &nlenmesi ve
tedavisi son derece 6nemlidir. Bu calismada PD uygulanan cocuklarda mevsimsel 6zelliklerin PDIP’e
olan etkilerinin arastiriimasi amaglanmistir.
Gerec-Yontem: Bu calismada Ekim 2009 -Haziran 2024 tarihleri arasinda PD uygulanan hastalarin
dosya verileri retrospektif olarak incelendi. Peritonit gegiren hastalarda saptanan etken
mikroorganizmalar, atak sikliklari, sikayetleri ve mevsimsel faktorler ile aralarindaki iliski arastirildi.
Bulgular:: Calismaya peritonit gegiren 16 hastanin (9 kiz [%56,3], 7 erkek [%43,8]) verileri dahil
edildi. Hastalarin gecirdigi toplam PDIP atak sayisi 62 idi. Hastalarin ortanca PD baslama yasi 66 (50-
118) ay ve PD uygulanan stre 22,5 (10,75-41) ay olarak bulundu. Peritonit ataklarinin 29‘unda
(%46,8) gram pozitif, 11‘inde (%17,7) gram negatif bakteri lGremesi saptandi. Bir atakta (%1,6)
Candida parapsilosis lredigdi, 3 atakta (%4,8) polimikrobiyal Gireme oldugu belirlendi. On yedi (%27,4)
peritonit ataginda UGreme yoktu. Bir peritonit atak olgusunun verilerine ulasilamadi. En sik basvuru
yakinmasi karin agrisi (n=41) olup diger basvuru yakinmalari sirasi kusma (n=20), bulanti (n=16) ve
ishaldi (n=10). Basvuru semptomlarinin mevsimlere goére sikligi dederlendirildiginde ishal sikayetinin
yazin daha gok oldudu belirlendi. En sik etken mikroorganizma koagllaz negatif Stafilokok (n=11) idi.
Mevsimlere gére etken mikroorganizma sikhi§ arastirildifinda sonbaharda 14 PDIiP'in 10’unda
Stafilokok suslarinin etken olduklari saptandi. Ancak mevsimlere gbére PDIP sayilar arasinda fark
goriilmedi. Ishal yaz déneminde sik basvuru nedeni olmasina ragmen PDIP sayisini arttirmadidi
saptandi.

Sonug: Periton diyalizi iliskili peritonit tanisi alan hastalarda sonbahar mevsiminde tedavi segiminde
Stafilakoklarin siklikla etken oldugu g6z 6nine alinmahdir. Bu donemde okullarin acilmasi, bélgemizde
yadislarin artmasi ile birlikte nemli hava gortlmesi bu artisin nedeni olabilir. Mevsimsel degisiklikler
PDIP sikligini etkilememekle birlikte yaz ddneminde ishal ile gelen periton diyalizi uygulanan ¢ocuklarda
peritonit eslik edebilecedi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: periton diyalizi iliskili peritonit, mevsimsel faktorler, cocukluk cagi
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[Abstract:0120]

Hiponatremik Hipertansif Sendrom-Olgu Sunumu

Vusala Yusufova, Bahar Blyukkaragoz, Hatice Kibriya Fidan, Sevcan Azime Bakkaloglu Ezgu
Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Hiponatremi, serum sodyum konsantrasyonunun 135 mmol/L'den disik olmasi olarak
tanimlanir. Hastanede yatan cocuklarda en sik gorilen elektrolit bozuklugudur. En sik nedenleri
ayaktan basvuran hastalarda etkin dolasim volimuinin azalmasi, hospitalize hastalarda fizyolojik
olmayan ADH salgisi ve hipotonik sivi kullanimidir. Cocuklarda renal kdkenli hiponatreminin nadir bir
nedeni hiponatremik-hipertansif sendromdur (HHS). HHS, malign hipertansiyonu olan olgularda renal
iskemiye badli gelisen bir klinik tablodur. Bu calismada hiponatremi ve siddetli renovaskiler
hipertansiyonu olan pediatrik olgu sunuldu.

Olgu: 2,5 yasinda erkek hasta, politri, polidipsi, kusma ve konvilziyon yakinmalariyla tarafimiza
basvurdu. Fizik incelemede boy: 98 cm (50-75 persentil), vicut agirhgi: 14 kg (25-50 persentil), viicut
sicakligi: 37,8 °C, kalp hizi: 150 atim/dakika, solunum sayisi: 30/dakika ve kan basinci (KB): 200/120
mm Hg (>95+12 mmHg) idi. Kardiyak tim odaklarda 3/6 sistolik Uflirim duyuldu. Laboratuvar
incelemesinde sodyum: 125 mEq/L, potasyum: 2,9 mEq/L, klortr: 86 mEqg/L, BUN: 17,9 mg/dL,
kreatinin: 0,63 mg/dL, vendz kan gazinda pH:7,56, bikarbonat: 29,6 mmol/L idi. Plazma renin
aktivitesi: 164 ng/ml/h (1,7-11,2) ve aldosteron diizeyi: 2500 pg/ml (30-350) bulundu. idrar
analizinde dansite 1015, protein +++ olup, 24 saat idrar protein: 882 mg/gin (62 mg/m2/saat) idi.
Uriner sistem ultrasonografisinde sag bébrek simetrigine gére kiclik olarak izlendi. Bilgisayarli
tomografi anjiyografide sag renal arter distalinde segmenter ayrim dizeyinde >%80 fokal stenoz
saptandi. Fundoskopik muayene normaldi ve ekokardiyografide sol ventrikul hipertrofisi (LVH) gorildd.
DTPA sintigrafisinde sag renal fonksiyon dusukti (sag: 17%, sol: 83%). Hastaya klinik, laboratuvar
ve radyolojik Ozelliklerle HHS tanisi konuldu. Hasta yodun bakim servisine alinarak intravendz
nitroprussid inflizyonu ve hiponatremi igin replasman tedavisi uygulandi. Ardindan c¢oklu oral
antihipertansif tedavilere gegilerek (enalapril, amlodipin ve propranolol) kan basinci regile edildi.
izlemde serum elektrolitleri ve kan gazi normale déndii. Hastanin sag renal arter stenozu segmenter
ayrim dlizeyinde oldugundan ve darhidin ilerisindeki renal parankimde ciddi kayip oldugundan invaziv
girisim uygulanmadi. Hasta 10 yildir klinigimizde tek antihipertansif ilag (amlodipin) ile izlenmekte
olup, son kontrolinde bdbrek fonksiyonlari normaldi (serum kreatinin:0.62 mg/dL ve sodyum:142 )
ve proteintrisi saptanmadi (spot protein/kreatinin: 0,1 mg/g).
Sonug: HHS, siddetli renovaskiler hipertansiyonlu olgularda natrilireze badli gelisen nadir bir
durumdur. Bbdbrek iskemisi, normal bobrekte basing natritirezisini indikleyebilen ve hacim azalmasina
ve iskemik bébrekten daha fazla renin salinimina yol acabilen arteriyel basingta ani bir artisa yol acar.
Hiperreninemik hipertansiyon, natritiretik hiponatremi, nefrotik diizey proteiniri ve tek tarafli renal
hipoplazi taniy1 ortaya cgikarmada yardimci olan klinik ipuglaridir. Sonugta, hiponatremi nedeniyle
basvuran gocuk hastalarda HHS olabilecegi akilda tutulmali ve mutlaka kan basinci 6lgim yapiimahdir.

Anahtar Kelimeler: hiponatremi, hiponatremik hipertansif sendrom, renal arter stenozu
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[Abstract:0121]

Neonatal baslangicli son donem bobrek yetmezligi: 17q12 delesyon sendromlu
bir olgu sunumu

Vusala Yusufova?, Gulsiim Kayhan?, Bahar Blyikkaragoz!, Hatice Kibriya Fidan!, Sevan Azime
Bakkaloglu Ezgu!

1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakdltesi, Tibbi Genetik Bilim Dali

Giris: Hepatosit nikleer faktér 18 (HNF1B) dahil 15 geni iceren 17g12'nin heterozigot delesyonlari,
17912 delesyon sendromu olarak bilinir ve renal ve ekstrarenal belirtilere neden olur. HNF1B ile iligkili
hastaligin bobrek fenotipleri arasinda kistik displazi, bébrek hipoplazisi, tek tarafli renal agenezi, at
nali bébrek ve toplayici sistem anormallikleri gibi bébreklerin ve idrar yollarinin konjenital anomalileri
(CAKUT) bulunur. Bobrek fonksiyonu normalden son donem bobrek yetmezligine (SDBY) kadar
dedisebilen. Literattre bildirilen SDBY’ne ilerleyen en geng olgu 33 aylik erkek hastadir. Burada
neonatal ddnemden itibaren SDBY tanisi ile izlenen 22 aylhk bir olgu sunuldu.
Olgu: Antenatal bilateral multikistik displastik bdbrek 6n tanisi ile izlenen, 28 yasindaki annenin ikinci
gebeliginden ilk yasayan olarak 36+3 hafta C/S ile 2630 gr dodan erkek bebek dogum sonrasinda
olusan solunum sikintisi ve bilateral pnémotoraks nedeniyle yenidogan yogun bakim (nitesine alindi.
Abdominal ultrasonografisinde her iki bobredin yasina gére klgluk oldugu ve gok sayida milimetrik
kistler icerdigi belirlendi, karaciger ve safra yollarinda ise herhangi bir anormallik saptanmadi. Hastanin
postnatal 12. saatinde laboratuvar incelemesinde serum kreatinin (Cr): 1,06 mg/dL ve vendz kan
gazinda pH: 7,36, bikarbonat: 19,3 mmol/L iken, izlemde yatisinin 3. glninde serum kreatinin
dederinde 4,27 mg/dL'ye kadar olan ylkselmesi, elektrolit imbalansinin eslik etmesi ve metabolik
asidozunun derinlesmesi nedeniyle hastaya 4 glinlikken periton diyaliz kateteri takilarak idame periton
diyaliz programina alindi. Genetik incelemede 17q12'de heterozigot 1258 kb delesyon saptandi. Hasta
halen 19 aylik olup, aletli periton diyaliz programinda izlenmektedir.
Sonug: Cocukluk cadinda, HNF1B nefropatisi tipik olarak renal kistik hipodisplazi ve CAKUT ile
karakterizedir. HNF1B’yi de iceren 17ql12 delesyonu cocuklarda nadir olup, genis bir fenotip
yelpazesine yol agar. Olgularda renal bulgularin yani sira intestinal obstriksiyon, genital anomaliler,
diyafragma hernisi, biligsel gerilik, epilepsi, néropsikiyatrik bozukluk ve maturity-onset diabetes of the
young type 5 (MODY-5) gibi ekstrarenal bulgular da gérilebilir. Olgumuzda bilateral inmemis testis ve
noéromotor gelisim geriligi disinda ekstrarenal bulgu saptanmadi. 17q12 delesyon sendromunda bdbrek
hastaliginin derecesi de dediskendir. Olgularda bobrek fonksiyonlari tamamen normal olabilecegdi gibi,
erken baslangicli bobrek yetmezligi de saptanabilir. Bununla birlikte, olgumuzda SDBY’nin heniz
yenidogan déneminde gelismis olmasi dikkati cekicidir. Ozellikle bilateral kistik displazi ve renal
hipoplazi gibi CAKUT bulgular saptanan pediatrik olgularda 17ql12 delesyonlari mutlaka akla
gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: 17q12 delesyon sendromu, kistik displastik bébrek, son dénem bébrek
yetmezligi
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[Abstract:0126]

NUP93 mutasyonlu bir olguda farkh klinik seyir

Erkam Yildinnm, Sevcan Hatipoglu, Meral Torun Bayram, Salih Kavukgu, Alper Soylu
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dal, Izmir

Amag: Nukleoporinler (Nups), niikleer por kompleksini (NPC) olusturan protein grubudur. NPC nikleer
membran Uzerinde yer alir ve nlkleus ile sitoplazma arasinda makromolekll gegisini dizenler.
Nukleoporinler, transport disinda gen ekspresyonu ve hiicre dongusu ile de iliskilidir. Nikleoporinleri
kodlayan bazi genlerdeki patolojik otozomal resesif mutasyonlarin erken baslangigh steroide direngli
nefrotik sendroma neden oldugu gosterilmistir. Ekstrarenal bulgular da izlenebilir. NUP93 ile iliskili
steroide direncli nefrotik sendromlu olgularin hizla bobrek yetmezligine ilerledidi bildirilmistir. Burada
izole non-nefrotik proteintri ile tani alip ve iyi klinik seyir gésteren NUP93 mutasyonlu bir olgu
sunulmustur.

Olgu: 10 yas erkek hasta makroskobik hematri ve sol yan agrisi ile basvurdu. Hipertansiyonu olmayan
hastanin fizik muayenesinde sol alt kadranda hafif hassasiyet disinda bulgu yok idi. idrar tetkikinde
hemattiri ve proteintri (1000 mg/dl) mevcuttu. Bobrek fonksiyonlari ve kan albliimin seviyesi olagandi.
Ultrasonografide sol bdbrekte tas saptandi. Ek hastalik ya da ilag kullanimi olmayan hastanin
soygegmisinde akrabalik ya da ailede b&ébrek hastahgi ykiisi yoktu. izlemde karin agrisi ve hematiirisi
geriledi ve ultrasonografide tas kayboldu. ProteinUlrisi sebat eden hastada ortostatik proteintiri dislandi.
24 saatlik idrarda protein atihmi 22 mg/m2/saat ve albumin adirliktaydi. Kompleman dtizeyleri normal,
ASO ve ANA negatif idi. TUm ekzon dizileme incelemesinde NUP93 geninde (c.1772G>T) homozigot
sinif I mutasyon saptandi. ACE inhibitéri ile tedavisi baslanan olgunun proteiniirisi 8 mg/m2/saat’e
kadar geriledi. 1ki yillik klinik izleminde bébrek fonksiyonlari stabil seyretmektedir.
Sonug: Bu olgu NUP93 iliskili nefropatinin her zaman erken yaslarda hizla bobrek yetmezligine
ilerlemeyebilecedini géstermektedir. Ote yandan, c¢ocuklarda izole non-nefrotik proteiniri
saptandiginda invazif bir islem olan bdbrek biyopsisi yerine genetik incelemeler tanida erken
asamalarda dustnulebilir. Boylece hem dogdru taniya hizla ulasilmis, hem de gereksiz immunstpressif
tedavilerin dntne gegilmis olur.

Anahtar Kelimeler: izole proteiniiri, NUP93, steroide direngli nefrotik sendrom
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[Abstract:0129]

Cocukluk caginda kronik periton diyalizi ile izlenen hastalarin demografik
ozellikleri: 10 yillik tek merkez deneyimi

Mehtap Akbalik Kara, Beltinge Demircioglu Kilig
Gaziantep Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Gaziantep

Amag: Kronik periton diyalizi (PD), son donem bobrek yetmezligi (SDBY) olan gocuklarda genellikle ilk
tercih edilen bébrek yerine koyma tedavisidir. Merkezimizde kronik PD nedeniyle izledigimiz hastalarin
demografik verileri, SDBY etyolojik nedenleri ve son durumlarini dederlendirmek amaci ile bu calismay!
planladik.

Gerec-Yontem: Mayis 2014- Mayis 2024 tarihleri arasinda yaslari 1 ay ile 18 yil arasinda olan,
merkezimizde kronik PD programina alinip en az 3 ay stre ile takip edilen hastalar calismaya alindi.
Hastalarin dosyalar retrospektif olarak dederlendirilip demografik verileri ve son durumlari gézden
gegirildi.

Bulgular: On yillik stre iginde toplam 146 hasta gocuk nefroloji bélimuince kronik PD programinda
izlendi. izlem siiresi 3 ayin altinda olan 10 hasta galismaya dahil edilmedi. Calismaya dahil edilen 136
hastanin 72'si (% 52,9) kiz, 64'lG (% 47,1) erkek idi. Hastalarin yas ortalamasi 80,34+57,17 ay olarak
saptandi. Kronik periton diyalizinde ortalama izlem slresi 35,5+£27,7 ay idi. Hastalarin 93'inde (%
68,4) akraba evliligi mevcutken, 43'lUnde (%31,6) akraba evliligi yoktu. Hastalarin 37'si (%31,6)
Suriyeli idi. Son dénem bobrek yetmezligi nedenleri incelendiginde; 50 hastada (% 36,8) glomertler
nedenler, 34 hastada (% 25) herediter bébrek hastaliklari, 29 hastada (% 21,3) Urolojik nedenler, 10
hastada % (7,3) nedenin bilinmedigi, 13 hastada (% 9,6) ise kistik bobrek hastaligi oldugu saptandi.
Kirk bes hasta (%33,1) poliklinik takibinde, 14 hasta (%10,3) ise takiplere devam etmiyordu. Otuz
hasta (%22,1) bébrek nakli olurken, 25 hastanin (%18,4) periton diyalizi sonlandirildi ve hemodiyalize
gecildi. iki hastanin periton diyalizi (%1,5) sonlandirildi. Bu iki hasta evre 3-4 kronik bébrek hastalig
ile izleme alindi. Yirmi hasta (%14,7) eksitus oldu.

Sonug: Tirkiye'de ve dinyada son dénem bobrek yetmezligi olan gocuklarda kronik PD genellikle ilk
secenek tedavi yontemidir. Bu hastalar igin tek kuratif tedavi bobrek naklidir. Periton diyalizi uygulanan
hastalarda mortalite ve morbiditeler nedeniyle hastalara bdbrek nakli yapilincaya dek multidispiliner
izlenmeli, yakin takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk cadi, periton diyalizi, tek merkez
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[Abstract:0131]

Kronik bobrek yetmezligi olan gocuklarin agiz saghginin degerlendirilmesi; tek
merkez deneyimi

Fatma Uzun?, Aslihan Kara!, Metin Kaya Gurgoze?, Esra Geng!, Nurullah Diger3, Tuba Talo Yildirim3
IFirat Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Elazi§

2Frat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji- Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Elazig§

3Firat Universitesi Dis Hekimligi Fakdiltesi, Periodontoloji Ana Bilim Dali, Elazi§

Amacgc: Kronik bobrek hastaligi (KBH), bobrek yetmezligine ilerleyebilen geri donlsl olmayan bobrek
hasari olarak tanimlanir. KBH'nin ilerleyici bir hastalik olmasi, eslik eden hastaliklar, yetersiz beslenme
ve kronik ilag kullanimi gibi nedenler agiz saghgi sorunlarina neden olur. Bu calismada KBH olan
cocuklarin agiz saghginin degerlendirilmesi amaclanmstir.

Gereg-Yontem: Cocuk nefroloji polikliniginde kronik bébrek yetmezligi tanisi ile izlenen 4-17 yas arasi
olan cocuk hastalar arastirmaya dahil edilmek Uzere rastgele segilmistir. Hastalardan demografik
veriler, laboratuar, kemik mineral dansitometresi, agiz saghdi belirleme indexleri olan Ciriuk-Cekilmis-
Dolgulu dis sayisi (DMFT) indexi, oral hijyen indexi (OHI-S), dis mine hipoplazi derecesi ve Uluslararasi
Curak Belirleme Sistemi (ICDAS IT) 'ne gobre hastalar dederlendirilmistir.
Bulgular: 15 Erkek, 10 kiz (E/K:3/2) hasta olmak Uzere toplam 25 hasta galismaya dahil edilmistir.
Ortama yas 13,8 yil (min:6, max:17), Ortalama takip suresi 4,6 yil (min:1, max:13), hastalara KBH
tanisi konulma ortalama yasi 9,2 yil (min:1, max:17) idi. 11 hasta evre 5 KBH olup dializ programinda
izlenirken, 14 hasta evre 3-4 KBH tanisiyla takipliydi. Etyolojide en sik reflii nefropatisi, fokal segmental
glomerulopati, sistinozis, meninomyelosel-nérojen mesane yer aliyordu. Ortalama Sistatin-C 4,55
mg/l, 25-OH vitamin D 16,6 ng/ml, parathormon 392,4 pg/ml, alkalen fosfataz 204,2 IU/I saptandi.
Kemik mineral dansitometresi L2-L4 Z skoru ortalama -1,15 (-5,2-2,9) idi. Bes hastanin Z skoru -2SD’
nin altinda saptandi. DMFT indexi 1,2 (min:0-max:9), en sik 16, 26, 36, 46 numaral dislerde cirtk
saptandi. Sit dislerinde dmft indexi 1 (min:0-max12), en sik 65,74,75,84,85 nolu dislerde glrik
saptandi. OHI-S indexine gore en sik okluzal, lingual ve bukkal ylizeylerin etkilendigi saptanirken, 31
numaral diste en sik debris mevcuttu. Dis mine hipoplazi derecelendiriimesinde en sik 3. derece
etkilenme oldudu ve 11,14,21,43,44 nolu dislerde en sik hipoplazi oldugu belirlendi. ICDASII’ ye gore
daha cok 26, 16, 46 numaral dislerde baslangig ve orta dizeyde clirtik derinligi oldugu belirlenmistir.
Sonug: Mineral metabolizmasindaki degisikliklerin agiz saghgini etkiledigi géz 6nine alindiginda, KBH'
nin dis ¢lrigl, mine hipoplazisi, dis tasi ve debris olusumu gibi adiz hastaliklari lGzerindeki etkileri
konusunda farkindahgin arttiriimasi, kemik mineralizasyonuna olan etkisinin saptanmasi bu hastalarin
yasam kalitesini ve tedavinin etkinligini artiracadi gibi nakil slirecindede komplikasyonlari en aza
indirecegini diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Bbobrek, glirik, Dis, hijyen, mine
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[Abstract:0132]

Renal ektopili hastalarin yasam ici kan basinci dlgiimlerinin degerlendirilmesi

Go6rkem Sahin, Zahide Orhan Ok, Nimet Sasmaz Nurdag, Bahriye Atmis, Aysun Karabay Bayazit
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Giris: Renal ektopi,bébrek ve Uriner sistemin sik goriilen konjenital anomalileri arasinda yer almakta
ve bobredin normal embriyolojik migrasyonunun bozulmasi sonucu ortaya c¢ikmaktadir. Hastalar
genellikle asemptomatiktir ancak triner sistem enfeksiyonu,bébrek tasi,hipertansiyon ve kronik bébrek
yetmezligi gorilebilir.

Gerec-Yontem: Bu calismada 2019-2024 yillari arasinda Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Nefroloji Bilim Dal tarafindan takip edilen ektopik bobrede sahip 17 hastaya ait veriler, yasam ici kan
basinci élgiimleri (YIKB) ve bdbrek ektopi tirii(basit/flizyone), dimerkaptosiiksinikasit statik bébrek
sintigrafisinde(DMSA) skar varlidi, glomerler filtrasyon hizi(GFR),mikroalbuminiri,son organ hasari
acisindan degerlendirildi. Hastalarin boy,kilo ve beden kitle indeksleri(VKI),ofis kan basinc dlgiimleri
ve 24 saatlik YIKB 6lglimleri,persentil dederleri ve standart deviasyonlari(SDS),giindiiz ve gece kan
basinci ylkleri ile dipping paterni belirlendi. Tekli 6lcimlerde boya gére >95p kan basinci degerleri ve
24 saatlik 6lcimde sistolik/diastolik kan basinci yikinin %?25’in Gzerinde olmasi hipertansiyon olarak
kabul edildi.

Bulgular: Calismaya 13'l erkek(%76,5) 4'l kiz (%23,5) olmak lzere toplam 17 hasta dahil edildi.Yas
ortalamasi 12,0+3,3 yil olarak saptandi.Hastalarin ortalama boy SDS dederi -0,31+ 1,05, ortalama
kilo SDS degeri 0,51+1,51, ortalama VKI SDS degeri 0,71+1,50 idi.Hastalarin 11‘inde(%64,7) basit
renal ektopi, 6 hastada(%35,3) flizyone ektopik bébrek mevcuttu. Hastalarin %35,2'sinde DMSA'da
parankimal skar ile uyumlu gérinimi mevcuttu.Dahil edilen hastalarin GFR ortalamasi 115,4+32,9
ml/dk/1,73m2 idi. Hastalarin ofis sistolik kan basinci ve SDS ortalamalar sirayla 115,8+10,4 mmHg
ve 1,07+1,01;diastolik kan basinci ve SDS ortalamalar sirayla 77,1+£25,7 mmHg ve 0,86+0,62
hesaplandi. Hastalarin uyanik olduklari dénemde sistolik kan basinci yuki %4,3(0-33), diastolik kan
basinci yikl ise %5,7(0-43) olarak hesaplandi.Uyku déneminde sistolik kan basinci ylUki %8(0-
64),diastolik kan basinci yUukd 9%12,7(0-87) olarak belirlendi.Alti hastada(%?35,3) sistolik dip
gorilirken 7 hastada(%41,2) diastolik dip gériildi.Ug hastada (%17,6) mikroalbuminiiri mevcuttu.iki
hastada (%11,8) sol ventrikil hipertrofisi saptanirken higbirinde hipertansif retinopati
izlenmedi.Dederlendirmeler sonucunda 6 hastada(%35,3) hipertansiyon saptanmazken, 4
hastada(%23,5) ofis ve YIKB 6lcimlerinde hipertansiyon mevcuttu.5 hastada(%29,4) maskeli
hipertansiyon,2 hastada(%11,8) ise beyaz énliik hipertansiyonu tespit edildi.istatistiksel analiz sonucu
hastalarin VKI SDS degeri ile 24 saatlik sistolik kan basinci ve giindiiz sistolik kan basinci SDS degerleri
arasinda pozitif korelasyon izlendi(p=0,01, p= 0,001) ancak 24 saatlik diastolik kan basinci SDS ve
glindliz diastolik kan basinci SDS dederleri arasinda anlamli iliski bulunamadi.Hastalarin GFR 6lgtimleri
ile giindlz sistolik kan basinci yuki arasinda negatif korelasyon saptandi(p= 0,02) ancak gliindiz
diastolik,gece sistolik ve diastolik yukler ile anlamli iliski bulunamadi.
Sonug: Ektopik bobrede sahip hastalar cogunlukla asemptomatik olmalarina ragmen basta Uriner
sistem enfeksiyonu,obstriiksiyonu,hipertansiyon veya kronik bobrek yetmezligi tablosu ile
basvurabilirler.Ektopik bobrekli hastalarin takibinde goérintileme,laboratuvar tetkiklerinin yaninda
hipertansiyon tanisi ve yonetimi igin dizenli kan basinci 6lgiimlerinin yapilmasi hipertansiyona bagh
morbiditeyi azaltici etki gdsterecektir.

Anahtar Kelimeler: Ektopi, bobrek, hipertansiyon, beden kitle indeksi
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[Abstract:0133]

Kardesinden taniya: Yenidogan doneminde goriilen atipik hemolitik liremik
sendrom olgusu

Gorkem Sahin!, Nimet Sasmaz Nurdag?!, Zahide Orhan Ok?, Bahriye Atmis!, Hacer Yapicioglu
Yildizdas?, Aysun Karabay Bayazit!

1Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dali

Giris: Hemolitik Gremik sendrom (HUS),hemolitik anemi,trombositopeni ve bébrek fonksiyonlarinda
bozulma ile karakterize bir klinik tablodur.Atipik HUS ise kompleman alternatif yoladinin
reglilasyonunun bozuldugu primer bir hastaliktir.Diacilgliserol kinaz epsilon(DGKE) gen mutasyonu
yasamin ilk yilinda gériilen atipik HUS vakalarinin yaklasik {cte birinde pozitif saptanmistir. Bu olguda
DGKE mutasyonu tanisi alip Evre 3B kronik bobrek hastaligi ile takipli 11 yasindaki erkek
hastanin,yasaminin 26. giniinde akut bobrek yetmezligi nedeniyle yenidogan yogun bakim Unitesine
yatinilan kiz kardesi sunuldu.

Olgu: Herhangi bir hastaligi olmayan anne ve babanin 3.gebeliginden 3.yasayan olarak dodan kiz
bebek yasaminin 26.glinl acil servise emmede azalma,idrar miktarinda azalma ve idrar renginde
koyulasma sikayetleri ile basvurdu.Fizik muayenede tim viicutta 6dem ve cutis mormaratus gorinimda
mevcuttu.Bakilan tetkiklerinde beyaz kiire 19900/mm3,hemoglobin 8.5 g/dL,hematokrit % 24,platelet
145000/mm3,kan Ure azotu:52 mg/dL, kreatinin:3.35 mg/dL,sodyum 120 mmol/L,potasyum 6.2
mmol/L,laktat dehidrogenaz 618 U/L,albimin 29.8 g/L,lrik asit 8.9 mg/dL saptandi.Periferik
yaymasinda bol miktarda sistosit goriildi.Direkt coombs testi negatif sonuglandi.Kompleman C3 dlizeyi
0.81 g/L,C4 diizeyi 0.12 g/L idi.Kan gazinda pH:7.46 pC0O2: 17.9 baz eksisi -10 bikarbonat 16.5 olarak
dlguldi.idrarda protein/kreatinin orani 9.7 olarak hesaplandi.Génderilen homosistein diizeyi 25.6
umol/L olarak sonuclandi.Bu sonuglar ile hastaya trombotik mikroanjiyopati tanisi konuldu.Hastaya sivi
yuku ve elektrolit dizensizlikleri nedeniyle iki gin hemodiyalize alindi.Takibinde periton diyaliz kateteri
yerlestirildi ve 7 gin periton diyalizi yapildi.Bu slregte taze donmus plazma inflizyonlar
verildi.Antihipertansif tedavileri diizenlendi.Solunum destedi basta olmak Ulzere destek tedavileri
uygulandi. 9. GuUniin sonunda hastanin idrar gikisi basladi.Tedavisinin 16. GUnl yenidogan yogun
bakim Unitesinden gocuk nefroloji servisine devir alindi.Hastanin 11 yasindaki abisinde de benzer 6yki
ile infant déneminde akut bébrek yetmezligi ve hemodiyaliz 6yklisi mevcuttu.Abisi 4 yasindayken
gegcici slire hemodiyaliz programina alinmistl.5 yasindan itibaren malign hipertansiyon,adir protein(ri
ve kronik bobrek hastaligi nedeniyle poliklinik takiplerine diizenli sekilde gelmekteydi.Hastanin abisinin
son kan kreatinini 2.61 mg/dl,glomeriler filtrasyon hizi ise 21ml/dk/1.73m2,spot idrar
protein/kreatinin orani 2.8 idi.Hastamizin 50 gunlikken bakilan kanlarinda hemoglobin 8.6
g/dL,platelet 609000 mm3, kreatinin 0.19 mg/dL,albimin 41 g/L,irik asit 2.9 mg/dL,laktat
dehidrogenaz 343 U/L olarak saptandi.Hasta tekli antihipertansif tedavisi almaktaydi.
Sonug: Atipik HUS,kompleman sisteminin alternatif yolagindaki regiilasyon bozuklugu sonucu ortaya
gtkan bir hastaliktir.Son dénem bébrek yetmezligi goérilme sikhdi diyare iliskili HUS'e gére daha
yiksektir.DGKE mutasyonunun infantil ve ailesel atipik HUS olgularinin patogenezinde énemli rol
oynadigi son yillarda kesfedilmistir.Bu olguda DGKE gen mutasyonu olan ve kronik bobrek yetmezligi
ile takip edilen 11 yasindaki hastanin yenidogan kardesinin gecirmis oldugu akut bobrek yetmezligi ve
gecici renal replasman tedavi ihtiyaci anlatilmistir. DGKE mutasyonuna sahip kardesin bulgular g6z
oninde bulunduruldugunda bizim vakamizin gelecekte gegirecedi klinik asamalara isik tutacak olmasi
nedeniyle bu hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: hemolitik Giremik sendrom, bobrek yetmezligi, trombotik mikroanjiyopati,
yenidogan
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[Abstract:0137]

Cocuk hastada bobrek naklinden sonra gelisen nadir bir komplikasyon:
Bronsiyolitis obliterans

Bettil Durucu Tiryaki!, Beltinge Demircioglu KiligZ, Mehtap Akbalik KaraZ2

lGaziantep Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Gaziantep
2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Gaziantep

Amac: Bronsiyolitis obliterans (BO) nadir gorlilen ve alt solunum yollarinda adir hasar sonrasi olusan
obstriktif ve inflamatuvar reaksiyon ile karakterize kronik akciger hastalididir. Son zamanlarda,
BO'nun kok htlicre ve akciger naklini takiben gelisen bir komplikasyon oldugu bulunmus, nadiren bobrek
naklinden sonra BO vakasi bildirilmistir. Burada canli donér bébrek naklinden sonra gelisen BO vakasini
bildiriyoruz.

Olgu: Bilateral hipoplazik bobrege sekonder kronik bébrek yetmezligi ile takip edilirken preemptive
olarak 3 yasindayken babadan boébrek nakli olan hastanin nakilden iki ay sonra tekrarlayan 6ksurik
sikayetleri basladi ve bronsiyolit tanilariyla tekrarlayan yatislar oldu. Hastanin fizik bakisinda bilateral
wheezing ve ronkisleri mevcut olup, akciger grafisinde havalanma artisi vardi. Cocuk immiinoloji ve
alerji tarafindan dederlendirilen hastaya her yatista inhale salbutamol, devam tedavisinde de inhale
steroid ve montelukast baslandi. Hastanin mevut tedaviye ragmen gecmeyen Okslrik ve higilti
sikayetleri nedeniyle bakilan CMV PCR ve tuberkilloz quantiferon testleri negatif geldi. Hastanin
sikayetlerinin gerilememesi lizerine nakil sonrasi birinci yilinda gekilen akciger tomografisinde her iki
akcigerde igerisinde hava bronkogramlari izlenen konsolidasyon alanlari ile buzlu cam gorinttsi
(Sekil-1) ve bronsiyal kalinlasma gorildi. Gogls hastaliklar tarafindan dederlendirilen hastada BO 6n
tanisi distiniildi. invaziv olacadi icin biyopsi diisiiniilmedi ve hastanin kullanmakta oldugu oral steroid
tedavisinin dozu 15 mg/gun olarak ytkseltildi. Hastanin steroid dozu arttirimasiyla beraber 6kstrik
sikayetinde belirgin gerileme olunca goglis hastaliklari bolimU tarafindan BO tanisi dogrulandi.
Tartisma: Bronsiolitis obliterans (BO) nadir gorilen kronik obstriktif akciger hastalididir. Cocuklarda
en sik neden olarak adir alt solunum yolu enfeksiyonlardir. Hastaligin bu formuna postenfeksiyoz
bronsiolitis obliterans (PBO) denilmektedir. BO tanisi dyku, fizik baki, akcidger grafisi, HRCT(yliksek
¢OzUnUrluklu bilgisayarli tomografi), SFT, akciger sintigrafisi ve nadiren invaziv olarak akciger biyopsisi
ile konulur. BO tanisinda HRCT en iyi tanisal testtir. HRCT, kiglik hava yollarindaki lezyonlar
tanimlamada yeterli bir ydntem olarak goriilmekte ve BO'lu olgulari incelemede kullaniimaktadir. BO'lu
hastalarda HRCT'deki ana bulgular bronsial kalinlasma, bronsektazi, atelektazi ve hipo/hiper
atentasyon alanlar olarak siralanir. Canli dondr bébrek naklinden sonra en sik goérilen pulmoner
komplikasyonlar, tiberkiiloz, mantar gibi firsatci enfeksiyonlar veya sitomegalovirisin yeniden
aktivasyonudur. BO nadir gorilse de nakil sonrasi tekrarlayan akciger semptomlari olan hastalarda
akilda bulunmasi gereken bir hastaliktir.
Sonug: Literatlirde daha cok yetiskin hastada bildirilmekle birlikte BO tanisinin bdbrek nakli yapilan
cocuk hastalarda da gortlebilecedini, tekrarlayan akciger semptomlari olan hastalarda akilda tutulmasi
gerektigini, biyopsi yapilamasa da tomografi bulgularindan silphelenildiginde, ylksek doz steroid
verilerek tedaviden taniya gidilebilecegini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: bobrek nakli, bronsiolitis obliterans, komplikasyon
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[Abstract:0138]

Kronik periton diyalizinde non-enfeksiy6z komplikasyon: iki hidrotoraks olgusu

Bettil Durucu Tiryaki!, Mehtap Akbalik Kara?, Beltinge Demircioglu Kilig?

lGaziantep Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Gaziantep
2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Gaziantep

Amacg: Hidrotoraks, artan periton igi basingla birlikte diyaliz sivisinin plevral mesafeye birikmesi sonucu
ortaya c¢lkan nadir bir periton diyalizi(PD) komplikasyonudur. Akciger grafisinde saptanan
asemptomatik eflizyondan, major solunum sikintisina sebep olacak eflizyona kadar farkh klinik
durumla prezente olabilir. Merkezimizde kronik PD izleminde hidrotoraks saptayip tedavi ettigimiz iki
olgumuzu bu nedenle sunmak istedik.

Olgu: 1.0lgu: Konjenital nefrotik sendroma sekonder (podosin pozitif) son donem boébrek yetmezligi
(SDBY) olup kronik PD takipli 4 yasinda erkek hasta solunum sikintisi ile bagvurduklari hastanede
hidrotoraks saptaninca merkezimize sevk edildi. Ozgecmisinde siirekli ayaktan periton diyalizi (SAPD)
baslandiktan 15 giin sonra, inguinal herni ve hidrosel onarimi dykiisii mevcuttu. ilk basvurduklari
merkezde sag hidrotoraks saptaninca toraks tipi takilip hastanemize sevk edilen hastaya hemodiyaliz
(HD) baslandi.(Sekil1A) Cocuk cerrahisi tarafindan pldredezis uygulandi. Plérodezis yapildiktan 3 hafta
sonra dusuk volim ile aletli periton diyalizi(APD) baslanip izlemde volum tedricen arttinlip APD ile
taburcu edildi. izlemde hidrotoraks tekrari olmadi.

2.0lgu: Nefrotik sendroma sekonder SDBY olup, APD programinda izlenen 3,5 yasindaki erkek hasta
izleminin 6.ayinda solunum sikintisi ile acile basvurdu. Sag hemitoraksta solunum seslerinin
alinmamasi ve ciddi solunum sikintisi nedeniyle akciger grafisi (Sekil1B) ve toraks tomografisi cekildi.
Toraks tomografisinde sag hemitoraksta apeks diizeyinden baslayip inferiorda bazal kesime dek
eflizyon, sag diyafram anteriorunda defekt gorildi (Morgagni hernisi). Gogis cerrahi tarafindan toraks
tipu takildi. Cocuk cerrahi tarafindan Morgagni herni onarimi yapildi. Yaklasik 4 hafta HD ile takip
edildikten sonra disiik volim APD baslanip taburcu edildi. izlemde hidrotoraks tekrari olmadi.
Tartisma: Hidrotoraks periton diyalizinin nadir komplikasyonlarindandir. Periton diyalizine baslandiktan
kisa bir siire sonra ya da yillardir sorunsuz giden PD sirasinda da gelisebilir. Artmis intraabdominal
basinca bagli diyaliz sivisinin plevra bosluguna sizmasi sonucuyla olusur. Hidrotoraks genellikle sag
taraftadir ¢clinkli kalp ve perikard sol taraf diyafragmada sivi hareketini engeller. Fizyopatolojisindeki
muhtemel mekanizmalar; lenfatik drenajda bozukluk, plevra ile periton bosluklari arasindaki basing
farki, konjenital diyafragma defektleridir. Tani akciger grafisi, torasentez ile plevral sivinin
biyokimyasal incelemesi, tomografi, peritoneografi, periton sintigrafisi, periton igine verilen metilen
mavisi boyasinin plevral sivida goértlmesi ile konur. Periton diyalizine ara verilmesi, dustk volim ve
sik diyaliz yapilmasi, kimyasal veya cerrahi plorodezis tedavi segenekleri arasinda yer alir.
Sonug: Hidrotoraks, PD'nin nadir gérilen bir komplikasyonudur ve PD'li hastalar solunum sikintisi
ve/veya plevral eflizyonla basvurdugunda her zaman akilda tutulmalidir. Morbidite ve mortaliteyi
onlemek igin acil tani ve uygun tedavi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk gadi, hidrotoraks, periton diyalizi

~ 151 ~



Uluslararasi Katilimh g‘*‘“““’%‘&
' k @

oCocu =4
1), Nefroloji
EREEAK ongresi

Sekil-1

SekillA: 1 .OIgu‘tofaks tiipii takildiktan ve ¢ikarildiktan sonraki PAAG'leri SekillB: 2.0Igu ilk basvuru PAAG ve toraks tipii
takildiktan sonraki kontrol grafisi

~ 152 ~



Uluslararasi Katihmlh f‘a’ﬁ%
Q)(;ocuk >
), Nefroloji e
EREEAK ongresi “'iﬁ ) - N

-

[Abstract:0140]

Brown tiimor: Tedaviye uyumsuz pediatrik diyaliz hastalarinda
hiperparatiroidizmin ciddi bir sonucu

Bahriye Atmis?, Kivilcim Eren Ates2, Zahide Orhan Ok?!, Cagla Cagli Piskin!, Gorkem Sahint, Gulfiliz
Gonlisen?, Aysun Karabay Bayazit!

1Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Adana

Amagc: Brown timor, genellikle primer veya sekonder hiperparatiroidizm tarafindan tetiklenen asir
osteoklastik aktivite ve peritrabekiler fibrozis sonucu ortaya gikan ve lokalize kemik rezorpsiyonuna
neden olan nadir, yikici kemik lezyonudur. Bu timérlerin gelisimine katkida bulunan faktérleri daha iyi
anlamak igin, Brown tiimor tanisi alan alti pediatrik diyaliz hastasinin klinik, laboratuvar, radyoloji ve
patoloji verilerini inceledik.

Gereg-Yontem: Hastalarin demografik ve klinik 0zellikleri, laboratuvar sonuglari, radyolojik
gortintileme  bulgulart ve patolojik incelemeleri  retrospektif olarak  dederlendirildi.
Bulgular: Kronik bobrek hastaligi (KBH) olan ve diyaliz tedavisi yapilan alti cocuk galismaya dahil edildi.
Hastalarin gl (%50) erkekti. Hastalarin yasi ortalama 15,0+1,8 yil ve tani yasi ortalama 9,3+1,2 yil
idi. KBH etiyolojileri sirasiyla siliyopati, CAKUT, steroide direncli nefrotik sendrom ve nedeni bilinmeyen
KBH idi. Dort hastaya (%66,6) periton diyalizi (PD) ve ardindan hemodiyaliz (HD), bir hastaya (%16,7)
HD ve bir hastaya (%16,7) PD tedavisi yapilmaktaydi. Hastalarin diyaliz siiresi ortalama 5,6%1,8 yildi.
Basvuru semptomlari dért hastada (%66,6) ylzde sislik, bir hastada (%16,7) pnémoni ve bir hastada
(%16,7) travma sonrasi ylriyememe idi. Brown timor iki hastada maksillada, bir hastada zigomatik
kemikte, bir hastada kosta ve mitral kapakta, bir hastada sol el ligiinci metakarpal kemik ve kostada,
bir hastada ise 6nce maksillada, dort yil sonra ise mandibulada tespit edildi (Sekil 1). Hastalarin
biyokimyasal parametreleri brown timér tanisi aldiginda dederlendirildi. Kalsiyum dlizeyi 9,7+0,3
mg/dl, fosfor 5,7+£1,5 mg/dl, alkalen fosfataz 554+348 U/L, paratiroid hormonu (PTH) 1826+334
pg/ml, 25 OH vitamin D 22,4+15,7 ng/ml ve hemoglobin 9,3+1,1 g/dl idi. PTH dederlerinin 1000
pg/ml’nin Gzerinde oldudu slire ortalama 29,2+17,6 aydi. TUm hastalara sekonder hiperparatiroidizm
icin kalsitriol baslandi ve ek olarak (i hastaya sinakalset verildi; ancak tim hastalar tedaviye
uyumsuzdu. Bir hastada timor eksizyonu yapildi, ancak dort yil sonra mandibulada yeni bir brown
timor gelisti. Iki hastada tiimérden biyopsi alindi. Diger lc hastada klinik, laboratuvar ve radyolojik
bulgular ile brown timéri disinildi. Ug hastada ejeksiyon fraksiyonu ortalama %42 idi ve bu
hastalarin gesitli derecelerde kapak yetmezlikleri vardi. Bir hasta takipten gikti, iki hasta 6ldi ve diger
Ug hasta halen hemodiyaliz tedavisine devam etmektedir.
Sonug: Brown timdrler diyaliz hastalarinda kétld prognostik bir gosterge olarak kabul edilebilir. Uzun
sureli diyaliz tedavisi, hastanin yasi, tedaviye uyumsuzlugu gosteren komorbiditelerin varhgi, disik D
vitamini dlzeyleri, kontrolstiz ylUksek fosfor dlzeyleri, gorinur kemik kitlelerinin varlidi,
hiperparatiroidizmin siddeti ve sliresi Brown timorlerin tanisinda anahtar belirleyicilerdir.

Anahtar Kelimeler: Brown timor, kronik bébrek yetmezligi, diyaliz, sekonder hiperparatiroidizm

~ 153 ~



Uluslararasi Katihml S ﬁ’@
GO

coCocuk .
e, Nefroloja
EREEAK ongresi

-

Sekil 1. Hastalarin maksillofasiyal bilgisayarh tomografisinde brown tiimoérler (a) maksillada (b) zigomatik kemikte (c)
mandibulada (d) maksillada (kirmizi oklar brown tiimérleri gostermektedir)
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[Abstract:0141]

Periton diyalizi yapilan cocuk hastalarda non-infeksiydz komplikasyonlarin
degerlendirilmesi: Tek merkez deneyimi

Bettil Durucu Tiryaki!, Mehtap Akbalik Kara?, Beltinge Demircioglu Kilig2

1Gaziantep Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi,Cocuk Nefroloji,Gaziantep
2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Gaziantep

Amacg: Periton diyalizi (PD) son dénem bobrek yetmezligi (SDBY) gelisen cocuklarda en sik tercih edilen
bobrek yerine koyma tedavisidir. Rezidli renal fonksiyonlarin korunmasi, damar yolu erisimi
zorlugunun olmamasi, hastalarin ev ortaminda diyaliz yapma imkaninin olmasi ve okul hayatlarina
devam etmesi gibi avantajlar hemodiyalize gére periton diyalizinin daha ¢ok tercih edilmesini
saglamaktadir. Bu avantajlara ragmen infeksiy6z ve non-infeksiy6z komplikasyonlar nedeniyle
hastalarda PD'nin sonlandiriimasi gerekebilmektedir. Bu galismada 2012-2024 yillari arasinda takip
ettigimiz kronik PD hastalarinda gelisen non-infeksiyoz komplikasyonlari saptamaylr amagladik.
Yontem: Merkezimizde gocuk nefroloji kliniginde Ocak 2012 ile Mayis 2024 tarihleri arasinda kronik PD
programina alinip en az 3 ay slre ile izlenen hastalarin dosyalar retrospektif olarak incelendi. Non-
infeksiy6z komplikasyon gelismis hastalarin demografik 6zellikleri, diyaliz modaliteleri ve
komplikasyonlari dederlendirildi.

Bulgular: Ocak 2012 ile Mayis 2024 tarihleri arasinda merkezimizde kronik PD programinda olan 156
hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin 82'si kiz (%52,5), 74’G (%47,5) erkekti. Hastalarin 44'Q
(%28,2) Suriye uyrukluydu. Son dénem boébrek yetmezligi nedenleri incelendiginde; 63 hastada
(%40,4) glomeriler nedenler, 45 hastada (% 28,9) Urolojik nedenler, 16 hastada (% 10,2) herediter
bébrek hastaliklari, 15 hastada (% 9,6) kistik bébrek hastaliklari, 17 hastada % (10,9) nedeni
bilinmeyen bobrek yetmezligi saptandi. Hastalarin %52’si slrekli ayaktan periton diyalizi (SAPD),
%48’ ise aletli periton diyalizi (APD) yapmaktaydi. Hastalarin PD baslama yasi ve PD izlem suresi
sirasiyla 80,49+58,57 ve 33,74+29,81 ay idi. Non-infeksiy6z komplikasyon goérilen hasta sayisi 42
(%26,9) idi. Hastalarda ilk komplikasyon gelisme zamani, PD baslandiktan ortalama 9,35 ay sonra idi.
Non-infeksiy6z komplikasyonlar icinde en sik intrabdominal basing artisina badh komplikasyonlar
(n=34, %81) gorilda. Otuz iki hastada herni (%76), 2 hastada (%4,7) hidrotoraks, bir hastada hem
herni hem hidrotoraks (%2,3) goruldu. Sekiz hastada (%19) kateter iliskili komplikasyonlar saptandi.
Hernisi olan hastalardan sadece bir hastaya (umblikal herni) cerrahi miidahale yapilmadi. Diger tim
hastalara cerrahi onarim yapildi. Hidrotoraks saptanan Ug¢ hastadan birine plérédezis, bir hastaya
diyafram herni onarimi yapilirken, diger hastada periton diyaliz volim azaltiimasi ile spontan
rezoliisyon oldugu goérildi. Hastalann %35’ine kateter revizyonu vyapildi. Ugc hastada (%7)
komplikasyonlar nedeniyle hemodiyalize gegcildi.

Sonug: Periton diyalizi hastalarinda non-infeksiy6z komplikasyonlar goérilmektedir. Kateter iliskili
komplikasyonlar ve intrabadominal basing artisina bagli komplikasyonlar en sik gorilenler arasindadir.
Komplikasyonlarin 6nlenmesi ve uygun tedavisi, uzun donem diyaliz basarisi ve hasta yasam kalitesini
korumak icin dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: non-infeksiy6z komplikasyon, periton diyalizi, son donem bébrek yetmezligi
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[Abstract:0142]

Pediatrik Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaliginda Tolvaptan: Ug
Olgunun Klinik Seyri

Okan Akaci _
S.B.U Bursa Ylksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Bursa

Amag: Tolvapan otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKBH) olan yetiskinlerde bobrek
hacminin genislemesini ve bdbrek fonksiyonlarinin azalmasini yavaslatir. Cocukluk déneminde
ilerleme, geri dénlisi olmayan bdbrek hasari meydana gelmeden 6nce tedavi edilebilir, ancak deneme
verileri eksiktir. Bu sunumda ODPKBH'li 3 gocuk hastada tolvaptanin givenligini ve etkinligini
dederlendirilmistir.

Gereg-Yontem: Bu calismada klinigimizde ODPKBH ile takip edilen ve tolvaptan tedavisi kullanan 3
ODPKBH'"li cocuk hasta tolvaptan tedavisinin erken dénem sonuglari acgisindan dederlendirildi.
Hastalarin demografik verileri ve klinik ve laboratuvar ve radyolojik bulgular incelendi. Hastalara
Tirkiye ilag ve Tibbi Cihaz Kurumu’nun (TITCK) belirledigi dozlarda tedavi baslandi. Tedavi dozu
kademeli olarak arttirildi ve bu slire boyunca haftada bir poliklinik kontroll, maksimum doza gikildiktan
sonra da aylik olarak kontrolleri yapildi. Tolvaptan tedavisinin tolere edilebilirligi ve beklenen yan
etkiler her kontrolde detayli olarak sorgulandi. Bobrek hacmindeki dedisimi dederlendirmek igin Griner
ultrasonografi ve abdominal MR ydntemi kullanildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 3 hastanin 2’si kiz, 1 tanesi erkek cinsiyetliydi. Kiz hastalar 9 ve 15
yaslarinda, erkek hastamiz ise 16 yasindaydi. TITCK’dan ilk basvurumuz olan erkek hastamiza 120/giin
dozda tedavi onayi alindi ve hasta 8 aydir tedavi almaktadir. Diger 2 kiz hastamiza ise 30 ve 60 mg/glin
dozda onay geldi ve su ana kadar her ikisi de 6 ay tedavi aldilar.
Tolere edilebilirlik agisindan degerlendirildiginde, hastalarin hepsinde ilag iyi tolere edilirken, higbir
hastada doz azaltimi yapilmadi. En sik bildirilen sikayetler hastalarin hepsinde gérilen susama hissinde
ve idrara gitme sayisinda artis sikayetleriydi. Bébrek fonksiyonlari agisindan dederlendirildiginde
hastalarin higbirinde renal fonksiyonlarda etkilenme, karaciger enzimlerinde artis gorilmedi. Takip
surecinde higbir hastada hastada kan basinci ylksekligi izlenmedi.
Sonug: CGalismamizdaki sinirli olguya ragmen tolvaptan tedavisinin ODPKBH olan cocuk hastalarda
glivenilir ve tolere edilebilir oldugu goriildi. Hastalarin tedaviye uyumu oldukga iyi bulunmus ve ilagla
ilgili literattrde daha Once bildirilen ciddi yan etkiler gorilmemistir.
ODPKBH'li gocuklarda tolvaptan kullanimiyla ilgili veriler halen sinirhdir ve gocukluk gadi icin ideal doz
belirlenmemistir. Mevcut calismalarda cocuklarda doz ayarlamalari genellikle eriskin verilerine
dayanilarak yapilmaktadir. Ancak cocuklarda tolvaptanin uzun dénem glvenliligi, etkinligi ve optimal
doz arahdi ile ilgili yeterli kanit bulunmamaktadir. Bu nedenle gocuklarda tolvaptan kullanimiyla ilgili
daha genis 6lgekli, uzun sireli ve kontrolli klinik calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Otozomal Dominant Polikistik Bébrek Hastaligi, Tolvaptan
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[Abstract:0146]

Renal Transplantasyon Hastasinda Dissemine Bartonella henselae Enfeksiyonu

Silem Ozdem Alatas!, irem Ceren Erbas!, Ayse Cakil Giizin!, Hatice Karaoglu Asrak!, Meral Torun
Bayram?, Nursen Belet!

1Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, izmir

2fstanbul Universitesi, Saglik Bilimleri Enstitiisii, Cocuklarda Bébrek Nakli Arastirmalari Doktora
Programi, Istanbul

Amag: Bartonella henselae (B. henselae), kedi tirmalamalari veya isiriklar yoluyla bulasan, gram
negatif ve aerobik bir bakteridir. Immin sistemi sadlikli bireylerde genellikle ates ve lenfadenopati ile
seyreden Kedi Tirmigi Hastalidi'na neden olur. Ancak, organ nakli alicilarinda B. henselae enfeksiyonu
viseral organlarda veya derin lenf nodlarinda graniilomatéz lezyonlara yol agabilir. Ozellikle pediatrik
nakil alicilarinda, enfeksiyon disseminasyon olmaksizin gézden kagabilir ve teshis edilmesi zor olabilir.
Burada lenfadenopati ile basvuran ve hepatosplenik tutulum olan B. henselae enfeksiyonlu bir olgu
sunulmustur.

Olgu: Fokal segmental glomeriloskleroza sekonder kronik bobrek yetmezligi nedeniyle, annesinden
renal transplantasyon yapilan 13 yas erkek hasta, transplantasyondan 4 yil sonra sag boyun bdlgesinde
sislik ile basvurdu. Prednisolon, takrolimus, mikofenolat mofetil kullanmaktaydi. Muayenesinde sag
submandibular alanda vyaklasik 2x1,5 cm c¢aph adgrli sert, fluktasyon vermeyen, kizarik
lenfoadenopatisi (LAP) vardi. Diger sistem muayeneleri normaldi. Beyaz kilire sayisi 13.400 /uL
(notrofil: 8300 /uL), CRP 98 mg/L, kan ve idrar kalttri sterildi. Akciger grafisi normaldi, viral
serolojileri, EBV ve CMV PCR, quantiferon testi negatifti. Oral amoksisilin klavulanik asit baslandi.
Tedavinin 7. gliniinde ates ve sag submandibular alanda kizariklik, hassasiyeti nedeniyle yatirilarak
intraven6z klindamisin ve ampisilin sulbaktam tedavisi baslandi. Yatisinin 5. gininde lezyon
boyutlarinda kiigiilme olmasi nedeniyle oral klindamisin ile taburcu edildi. Taburculuktan 2 hafta sonra
kontrolde agrili, hafif kizarik LAP 4x4 cm olarak biyimisti. Oykii tekrar derinlestirilince sokak kedileri
ile oynadidi ve bir kez kedi tirmalamasinin oldugu belirtildi. Bu nedenle istenilen B. henselae IgM1/100
ve IgG1/320 geldi. G6z taramasi, batin ultrasonografisi, ekokardiyografisi normaldi, fakat kontrasth
batin manyetik rezonans gortntiilemede (MRG) karaciger ve dalakta hiperintens lezyonlar mevcuttu.
Trimetoprim-stlfametaksazol, doksisiklin baglandi. Tedavinin 2. ayinda LAP geriledi, tGglinci ayinda
cekilen MRG'de karacigerdeki lezyonlar ortadan kaybolmusken, dalaktaki lezyonlar devam etmekteydi.
Tedaviye dalaktaki lezyonlar tamamen kaybolana kadar bir yil siire ile devam edildi. Takibinde niks
gorilmedi.

Sonug: B. henselae, imminokompetan bireylerde genellikle ates ve LAP ile seyreden hastalik,
immidnokompromize hastalarda hepatosplenik tutulum, endokardit ve nérolojik komplikasyonlar gibi
daha ciddi tablolar olusturabilir. Tani kedi temasi, hepatosplenik lezyonlar, serolojik ve histopatolojik
bulgularla konulur. Tanida ultrason normal olsa bile ileri gérintiileme yontemleri (BT, MRG) gereklidir.
Tedavide tek basina veya kombine antibiyotik tedavisi uygulanir, immunsipresyon mimkiin oldugunca
azaltiimahdir. Olgumuzda kombine tedavi ile tam yanit alinmis olup iki yillik takipte niks veya akut red
g6zlenmemistir.

Anahtar Kelimeler: Bartonella henselae, renal transplantasyon, Cocuk
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[Abstract:0147]

Renal Transplanth Bir Cocuk Hastada Tekrarlayan Oral Herpes Simpleks Virus
Enfeksiyonu

Meral Torun Bayram?, Erkam Yildirm?2, Esma Tugba Kasikgi Mermer3, Damla Seyhanli3, Salih
Kavukgu?, Alper Soylu?

{stanbul Universitesi, Saglk Bilimleri Enstitiisii, Cocuklarda Bébrek Nakli Arastirmalari Doktora
Programi, Istanbul

2Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir

3Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, izmir

Amacg: Herpes Simpleks Virlis (HSV) Tip 1 ve 2 lineer cift sarmalli DNA'ya sahip a-herpes virlslerdir.
Mukokutandz ylzeyler, santral sinir sistemi ve gesitli organlari iceren enfeksiyonlarla iliskilidir.
Immunokompetan kisilerin klclk bir bolimi HSV ile enfekte olduktan sonra semptomatik lezyonlar
gelistirirler ancak cogu mukozal ylzeyleri ile virlisi yayar. Solid organ alicilari virlisi daha sik yayar,
daha siddetli klinik belirtiler gbésterir ve tedaviye yanitlan daha yavastir. Bu hastalarda, HSV'nin erken
tani ve tedavisi hastalik ylikiinl azaltmak ve komplikasyonlari 6nlemek acisindan kritik 6neme sahiptir.
Burada tekrarlayan oral HSV enfeksiyonu olan renal transplantli bir gocuk hasta sunulmustur.
Olgu: Dokuz yasinda renal transplantli erkek hasta dudak gevresinde dokiinti yakinmasi ile basvurdu.
Bir glin 6nce adiz cevresinde kizariklik ve su dolu kabarciklar basladidi, eslik eden yakinma olmadigi
dgrenildi. Ozgegmisinde displastik bébreklerle iliskili son dénem bébrek yetmezligi nedeni ile anneden
bobrek nakli yapildigi halen prednizolon, takrolimus ve mikofenolat mofetil tedavisi aldigi ve yakin
dénemde sitomegaloviriis (CMV) enfeksiyonu profilaksisi icin almis oldugu valgansiklovir tedavisinin
kesildigi 6grenildi. Fizik muayenede dudak sol kdsesi ve altinda orta hatta kizarik vezikiler lezyonlar
mevcuttu. Diger sistemik bulgulari normaldi. Oykide yeni ilag kullanim 6ykisi, ates, halsizlik gibi
bulgularin olmamasi, fizik muayenede deride herpetiform veya hedef lezyonlarinin, el-ayakta
vezikillerin, genital lezyonlarin ve lenfadenopatinin olmamasi nedeni ile HSV iliskili oral vezikilobilloz
lezyonlar disundlda. Oral asiklovir 20 mg/kg/doz’dan baslanildi ve 14 giin sonra bu tedavi kesildi.
Tedavi kesiminden iki hafta sonra tekrar dudak ve gevresi alanda veziktler lezyonlar gelisti. Tedaviye
bu sefer valasiklovir 20 mg/kg/doz 3 doz olarak eklenildi. 14 gliin sonra tedavi kesildi. Bir ay sonra
akut hiicresel rejeksiyon nedeni ile verilen tedaviye sekonder CMV ve HSV enfeksiyonlarini 6nlemek
igin valgansiklovir tedavisi tekrar baslanildi. Bu tedavi sirasinda HSV ile iliskili enfeksiyona rastlanmadi.
Ancak profilaksi kesildikten kisa slire sonra tekrar dudak ve gevresi mukozada vezikiler lezyonlarla
hasta basvurdu. Valasiklovir 20 mg/kg/ doz 3 dozda tedaviye eklenildi ve sonrasinda profilaktik olarak
tedaviye devam edildi.

Sonug: Pediatrik hastalarda HSV proflaksisi, her hasta icin evrensel bir yaklasim olarak
uygulanmamaktadir. Transplantasyonun ilk aylarinda kullanilan CMV profilaksisi icin kullanilan antiviral
ilaglar hem HSV-1 hem de HSV-2'yi engellemektedir. Siddetli veya tekrarlayan HSV enfeksiyonu olan
hastalarda sekonder profilaksi ihtiyaci konusunda kesin bir kilavuz bulunmamaktadir. Ancak, klinik
kararlar, hastanin gegmis HSV enfeksiyonu hikayesi, imminslipresyon seviyesi ve genel saglik durumu
gibi faktdrlere dayanarak verilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Herpes Simpleks Virus, Renal Transplantasyon, Cocuk

~ 158 ~



Uluslararasi Katihmlh f‘a’ﬁ%
Q)(;ocuk >
dc)., Nefroloj1 e -
EREEAK ongresi “'iﬁ ) - N

-

[Abstract:0150]

Bobrek biyopsisi yapilan hastalarimizin analizi: 16 yillik tek merkez deneyimi

Ali Kemal Goriik!, Muhammed Gii¢?, Elif Bahat Ozdogan?
!Vakfikebir Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Trabzon
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Faktltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Trabzon

Amagc: Gocuk nefroloji kliniginde izlenen ve bobrek biyopsisi yapilan hastalarin demografik 6zellikleri,
renal hastaliklarin histopatolojik taniya dayal goérilme sikligi, klinik ve histopatolojik bulgular
arasindaki iliski ve boébrek biyopsisine bagl komplikasyonlarin dederlendiriimesi amaglanmistir.
Gereg-Yontem: XXXXX XXXX XXXXX Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali'nda retrospektif olarak yapilan
calismaya, 2005-2021 yillari arasinda perkiitan bobrek biyopsisi yapilan ve klinik bilgilerine ulasilabilen
0-18 yas arasi hastalar dahil edildi. Malignite, kitle ya da metastaz nedeniyle bdbrek biyopsisi yapilan
hastalar calisma disi birakildi. Hastalara ait bilgiler, biyopsi endikasyonlari ve patoloji sonuglari
bilgisayar tabanl hasta veri sisteminden incelenerek 6drenildi. Hastalarin cinsiyeti, yasi, klinik
ozellikleri, biyopsi endikasyonlari, histopatolojik sonuclari ve laboratuvar dederleri kaydedildi. Bu
sonuglar kendi iginde ve literaturle karsilastirmali olarak dederlendirildi.
Bulgular: On yedi yillik déonemde 140 hastaya 177 perkitan bdbrek biyopsisi yapildigi goruldi.
Calismamizda nativ ve transplant bobrek biyopsi endikasyonlari ve sonuglar birlikte degerlendirildi.
Yapilan biyopsilerin 172'si (%97) nativ bébrek, 5i (%3) transplant bébrek biyopsisi idi. Oncelikle 140
hastanin ilk biyopsi verileri analiz edildi. Tekrarlayan biyopsiler de ikinci, tiglincli ve doérdiincti bobrek
biyopsisi histopatoloji sonuglari diye ayrica dederlendirildi. Hastalarin 72'si (%51,4) kiz, 68’i (%48,6)
erkek idi. Kizlarin yas ortalamasi 10,4+4,5; erkeklerin yas ortalamasi 10,6+4,6 ve tim hastalarin yas
ortalamasi 10,5+4,5 idi. Biyopsi ensik nefrotik sendrom (%?25,7) sebebiyle yapilmis olup bunu
muteakip akut bobrek hasar (%18,6) ve Gglncl sirada asemptomatik idrar analiz bozuklugu(%16,4)
geliyordu. Bobrek biyopsilerinin histopatolojik sonuglarinda %50 ile en sk primer glomertler
hastaliklarin oldugu; bu gruptaki en sik histopatolojik taninin ise mezangioproliferatif glomerilonefrit
(%22,1) iken ikinci siklikta IgA nefropatisi (%10,7) oldugu saptandi. Bunlari sirasiyla MPGN (%7,1),
FSGS (%4,3) gibi hastaliklar takip etmektedir. Calismamizda ikinci en sik ikinci histopatolojik tani
grubu olan sekonder glomeriler hastaliklar grubunda yer alan Lupus nefriti (%3) ve IgA vaskiiliti nefriti
(%3) idi. Cahismamizda ile %12,2 ile tGglncia siklikta tubulointerstisyel hastaliklar saptandi. Perkitan
bébrek biyopsisini takiben klinik olarak anlaml olarak kabul edilen 10 mm ve Uzerindeki perinefrik
hematom hastalarin %15'inde goéruldi. Olgularin bliyik cogunlugunda istirahat disinda bir miidahaleye
ihtiyac olmadi. Islem esnasinda ve sonrasinda nefrektomi, solunum arresti, 6lim gibi ciddi bir
komplikasyon gorilmedi.
Sonug: Bobrek biyopsisi birgok renal hastalikta prognostik deder saglamasi ve tedavi seceneklerinde
yol gbstermesi sebebiyle pediatrik yas grubunda uzun yillardir kullanilan etkili bir tani yontemidir.
Calismamizi igeren 17 yillik sliregte klinigimizde izlenen gocuklarda yapilan perkitan bobrek biyopsileri,
taniya, tedavi planina ve prognozun 6n goérilmesine katkida bulunan glivenli minimal invaziv bir tetkik
olarak degerlendirilmistir.

Anahtar Kelimeler: bobrek biyopsisi, gocuk nefrolojisi, renal hastaliklar
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[Abstract:0151]

Immunglobiilin A Vaskiiliti ile Birliktelik Gosteren Bir Post Streptokoksik
Glomeriilonefrit Olgusu

Sevgin Taner?, Fatma Geng?, Secil Conkar Tuncay?, Ipek Kaplan Bulut?, Ahmet Keskinoglut?
lEge Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dall
2Ege Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Amagc: Immunglobulin A vaskiiliti (IgAV) cocukluk caginin en sik vaskilitidir. Etiyolojisi net olmayip
Grup A B-hemolitik streptokok (GABHS) enfeksiyonlariyla iliskisi bildirilmistir. Post Streptokoksik
Glomerilonefrit (PSGN) ise GABHS enfeksiyonu sonrasi siklikla nefritik sendrom ile kendini gosterir.
Bu yazida streptokok enfeksiyonu sonrasi gelisen IgAV'ye eslik eden PSGN tablosunda basvuran 6
yasinda bir erkek olgudan bahsedildi.

Olgu: Koyu renk idrar yakinmasi ile basvuran olgunun on glin 6nce dizlerde, ayak bileklerinde agri,
sislik ve bacak arka yiizlerinde dokiintisi olmus. Oykiisiinden 3 hafta énce st solunum yolu
enfeksiyonu gegcirdigi 6grenildi. Fizik bakida vicut agirigr 24 kg (50-75 p), boy 120 cm (50 p), kan
basinci 125/89 mmHg (evre 2) olan hastanin orafarinksinde hiperemi, tonsillerde hipertrofi ve sol
sternokleidomastoid Uzerinde 2x3 cm sert, agrisiz, hareketli lenfadenopati mevcuttu. Pretibial ++
6dem ve alt extremitede basmakla solan palpabl purpura mevcuttu. Beyaz kan hicresi 21.2 x103/uL,
hemoglobin 10.2 g/dL, trombosit 441x1073/u idi. Periferik yaymada atipik hlicreye rastlanmadi.
Biyokimyasal incelemede Ure 45 mg/dL, kreatinin 0,55 mg/dL, Urik asit 5,2 mg/dL, albimin 30,9 g/L,
sedimentasyon 79 mm/s olup koagulasyon parametreleri normaldi. Tam idrar tetkikinde (TiT) dansite
1015, pH 5.0, idrar sedimentinde 159 eritrosit 89 l6kosit olup nefrotik dlizeyde proteinirisi (spot idrar
protein/kreatin:2.7 a/g krea) mevcuttu. Gaitada gizli kan saptanmadi.
Boyun ultrasonda sol servikal zincirde 3.6x1.7 cm boyutunda lenfadenit ile uyumlu goérinti saptandi.
Renal doppler ultrason bébrek parankim ekojenitesinde artis disinda normaldi. Deri biyopsisinde
I6kositoklastik vaskilit ve immunfloresan incelemede IgA birikimi saptandi. Ekokardiyogram normaldi.
Hipokomplementemi (C3: 29 mg/dL, C4:17 mg/dL) ve ASO 2357 (IU/mL) yiksekligi saptandi.
D.Coombs negatifti. Bogaz kiltliriinde Greme olmadi. ANA 1/80 graniiler pozitif, Anti dsDNA negatif
saptandi.

Hastanin izleminde makroskobik hematiriye eslik eden hipertansiyon, oligiiri (0.5 cc/kg/saat) gelisti.
Proteinlri nonnefrotik (27 mg/m2/saat) dizeye geriledi. Hastada IgAV'ye eslik eden PSGN disitnulda.
Tedavisi sivi kisitlama (800 cc/m2), furosemid (1 mg/kg) ve benzatin penisilin (600.000 IU im) olarak
diizenlendi. Uglincl giinde idrar gikisi 1 cc/kg/s’in lizerine gikti. Furosemid altinci giinde kesildi. izlemin
doérdinci glininde makroskobik hematlri dizeldi; 14. ginde C3 (99 mg/dl) ve albimin (39 g/L)
diizeldi, proteiniiri geriledi (spot idrar protein/kreatin 0.65 g/g krea). Birinci ay kontroliinde TiT direk
bakida 16 eritrosit ve protein atilimi 4 mg/m2/saat olarak sonuglandi.
Sonug: IgAV nadir de olsa PSGN ile birliktelik gosterebilir. Bobrek bulgulari tek basina PSGN ile iligkili
olabilecedi gibi PSGN ile birlikte IgAV bobrek tutulumu da goérilebilir. Bobrek bulgularinin yakin izlemi
bu agidan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: hematiri, henoch-schonlein purpurasi, IgAV, poststreptokoksik glomerilonefrit
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[Abstract:0153]

Cocukluk Caginda Nadir Bir Hipertansiyon Nedeni: Renal Arter Stenozu

Sevgin Taner!, Helin Vardar?, Ahmet Keskinoglu!, Mahmut Kisbeci3, Eser Dogan*, Secil Conkar
Tuncay!?, Iipek Kaplan Bulut!, Caner Kabasakal?

1Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji

2Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari

3Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Kardiyovaskiiler ve Girisimsel Radyoloji

4Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji

Amag: Cocukluk caginda hipertansiyon (HT) etiyolojisinde renal nedenler 6n plandadir. Renovaskiiler
HT cocuklarda hipertansiyonun nadir ancak dnemli bir nedenidir. Medikal tedavi nadiren yeterli kan
basinci kontrolli saglar ve en sik kullanilan tedavi anjiyoplastidir. Bu yazida balon anjiyoplasti ile tedavi
edilen bir renal arter stenozu olgusu sunuldu.
Olgu: 17 yas kiz olgu, almakta oldugu antihipertansif tedaviye ragmen kan basinci yliksekliginin devam
etmesi nedeniyle basvurdu. Oykisiinden dokuz yasinda iken garpinti, bas agrisi sikayetleri ile
basvurdugu, HT tanisi aldidi ve G¢li antihipertansif tedavi baglanmis oldugu égrenildi. Ozgecmisinden
37 hafta 1800 gr dodup yenidogan yodun bakim Unitesinde izlendigi 6dgrenildi. Dokuz yasinda HT
sikayetiyle yapilan dederlendirmesinde renal doppler ultrason incelemesinin ve abdominal BT
Anjiyografisinin normal oldugu 6dgrenildi. Bu donemde ekokardiyogramda (EKO) sol ventrikdl
hipertrofisi ve sol subklavian arter distalinde pik 31 mmHg gradiyent saptanmis. Konvansiyonel
anjiyografi sonucunda HT'a neden olabilecek vaskiler patolojiler dislanmis. Fizik bakisinda vicut
agirhdi 65 kg (75-90 p), boyu 153 cm (3-10 p), kan basinci 140/95 mmHg (evre 2) idi. Metoprolol
(1,5mg/kg), ramipril (6mg/m2), amlodipin (0,15 mg/kg) kullanmaktaydi. Laboratuvar analizinde Ure
31mg/dL, kreatinin 0.89mg/dL olup rutin idrar tetkiginde 6zellik yoktu. Ayaktan kan basinci izleminde
tim gun sistolo-diyastolik hipertansiyonu vardi. Tedavisine alfa metildopa (20 mg/kg) eklendi. Hedef
organ hasari dederlendirmesinde mikroalbumindri (spot idrar mikroalblimin/kreatinin:104.1mg/g
kreatinin), EKO’da ventrikdl duvar kalinhk artisi, augmentasyon indeksinde %44 (30,7+- 3,1) ve
PWV:5,3 m/s (4,09-4,95) (>97p) de ylikseklik saptandi. Hipertansif retinopati saptanmadi. Etiyolojide
rol oynayabilecek endokrin nedenler dislandi. Renal doppler ultrasonda sag bobrek 105x50mm, sol
bébrek 85x45mm boyutlarinda olup, rezistivite indeksi (RI) dederleri sagda 0,70 solda 0,41 olarak
6lglldl. Sol ana renal arter proksimalinde 400cm'sn ye ulasan hiz artislan ve BT Anjiyografide sol renal
arter osteal yerlesimli kisa segment ylksek dereceli darlik saptandi. Bébrek parankim sintigrafisinde
parankim fonksiyonu sada gore azalmis, rolatif kiiciik boyutlu sol bébrek (R/L: %67/%33) izlendi.
Hastaya renal arter stenozuna sekonder arteriyel hipertansiyon ve sol atrofik boébrek tanisi ile
anjiografik balon ve stent implantasyonu uygulandi. Anti-agregan ve statin tedavileriyle taburcu edildi.
Hastanin post-op birinci ayinda kan basincinda kismi bir gerileme olup alfa metildopa tedavisi kesildi.
Sonug: Renal arter stenozu ciddi HT ve hedef organ etkilenimi olan medikal tedaviye yanitsiz olgularda
akilda tutulmalidir. Kesin tanisinda kullanilan klasik anjiografi ayni zamanda bir tedavi opsiyonudur.
Erken teshis ve uygun tedavi kalici organ hasarini 6nlemek ve etkilenen hastalarin klinik sonuglarini
iyilestirmek igin gok 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: renovaskiler hipertansiyon, sekonder hipertansiyon, cocuk
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[Abstract:0154]

Tek Bobrekli Bir Hastada Spontan Renal Pelvis Perforasyonu

Dilara Besli Celik!, Songiil Yilmaz!, Berk Burgu2, Omer Suat Fit6z3, Seda Kaynak Sahap3, Zeynep
Birsin Ozcakar!

1Ankara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dali, Cocuk Uroloji Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Cocuk Radyoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Renal pelvisin spontan perforasyonu ve idrarin perinefrik bosluga ekstravazasyonu cocukluk
cadinda oldukca nadir gorilen bir durumdur. Codunlukla altta yatan konjenital Uriner sistem
anomalileri ile iliskilidir ve genellikle Uriner obstriiksiyona yol agan Urolitiyazis ve enfeksiyonlar
nedeniyle ortaya gikar. Bu olgu sunumunda, soliter bobrekte spontan renal pelvis perforasyonuna bagh
akut bébrek hasari (ABH) gelisen bir hasta tartisiimistir.
Olgu: Daha 6nceden bilinen bir hastalidi olmayan 14 yasinda kiz hasta, 3 gindir devam eden karin
agrisi, kusma ve 1 gindir idrar yapmama sikayetleriyle dis merkeze basvurmus. Yapilan tetkiklerinde
kreatinin: 8 mg/dL ve potasyum (K): 7 mmol/L gelen hasta ABH nedeniyle hastanemize sevk edildi.
Fizik muayenesinde soluk goriiniim, bliyime geriligi ve karinda hassasiyet tespit edildi. Laboratuvar
dederleri Hb: 9,3 g/dL, MCV: 75 fl, I6kosit: 2070 x106/L, BUN: 195 mg/dL, kreatinin: 8,5 mg/dl, K: 7
mmol/L, CRP: >350 mg/L olarak sonuglanan hastaya, ABH ve hiperkalemi nedeniyle hemodiyaliz
yapildi. Abdominopelvik bilgisayarli tomografide sag soliter bobrekte grade 4 hidronefroz, parankimal
incelme ve anteromedial renal pelviste perforasyon saptandi. Perirenal, pararenal ve retroperitoneal
bolgelerde yodun igerikli (hemorajik veya enfekte) bir koleksiyon izlendi. Hastaya uygun antibiyotik
tedavisi baslandi ve pediatrik Uroloji tarafindan Ureteral Double J (DJ) katater yerlestirildi. Retrograd
piyelografide lireteropelvik bileskede darlik olmadigi dogrulandi. islem sonrasinda hasta idrar yapmaya
basladi ve idrar tahlilinde piylri tespit edildi, ancak idrar kiltirinde Greme olmadi. Hastanin izleminde
bébrek fonksiyonlari kademeli olarak dlizeldi ve hemodiyaliz sonlandirildi. Takibinde direngli ateslerinin
olmasi nedeniyle yapilan goérintilemede saptanan retroperitoneal apseye drenaj uygulandi. Alinan
orneklerde tiberkiloz ve diger olasi etkenler negatif sonuglandi. Antibiyotik revizyonu ve apse drenaji
sonrasl hastanin atesi dustl ve genel durumu dizeldi. Tekrarlayan D] katater tikanikliklar ve idrar
kacadi nedeniyle hastaya perkitan nefrostomi katateri yerlestirildi.
Hastanin kreatinin seviyesi bir ay icerisinde kademeli olarak 1,6 mg/dL'ye disti. Hastada ylksek
parathormon dlzeyleri ve biyime geriligi olmasi nedeniyle kronik bébrek hastaligi (KBH) zemininde
ABH olarak degerlendirildi. izlemde hidronefroz ve idrar kagadi gerileyen hasta taburcu edildi. Takibin
Gglinci ayinda nefrostomi kateteri kendiliginden g¢ikan hastanin kontrol amagli yapilan Griner
ultrasonografide perfore alan goérilmedi ve retroperitoneal idrar ekstravazasyonu saptanmadi. Hasta
halen klinigimizde evre 4 KBH tanisi ile izlenmektedir.
Sonug: Spontan renal pelvis perforasyonu ¢ocukluk caginda cok nadir gorilen, ciddi komplikasyonlara
sebep olabilen bir klinik tablodur. idrar drenajini saglamak amaciyla D] katater yerlestiriimesi ve
komplike riptlrlerde perkitan nefrostomi uygulanmasi gerekebilir. Bizim hastamizda oldugu gibi
perforasyon yerinde spontan dizelme gorilebilir.

Anahtar Kelimeler: perforasyon, renal pelvis, spontan
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Resim 1. BT: (A) aksiyel ve (B) sagittal kesitlerde perfore renal pelvis (beyaz ok) ve
retroperitoneal sivi koleksiyonu (yildiz). MR: (C ve D) tedavi sonrasi goriintiilerde sivi
koleksiyonunda gerileme; D] kateter pelvis icinde goriilmekte (siyah ok)
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[Abstract:0157]

Genetik olarak dogrulanmis otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi tanisi
alan yenidogan bebek

Buket Esen Adar!, Metin Kaya Glirgéze?, Aslihan Kara2, Onur Recep Glnduz3
IFethi Sekin Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Elazig

2Frat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Elazi§

3Fethi Sekin Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik, Elazig

Amac:Cocukluk cadinin genetik gecisli polikistik bébrek hastaliklari otozomal dominant polikistik
bobrek hastaligi (ODPBH) veya otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi (ORPBH)’ dir. ODPBH
genellikle yetiskinlikte saptanir. Burada otozomal dominant gesitlilikte olmasina ragmen nadir gortlen
bir dogum 6ncesi sunuma sahip, yenidogan doneminde tani alan ODPBH olan bir bebegi bildirmeyi
amacladik

Olgu: Ucg giinliik erkek bebek, intrautein ultrasonografide bébrek kisti olmasi nedeni ile cocuk nefroloji
poliklinigimize yonledirilmisti. Hastanin emmesi iyi, idrar ¢ikimi normal ve herhangi bir sikayeti
bulunmamakta idi. Dogum 6ncesi 6yklstinde oligohidramnioz yoktu, ancak bilateral genislemis fetal
bobrekler gérilmuistli. Zamaninda, 2800 gram adirhidinda ve 47 cm boyunda olup normal spontan
vajinal yol ile dogmustu. Anne ve baba arasinda akrabalik yoktu. Ailede bébrek hastaligi 6ykisu yoktu.
Yapilan fizik muayenesinde kan basinci normaldi. Solunum sikintisi yoktu, batini palpasyonla rahatti,
6demi yoktu. Sendromik bir yliz veya vicut dismorfizmi yoktu. Tetkiklerinde serum lre 16 mg/dl,
serum kreatinin 0.4 mg/dl, serum sodyum 141 meq/L ve serum potasyum 4.9 meg/L olarak normal
saptandi. Tam idrar tetkikinde proteiniri negatif, l6kosit 3/HPF, eritrositl/HPF idi. Hastanin
izlemlerinde yapilan ultrasonografilerde sag bobrek boyutu 51x24 mm, sol bobrek boyutu 53x26 mm
olup her iki bébrekte meduller ekojenite secilemedi. Her iki bébrekte tiim meddillayr kaplayan ince ve
kalin septalar iceren en blyldgli 12 mm boyutta multiple kistler izlendi. Yapilan 99mTc-DMSA
sintigrafisinde her iki bobrekte ince duvarli, su attentiasyonuna yakin dederde muhtemelen kisitk
patolojilerin sintigrafik olarak hipodens olduklari goérildi. Sol bébredin total bobrek DMSA uptake
fonksiyonuna katkisi %48.28, sag bobredin %51.72 olarak hesaplandi. Fenotip genotip korelasyonu
amac ile periferik kandan calisilan yeni nesil dizi analizinde PKD1 geni ¢.1522T>C (p.C508R)
heterozigot muhtemel patojenik varyanti saptandi. Bu varyant klinik ile uyumlu olarak dederlendirildi.
ODPBH tanisi konuldu. Karin ultrasonografisinde karaciger ve dalakta kist goriilmedi. Hastanin
ebeveynlerine yapilan ultrasonografide bébrek kisti saptanmadi. Hastanin yedi aylk iken olan
basvurusunda serum Ure 21 mg/dl, serum kreatinin 0.27 mg/dl, serum sodyum 140 megq/L ve serum
potasyum 4.4 meg/L ile normal idi. Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu olmadi. Oligliri, solunum
yetmezligi veya hipertansiyon gibi klinik semptomlar olmadidindan hasta takibe alindi.
Sonug: Sonug olarak, ODPBH genellikle eriskin yas grubunda tesadifen tani almakta olup nadiren de
olsa yenidogan doéneminden itibaren saptanabilmektedir. ODPBH olan hastalarda ergenlige
gelindiginde sirasiyla %8 ve %15 oraninda kronik bébrek hastalidi ve hipertansiyon riski oldugundan
bobrek fonksiyonlarinin ve hipertansiyonun izlenmesi igin diizenli takip edilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Otozomal dominant, Polikistik bobrek, Yenidogan bebek
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[Abstract:0159]

Nadir Bir Nefrotik Sendrom Olgusu

Nagihan Ciftci Pinar!, Sibel Cetince Senses?!, Sare Giilfem OzIi2, Mihriban Indz(i2, Betiil Pehlivan
Zorlu?, Kiibra Celegen?, Kaan Celebier*, Aysel Unliisoy Aksu®, Zeliha Giizelkiiciik®, Ahmet Cevdet
Ceylan®, Umut Selda Bayrakci?

LAnkara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Ankara Yildinm Beyazit Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

3Saglik Bilim Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali,
Ankara

4Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ankara

5Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dali, Ankara

6Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Ana Bilim Dali, Ankara

Amag: Nefrotik sendrom nadir de olsa otoimmin hastaliklarin seyrinde karsimiza cikabilir.
Burada c¢olyak hastaliyi ve diabet ile birlikteligi olan nadir bir olgu sunulmustur.
Olgu: 4 yasinda erkek hasta; dis merkezden steroid direngli nefrotik sendrom olmasi nedeni
ile bdbrek biyopsisi planlanmak (zere tarafimiza yénlendirildi. Oykiisiinde 8 ay énce Tip 1
DM tanisi aldigi o6grenildi. Basvuru fizik muayenesinde yaygin 6demi, vicut adiridinda kuru
agirhgina gére 5 kg artisi ve boy kisaligi mevcuttu. Bunlarin disinda ek patolojk muayene
bulgusu yoktu. Bobrek fonksiyon testleri normal, nefrotik dizeyde proteiniurisi ve
hipoalbliminemisi mevcuttu. ANA, antidsDNA negatif, C3, C4 normaldi. Diabetes mellitusu
olan ve boy kisaligi olan hastada bakilan doku transglutaminaz IgA vyiksek saptandi.
Abdomen USG’de bilateral grade 1 ekojenite artisi ve batin ici 2 cm serbest sivi mevcuttu.
Hastaya pulse metilprednizolon tedavisi uygulandi. Bébrek biyopsisi FSGS olarak sonuglandi.
Direngli ishalleri olmasi, doku transglutaminaz pozitifligi ve HLA DQ2 ve DQ8 pozitif olmasi
nedeniyle endoskopi vyapildi. Steroid tedavisine ek olarak kalsinérin inhibitéri baslandi.
Bbbrek biyopsisi FSGS; endoskopik biyopsi c¢olyak ile uyumlu saptandi. Glutensiz diyetle ishal
sikayeti geriledi. NS acisindan remisyonda olmayan hastanin kalsinérin inhibitéri tedavisi
siklofosfamid olarak degistirildi. Siklofosfamid tedavisinin 2. ayinda hala remisyonda
olmamasi Uzerine hastaya bes seans olmak Uzere plazmaferez ve takiben IVIG tedavisi
uygulandi.

Diyabet ve Colyak hastaliginin birlikteligi uzun yillardir bilinmektedir. Ancak literatirde
diyabet, c¢olyak ve nefrotik sendrom birlikteligini gosteren ¢ok az sayida olgu sunumu
bulunmaktadir. Biz bu olgu ile nefrotik sendroma nadir de olsa eslik edebilecek otoimmiin
hastaliklarin varligini hatirlatmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Colyak, Diyabet, Nefrotik Sendrom
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[Abstract:0160]

Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonu Deyip Gegme, Steril Piyiirinin Nadir Bir
Nedeni: Posterior Uretrada Hordeum Murinum

Dilara Demir!, Mehmet Ugur Yilmaz?, Berfin Uysal3, Hakan Erdogan3

1saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklar Klinigi, Bursa
2saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahi ve Uroloji Klinigi, Bursa
35aglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi,Bursa

Amacg: Idrarda piyiiri enfeksiyon etkisiyle olabilecedi gibi, enflamasyon etkisiyle de olabilir. Steril piyiiri
nedenleri; ates, dehidratasyon, balanit, renal tas, renal tiberkiloz, akut apandisit, chron hastalidi,
glomerilonefritler ve (riner sistemde yabanci cisim olabilir. Olgumuzda tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonu olarak tetkik edilen ve steril piylri nedenleri géz ardi edilen 3 yas 7 aylk erkek hasta
sunulmustur.

Olgu: Ug yas yedi aylik erkek hasta idrar yaparken yanma, idrarda kan, penis ucunda iltihapl akinti
sikayeti ile cocuk nefroloji poliklinigimize basvurdu. 38+5 GH 3100 gram c/s ile dlinyaya gelen, bilinen
sistemik bir hastaliyi olmayan hastanin son bir bucuk aydir benzer sikayetler ile coklu hastane
basvurusu oldugu, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu 6n tanisiyla ayaktan ve vyatarak cesitli
antibiyoterapiler aldidi ancak tedavilerden fayda géremedidi 6grenildi. Hastanin fizik muayenesinde
patoloji saptanmadi. Merkezimizde yapilan tetkiklerinde akut faz reaktanlari negatif olarak sonuglandi
ve sonda ile alinan (g idrar kiiltiiriinde de Greme olmadi. Hastanin takiplerinde ates izlenmedi. Idrar
tetkiklerinde steril piyuri mevcuttu.
Hastanin uriner sistem ultrasonografisi; sag bobrek boyutu 64x30 mm, ortalama parankim kalinligi 9
mm’dir, sag bobrek uzun aksi sola gore klglk izlenmis olup vezikolireteral refli agisindan
dederlendirme onerilir, bilateral bobrekte Ust, orta ve alt kesimlerde milimetrik boyutlu ekojeniteler
izlenmistir (kalkll?), mesane duvar diffiz kalindir (4.0 mm), mesane igerigi heterojendir, trigon
dizeyinde Uretra orifisi kesiminde milimetrik boyutlu mukozal protriizyon izlenmistir, slperior
posterior duvarda Ureter orifislerine yakin yerlesimli 4x3 mm boyutlu bir mukozal protriizyon daha
izlenmektedir, sistoskopik inceleme &nerilir seklinde raporlandi. Idrar kiltiiriinde tGreme olmadidi
izlenen hastanin miksiyon sistouretrografi gekimi gergeklestirildi ve normal olarak saptandi. Klinik
bulgular dogrultusunda sistoskopi yapilmasi planlanan hastanin sistoskopik incelemesinde; posterior
Uretrada verumontanumun sadinda saat 7 hizasinda Uretra mukozasina batmis vaziyette yaklasik 1
cm pisipisi otu pargasi gorildi. Bu yabanci cismin etrafinda polip seklinde doku reaksiyonu gorulda.
Pisipisi otu yabanci cisim forsepsi ile ¢ikarildiktan sonra muhtemel reaksiyonel polip rezeke edildi. islem
sonrasi postoperatif 1. glinde hasta sorunsuz olarak taburcu edildi. Patoloji raporu organik materyal
ve iltihabi granilasyon dokusu olarak raporlandi.
Sonug: Idrarda piyiri enfeksiyon etkisiyle olabilecedi gibi, enflamasyon etkisiyle de olabilir. Olgumuzda
oldugu gibi alinan tetkiklerinde akut faz reaktanlari negatif, idrar kultlrlerinde Greme olmayan; steril
piyiri ile seyreden hastalarda Uriner sistemde yabanci cisim varligi ayirici tanida akla getirilmelidir, bu
sekilde gereksiz gérintilemenin de 6nine gegilebilir.

Anahtar Kelimeler: tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, steril piyiri, yabanci cisim
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[Abstract:0162]

Bobrek Zedelenmesinin Nadir Bir Nedeni: Norofibromatozis

Berfin Uysal!, Siimeye Ozlen2, Mehmet Uur Yilmaz3, Goékalp Riistem Aksoy#, Ulviye Yalginkaya®,
Hakan Erdogant

1saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Bursa
3Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahi ve Uroloji Klinigi, Bursa
4Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Onkoloji Klinigi, Bursa

5Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Bursa

Amac: Neurofibromatozis Tip 1 (NF1) hastalarinda mesane kitleleri nadir goérilmekle birlikte,
histopatolojik alt tipleri degiskenlik gbsterebilir. Ganglionéroblastoma, gangliyon hiicreleri ve immatir
néroblastik komponent igeren nadir bir néroektodermal tiimérdir. Ozellikle Schwannian stromadan
zengin tip, matlr Schwann hticreleri igeridiyle karakterizedir ve mesanede gorilmesi nadirdir. Bu olgu
sunumunda, NF1 tanih ve hidronefroz ile basvuran bir hastada mesanede tespit edilen
gangliondéroblastoma  klinik, radyolojik ve histopatolojik 6zellikleri ile ele alinacaktir.
Olgu: Onbir aylik kiz hasta buylme gelisme geriligi ve néromotor gerilik nedeni ile takipli oldugu
merkezden tarafimiza tespit edilen idrar yolu enfeksiyonu, grade 3 hidronefroz, kreatinin degerlerinde
ylikselme ve idrar cikisinda azalma nedeni ile akut boébrek yetmezligi 6n tanisiyla yonlendirildi.
Hastanin muayenesinde solgun goériniim, anogenital dermatit, gelisme geriligi, sol alt kadranda ele
gelen kitle ve cok sayida café-au-lait lekeleri tespit edildi. Tetkiklerde tre 49 mg/dL, kreatinin 0.8
mg/dL, CRP 4.4 mg/L, PTH 244 ng/L olarak saptandi. idrar tetkikinde l6kosit esteraz ve nitrit
pozitiflikleri nedeniyle baslanan antibiyoterapiye ragmen lokosit 9 goruldu, kiltlr Gremesi olmadi. Kan
gazinda pH:7.29, BE:-13, HCO3:15 gorllip metabolik asidoz tespit edildi. Kreatinin degerleri 2.7
mg/dL’ye kadar yikselen hastanin gekilen USG sonucunda sag ve sol bébrek parankim kalinliklari ince
gorilmis olup bilateral toplayici sistemde Grade III hidronefroz tespit edildi. Pelvik anteroposterior
gaplari sirasiyla 23mm ve 25 mm olarak 6lgildi ve mesane duvari diizensiz olarak kalinlasmis gorulip
en kalin yer 20 mm 0lglldi. Hastaya antibiyoterapi ve destek tedavileri baglanarak ileri tetkik
planlandi. Café-au-lait lekeleri nedeniyle genetik tetkik istenen hastada NF-1 geninde patojenik
varyant tespit edildi. Hidronefroz nedeniyle yapilan voiding sistolretrografide refli saptanmayip,
mesane konturlarinda belirgin duzensizlik goéruldi ve tepe kisminda sivrilesme ile hacimde azalma
saptandi. Sistoskopi yapilan hastada mesane liimeninin solid lezyon ile kapli oldugu gorildi, orifislere
ulasilamadi, histopatolojik inceleme amaci ile biyopsi 6rnedi alinan hastada mesane |Uimenini
doldurarak obstriksiyona yol agan lezyon schwannian stromadan zengin intermikst tip
gangliondroblastoma ile uyumlu sonuglandi. islem sonrasi bilateral nefrostomi kateteri takilan hastanin
kreatinin dederlerinde dlizelme izlendi. Metabolik asidozu gerileyen ve antihipertansif tedavi ile
tansiyonlar reglile seyreden hastanin onkolojik takipleri ve ganglionéroblastoma agisindan tedavisi
devam etmektedir.

Sonug: Oldukga nadir gérilen mesane gangliondroblastomalar klinik olarak semptomsuz olabilecekleri
gibi, Uriner obstriiksiyon veya hidronefroz gibi komplikasyonlara da yol acabilirler. Nérofibromatozis
Tip 1 gibi genetik hastaliklarla iliskisi nadiren bildirilmis olup, bu tir olgularda ayirici taninin dikkatli
yapilmasi 6nemlidir. Kesin tani histopatolojik inceleme ile konulmakta olup, cerrahi eksizyon,
kemoterapi ve radyoterapi tedavi yontemlerindendir. Bu olgu, mesane kitlelerinin degerlendiriimesinde
gangliondroblastomalarin da ayirici tanida géz éniinde bulundurulmasi gerektigini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: hidronefroz, bobrek yetmezligi, mesanede kitle, obstriiksiyon, nérofibromatozis
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gosteren miksiyon sistotiretrografi
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[Abstract:0163]

Feokromasitoma; Sessiz Ve Derinden

Tudce Dilara Soyubelli!, Elif izci Giil2, Berfin Uysal3, Serpil Sancar?, Merve Hilal Cetiner!, Hakan
Erdogan3

1saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Saghi§i ve Hastaliklar Klinigi, Bursa
2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Bursa

35aglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa

4Sadlik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinigi, Bursa

Amag: Feokromasitoma, noéral krestin kromaffin hilicrelerinden kdken alan, katekolamin Ureten,
salgilayan ve depolayan ender gérilen bir timordir. Hastalar bas agrisi, terleme, carpinti, nébet atagi
ile bagvururabilir. Asemptomatik olan hastalarda hastalik rastlantisal olarak tespit edilebilir. Uzak
metastaz olmasi, ataklarin tekrarlamasi ve cevre dokulara invazyon olmasi hastaligin malign oldugunu
didsundaridr. Feokromasitomada olusan hipertansiyon uygun tedavi ile ortadan kaldirilabilmektedir. Bu
olguda yakin zamana kadar semptomatik olmayan bir feokromasitoma vakasi sunularak, hipertansif
olmalarina ragmen bu hastalarin  ge¢  tani alabilecedi  vurgulanmak  istenmistir.
Olgu: Yaklasik ¢ glindlr kulakta ¢cinlama sikayeti ile dis merkeze basvuran 15 yas 10 aylik erkek
hasta, kan basinci takipleri sonucunda cekilen renal ultrasanografi gorintilemesinde sol bdbrek
komsulugunda kitle gériintisi saptanmasi lzerine tarafimiza yonlendirilmis. Acil serviste kan basinci
163 / 90 mm Hg olarak 6lglilen hastanin fizik muayenesinde terleme disinda géze garpan bulgu yok
idi. Fizik muayenede belirgin terlemesi oldugu farkedilen hastanin anamnezi derinlestirildiginde
hastanin son 10 yildir terledigi ve bu durumu sikayet olarak tariflemedigi 6grenildi. Soygegmisinde
annedeki hipertansiyon tanisi disinda 6zellik saptanmadi. Hipertansiyon tanisi ile takip ve tedavisi
planlanan hastanin takipleri dogrultusunda farmokolojik tedavisi diizenlendi. Hemogram, biyokimya,
tiroid fonksiyon testleri, tam idrar tetkikinde 6zellik saptanmayan hastanin, néron spesifik enolaz(NSE)
29.4 ng/mi(max deder <16.3 ng/ml), plazma noradrenalin 3685.3 pg/ml(max deder <420 pg/ml),
dopamin 65.2 pg/mi(max deder <50 pg/ml), normetanefrin 1802.7 pg/ml(max deder <200 pg/ml)
idi. Hastaya cekilen kontrasthh abdomen manyetik rezonans gérintilemede sol sirrenalde yaklasik
3,5x2,8 cm boyutta lobiile konturlu santralinde nekroz alanlar igeren kitlesel lezyon tespit edildi, eksize
edilmesi planlanan kitle yaklasik 40 gram adirhdinda kabaca 7x4x5 cm boyutlari ile gikarildi, dokunun
kesitinde 3,5x3 cm capinda kesiti sari renkte slirrenal dokuya ait timdér gézlendi. Morfolojik incelemesi
Feokromasitoma ile uyumlu olan dokunun yapilan imminohistokimyasal incelemesinde kromogranin,
sinaptofizin, S100, CD56 pozitif olarak dederlendirildi.
Sonug: Kromafin hiicrelerden kéken alan ve katekolamin salgilayan timdrler nadir gorllseler de
tedaviye direncgli, ataklar seklinde hipertansif krizlerle seyreden, erken yaslarda ortaya cikan, gesitli
tetikleyici faktorler ile hipertansif atak tarif eden tim olgularda akla getirilmelidirler. Bu olguda oldugu
gibi terleme seklinde golgelenmis bir semptom ile seyrederek sadece kulak ginlamasi gibi bir sikayet
ile fark edilen adrenal kitleler olabilir. Klinik belirgin olmasa bile aksi ispat edilene dek adrenal kitlelerin
feokromasitoma olabilecedi unutulmamalidir. Bu nedenle tim adrenal kitleler feokromasitoma
yoniinden arastiriimalidir. Feokromositomanin kir sadlanan olgularda bile %10 niks olasilig
bulunabilecedi, ailesel formda MEN sendromlarinin bir bileseni olabilecedi, tedavi edilmemis olgularda
sempatik hiperaktivasyona ve hipertansiyona badh morbidite ve mortalite artisina yol acabilecegdi
unutulmamahdir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, asemptomatik, terleme, feokromasitoma
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[Abstract:0167]

Alport sendromu olan hastalarimizin klinik ve genetik 6zellikleri

Zahide Orhan Ok, Gérkem Sahin, Nimet Sasmaz Nurdag, Bahriye Atmis, Aysun Karabay Bayazit
Cukurova Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana

Amag: Alport sendromu (AS), ekstrarenal bulgularla birlikte seyreden kalitsal, progresif bir
glomerulopatidir. AS, COL4A3, COL4A4 veya COL4A5 genlerindeki mutasyonlardan kaynaklanmakta
olup, klinik bulgular hematliri ve proteinlri gibi hafif belirtilerden son dénem bdébrek yetmezligine
(SDBY) kadar genis bir spektrumda dediskenlik gostermektedir. AS; X'e bagli, otozomal resesif ve
otozomal dominant olmak Uzere farkl kalitim paternleri géstermektedir. Vakalarin %80‘ini olusturan
X’e bagl kalitim, COL4A5 genindeki mutasyonlarla iliskilidir. Bu galisma, klinigimizde izlenen Alport
sendromlu hastalarin verilerini sunmayi amaglamaktadir.
Gereg-Yontem: Klinigimizde 2010-2025 vyillari arasinda Alport sendromu tanisi alan hastalarin
demografik, klinik, laboratuvar ve biyopsi bulgular  retrospektif olarak incelendi.
Bulgular: Toplam 49 hasta incelendi (25 [%51] kiz, 24 [%49] erkek). Hastalarin ortanca tani yasi 144
(35-225) ay olarak belirlendi. Genetik incelemede COL4A3, COL4A4 ve COL4A5 mutasyonlari sirasiyla
6 (%12.2), 12 (%24.5) ve 17 (%34.7) hastada tespit edilirken, 1 (%2) hastada digenik kalitim
(COL4A3 ve COL4A5) saptandi. Kalitimsal gegis paternleri X’e bagh (%34), otozomal resesif (%14.8)
ve otozomal dominant (%14.8) olarak belirlendi. Hastalarin basvuru nedenleri makroskopik hematuri
(%63.3), proteinliri (%14.4), aile 6yklsl (%14.4), bébrek yetmezligi (%6.1) ve polikistik bobrek
hastalidina eslik eden persistan mikroskobik hematduri (%2) olarak saptandi.
Bobrek biyopsisi yapilan 23 (%46.9) hastanin 6’sinda fokal segmental glomeruloskleroz/minimal
lezyon hastaligi (n=3) ve membranoproliferatif glomertlonefrit (n=3) saptandi. Tani aninda 9 (%18.4)
hastanin glomerdler filtrasyon hizi (GFR) <90 ml/dk/1.73m2 idi. Ortanca proteiniri diizeyi 0.88 (0.06-
18.2) olarak hesaplandi. Hastalarin ortanca takip slresi 40.8 (IQR: 70.12) ay idi. Son kontrolde 7
(%14.3) hasta renal replasman tedavisi almaktaydi (2 hemodiyaliz, 4 periton diyalizi, 1 bébrek nakli).
X’e bagli kalitim paternine sahip hastalarda tani anindaki GFR dizeyi anlamli olarak disik bulundu
(p=0.034).

Sonug: AS fenotipik ve genotipik olarak buylik bir cesitlilik gostermektedir. Erken tani, hastaligin
seyrini yavaslatma ve bobrek yetmezligi gelisimi 6nleme agisindan kritik 6neme sahiptir. Yeni nesil
dizileme yontemleri, hastaligin erken ve kesin tanisini kolaylastirarak invaziv bébrek biyopsisi ihtiyacini
azaltmaktadir. Genetik analizlerin daha yaygin kullanilmasi ve hasta takibinde multidisipliner yaklasim,
AS hastalarinin prognozunu iyilestirmeye katki saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Alport Sendromu, COL4A5, Hematliri, Genetik, Bobrek Yetmezligi
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[Abstract:0171]

Bilateral hidroiireteronefroz ile basvuran mesane rabdomyosarkom olgusu

Sule Ayas Ergul!, Mehmet Baha Aytac!, Neslihan Dinger Malkog!, Ugur Demirsoy?, Meriban
Karadogan?

1Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Izmit, Kocaeli

2Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali, izmit, Kocaeli

Amacg: Rabdomyosarkom ve papiller lrotelyal neoplaziler, cocukluk yas grubunda en sik goérilen
mesane tumdrleridir. Olgular makroskopik hematuiri, alt Griner sistem semptomlari ile basvurabilir
veya Uriner sistem gorintllemesi sirasinda tesadiifen tespit edilebilir. Rabdomyosarkom, 10 yasindan
klclk cocuklarda mesanenin en sik gorilen malign timoérididr. Cerrahi midahale dncesi uygulanan
kemoterapi birinci basamak tedavidir. Burada; makroskopik hematiri, idrar yapmada zorluk
yakinmalariyla basvuran ve mesane rabdomyosarkomu tanisi konularak kemoterapi uygulanan hasta
sunulmustur.

Olgu: 2 yas erkek hasta idrarda kan gorilmesi nedeniyle Cocuk Nefroloji poliklinigine getirildi.
Oncesinde herhangi bir sikayeti olmayan olgunun, 2 aydir, siinnet olduktan sonra, aralikli olarak
makroskopik hematiiri ve dizirisinin oldugu égrenildi. Ozgecmis ve aile dykisiinde ézellik yoktu. Fizik
bakisinda sistem muayeneleri dogaldi. Glob vezikale, pretibial 6dem saptanmadi. Dis genital sistem
incelemesinde 6zellik yoktu. Kan basinci 100/70 mmHg olarak 6lgildi. 2 ay énce serum kreatinin
dederi 0,2 mg/dL olarak saptanan olgunun, en son bakilan kreatinin dederinin 0,77 mg/dL oldugu
gorialdi. Hemogram, PT, PT, INR normaldi. Tam idrar tetkikinde I6kosit(1+), eritrosit(-), protein(-)
olarak saptandi. Idrar kiiltiiriinde tireme olmadi. Uriner sistem ultrasonografisi; bébrek boyutlari yasa
gobre artmis, bilateral grade 3 pelvikalisiyel dilatasyon ve mesane limeni iginde 4x4.5 cm boyutlarinda
heterojen goérinimde ekojenite seklinde rapor edildi. Kontrastsiz batin bilgisayarh tomografi
incelemesinde ise iki tarafli grade 3 hidrolreteronefroz ve mesane limeni igerisinde 5,5x5 cm
boyutunda loblle konturli polipoid lezyon izlendi. Sistoskopi yapilarak alinan biyopsi 6rnegi
rabdomyosarkom ile uyumlu olarak dederlendirildi. Bu slirecte mesane sondasi ile yeterli miktarda
idrar cikisi gbozlenmeyen ve kreatinin dederlerinde artis olan hastaya, Ureteral orifislere kitle basisi
nedeniyle iki tarafli nefrostomi katateri takildi. islem sonrasi hidroiireteronefroz ve serum kreatinin
dederlerinde gerileme gozlenen hastada, Cocuk Onkoloji Bilim Dali tarafindan kemoterapi
uygulanmasina basland. Ilk tedavi sonrasi yapilan kontrol incelemesinde, mevcut kitlede yaklasik %30
oraninda klgtlme oldugu gorilda.

Sonug: Mesane rabdomyosarkomu, cocuklarda nadir gérilen malign bir timérdir. Ozellikle
makroskopik hematuri, idrar yapamama ve karin muayenesinde ele gelen kitle gibi durumlarda, acil
uriner sistem goérintilemesi yapilarak mesane patolojileri arastiriimalidir.

Anahtar Kelimeler: Hematuri, Malignite, Mesane
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[Abstract:0173]

Kronik Graniilomatoz Hastalik ve Eozinofilik Sistit: Nadir Bir Olgu

Dilara Besli Celik!, Songil Yilmaz?!, Berk Burgu?, Sule Haskologlu®, Esin Figen Dogu?, Zeynep Birsin
Ozcakar?!

1Ankara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dali, Cocuk Uroloji Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Allerji ve
Immuiinoloji Bilim Dali, Ankara

Amacg: Eozinofilik sistit (ES), mesanenin eozinofilik infiltrasyonu ile karakterize gocukluk caginda nadir
gorilen bir hastaliktir. Genellikle sistit semptomlar ile kendini géstermekle beraber obstriiksiyona yol
acan asimetrik duvar kalinlasmasina neden olabilmektedir. Etiyolojisi net olarak bilinmemekte ve
tedavi konusunda uzlasi bulunmamaktadir. Kronik granilomatéz hastalik (KGH), nikotinamid adenin
dintkleotit fosfat oksidaz sistemindeki defektler nedeniyle gelisen bir primer immun yetmezliktir.
Tekrarlayan, yasami tehdit eden bakteriyel, mikobakteriyel ve fungal enfeksiyonlar yaninda artmis
inflamatuvar yanit ve graniloma olusumu ile karakterizedir. ES, KGH'nin inflamatuar komplikasyonlari
arasinda nadiren gorilmektedir. Burada KGH ile izlenen ve tekrarlayan ES gelisen bir olgu
bildirilmektedir.

Olgu: iki yasindan beri KGH tanisiyla cocuk immiinoloji bélimiinde takipli 4,5 yasindaki erkek hasta
idrar yaparken yanma ve kanl idrar sikayetleriyle basvurdu. Sik idrara gikma ve agrili iseme nedeniyle
basvurdugu dis merkezde idrar yolu enfeksiyonu dlstintlerek antibiyotik baslandigi, fayda gérmemesi
ve kanh idrar sikayetinin eklenmesi Uzerine hastanemize basvurdugu 6grenildi. Fizik muayenesi
suprapubik hassasiyet disinda normaldi. Idrar tetkikinde protein 300 mg/dL, kan 50 e/mL, nitrit (-),
LE: (-), mikroskopide 16 eritrosit ve 11 I6kosit izlendi. Bobrek fonksiyon testleri normal, BK: 18.990
x106/L, eozinofil sayisi: 880 x106/L, CRP: 30,9 mg/L, sedimentasyon: 20 mm/saat olarak saptandi.
Idrar kiltirinde Greme olmadi. Uriner ultrasonografisinde (US) her iki bébrekte SFU grade 2
dilatasyon ve mesanede belirgin duvar kalinlasmasi (14mm) saptandi. Sistoskopide mesanede papiller-
granilomatoz lezyonlar goérildid. Patolojik incelemede, eozinofil ve noétrofil iceren mikst inflamatuar
hiicre infiltrasyonu, papiller sistit bulgular tespit edildi. ES tanisi konularak oral antihistaminik baglandi
ve 7 gln intravezikal deksametazon tedavisi uygulandi. Yanit alinamamasi lGzerine oral prednizolon
basglandi ve intravezikal hiyaluronik asit uygulandi. Sistemik steroid tedavisinin 7. gliniinde sikayetleri
diizeldi ve kontrol US’de mesane duvar kalinhdi 5 mm’‘ye geriledi. Steroid azaltiip 6 ayda kesildi. Iki
ay sonra ates, 6kslrik sikayetleriyle bagvurdu. A. Fumigatus ve non-ttberkilloz mikobakteriye bagl
pnémonisi saptandi. Antifungal ve anti-NTB tedaviler verildi.
iki yil sonra dizirisi tekrarladi. Uriner US’de mesanede asimetrik lobiilasyon gdsteren kitlesel duvar
kalinlasmasi (10 mm) gorildi. Sistoskopi esliginde alinan biyopside eozinofilden zengin papiller sistit
saptandi. Tekrarlayan ES tanisi ile oral prednizolon ve antihistaminik sonrasinda semptomlar dizeldi.
Steroid azaltilarak kesildi. Bir ay sonra hastanin A.fumigatus pnémonisi relaps oldu ve antifungal tedavi
verildi. Antihistaminik tedavisine 2 yil devam edildi. iki yil sonra babadan hematopoetik kdk hiicre
nakli yapildi. +10. ayinda yakinmasiz izlenmektedir.

Sonug: ES, sistit gocukluk gaginda nadir olmakla beraber KGH seyrinde gorilebilmektedir. Tedavide
antihistaminikler, oral/intravezikal steroid, intravezikal hiyaluronik asit kullaniimaktadir. Kronik sistit
bulgular gelisen KGH’li olgularda ES akilda tutulmalidir. Hastalarin steroid yan etkileri 6zellikle
enfeksiyonlar acgisindan takibi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: diziri, eozinofilik sistit, kronik granilomatéz hastalik
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[Abstract:0177]

Tipik Hemolitik Uremik Sendrom Tanili Gocuk Hastalarda Prognoz

Neslihan Cicek?!, Hilal Arat?, Ayse Siimeyye Atalay!, Ulger Altuntas!, Ozde Nisa Tiirkkan!, Sercin
Given!, Nurdan Yildizt, ibrahim Gokge!

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dal Istanbul

Amagc: Tipik Hemolitik Uremik Sendrom (HUS), cocuklarda akut bébrek hasarinin en ®nemli
nedenlerinden birisidir. Hastalarin godgunda tam iyilesme go6rilmekle birlikte, bazi hastalarda
hipertansiyon, proteinlri ve kronik bdbrek hasar gibi uzun dénem sekeller gdrilebilmektedir. Bu
calismada tipik HUS tanili hastalarimizin basvuru &zelliklerini ve uzun dénem prognozlarini
dederlendirmeyi amacgladik.

Gerec-Yontem: 2011-2023 yillari arasinda Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Unitesinde tipik HUS tanisi ile izlenen 18 hasta (8 erkek, 10 kiz) dederlendirildi.
Bulgular: Hastalarin medyan (IR) basvuru yasi ve izlem siresi 1.5 (1.8) yas ve 2.2 (3.9) yil idi.
Basvuruda tGFH (tahmini glomerular filtrasyon hizi) medyan dederi 19.5 (31.3) ml/dk/1.73m2
saptandi, 11 (%61) hastaya diyaliz uygulandi; medyan diyaliz gtn sayisi 6 (10) idi. Kan "laktat
dehidrogenaz" (LDH) dtizeyi ile basvuru tGFH arasinda negatif iliski saptandi (p=0.05). Bir hasta 5.
ginde noérolojik komplikasyon nedeni ile kaybedildi. Son kontrolde, bir hasta disinda, on yedi hastanin
tGFH dederleri normal sinirlarda idi (medyan: 138.1 (53.3) ml/dk/1.73m2), bir (%5.9) hastada tGFH
(79 ml/dk/1.73m2) saptandi. iki (%11.8) hasta anti hipertansif tedavi kullanmakta ve 3 (%17.6)
hastada proteiniiri devam etmekteydi. Son kontrollerinde, basvuruda diyaliz yapilan 10 hasta ve
yapillmayan 7 hastanin tGFH dederleri karsilatirildijinda (sirasiyla 122.5+56.3 ve 156.6+18.9
ml/dk/1.73m2) anlaml fark saptanmadi (p=0.17). Ancak baslangig diyaliz siresi ile son tGFH arasinda
negatif iliski bulundu (p=0.01).

Sonug: Tipik HUS’de basvuru LDH yiiksekligi akut dénemdeki diyaliz ihtiyac icin, diyaliz siresi ise uzun
dénem prognozda bdbrek fonksiyonu igin yol gésterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: Laktat dehidrogenaz, prognoz, tipik hemolitik Gremik sendrom
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[Abstract:0181]

Cocuklarda idrar yolu enfeksiyonu etkenleri ve antibiyotik direng oranlan

Cansu Dursun!, Ibrahim Gékge?, Neslihan Cicek?, Ayse Siimeyye Atalay?, Sercin Giiven2, Ozde Nisa
Tirkkan2, Mehtap Sak?, Ulger Altuntas?, Nurdan Yildiz2, Harika Alpay?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagdh§i ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

Amac: Bu calismada idrar yolu enfeksiyonu (IYE) nedeniyle poliklinigimize basvuran cocuklarin
demografik, klinik, laboratuvar ve gorintiileme bulgularinin saptanmasi, en sik gortlilen tropatojenlerin
belirlenmesi, glincel antibiyotik direng oranlarinin saptanmasi, profilaksi ve tedavide kullanilabilecek
ajanlarin belirlenmesi amaclanmistir.
Gereg-Yéntem: Bu galismada 01.01.2015-31.12.2023 tarihleri arasinda gocuk nefroloji poliklinigimize
basvuran, 0-18 vyas arasindaki IYE tanmisi almis 520 hasta dederlendirilmistir.
Bulgular: idrar yolu enfeksiyonu tanisi almis 520 hastada toplam 692 IYE atagi ve 713 mikroorganizma
Uremesi calismaya dahil edildi. Hastalarin %72.3'l kizdi. Hastalarin bagvuru ortanca yasi 72 ay idi. En
sik eslik eden komorbidite spina bifidaydi (%19.2). En sik saptanan Urogenital anomaliler sirasiyla
vezikolreteral refli (%30.8), noérojenik mesane (%24) ve iseme disfonksiyonu (%13.1) idi.
Basvurularin %82.5'i sistit, %17.5’i piyelonefrit idi; ataklarin %81.9’ u tekrarlayan IYE idi. En sik
rastlanan basvuru semptomlari ates, idrarda kott koku, karin agrisi ve idrar yaparken yanma idi. En
sik saptanan gram (-) etkenler sirasiyla Escherichia coli (%61.9), Klebsiella pneumoniae (%17.7) ve
Proteus mirabilis (%4.5); en sik gram (+) etken ise Enterococcus faecalis (%6.6) idi. Calismamizda
ampisilin direnci %77.2, amoksisilin-klavulanat %57.5 saptandi. Siklikla kullanilan sefalosporinlerden
sefiksim direnci %43.2, sefuroksim aksetil %51.7, seftriakson %40.4 ve sefepim %7.5 idi.
Trimetoprim-sulfametoksazol direng orani %51, nitrofurantoin %23.2, siprofloksasin %33.9, amikasin
%17, gentamisin %21.8 saptandi. En dlstk direng oranina karbapenem grubu (meropenem %1.5,
ertapenem %1.7 ve imipenem %5.3) sahipti. Gram (-) uUropatojenlerin %45.1'i (297/658) coklu ilag
direncine (genislemis spektrumlu beta-laktamaz, AmpC beta-laktamaz, karbapenemaz (reten
bakteriler) sahipti. Ilk IYE ve tekrarlayan IYE'de antibiyotik direng oranlar karsilastinldiginda,
imipenem ve trimetoprim-sulfametoksazole karsi tekrarlayan IYE'lerde daha yiiksek direng oranlari
saptandi. Voiding sistoliretrografi yapilan hastalarin  %37.8'inde vezikolreteral refl(;
dimerkaptosiiksinik asit sintigrafisi yapilan hastalarin %47.9'unda parankimal skar saptandi. Son
kontrolde hastalarin %5’inde proteintiri, %5’inde hipertansiyon vardi. Hastalarin sadece %0.8inde
glomertler filtrasyon hizi 90 ml/dk/1.73m2'nin altinda saptandi.
Sonug: Son vyillarda gereksiz ve uygunsuz antibiyotik kullanimi nedeniyle antibiyotiklere karsi direng
tim dinyada giderek artmakta ve énemli bir halk saghdi sorunu haline gelmektedir. Calismamizda da
benzer sekilde coklu ilag direncine sahip patojenlerin hizla arttigi, antibiyotik direnc oranlarinda
korkutucu bir yikselis oldugu gorilmektedir. Her Ulke, her sehir ve hatta her lnite kendi mikro-
cevrelerinde degisen antibiyotik direnc oranlari nedeniyle kendi direng profilini belirli araliklarla gézden
gecirmeli, glincel direng oranlarini belirlemeli, ampirik tedavi segeneklerini gézden gegirerek olasi
tedavi basarisizligini en aza indirgemelidir.

Anahtar Kelimeler: antibiyotik direnci, gocuk, genislemis spektrumlu beta-laktamaz, idrar yolu
enfeksiyonu, tropatojen
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Idrar kiiltiiriinde iireyen bakterilerin antibiyotik direnc oranlar

Erscherichic | Klebsiella Enterococens | Profeus

coli preumonioe | foecalis miirabiliz | Toplam

(%) (%) (%) (%) (%)
Amilasin 19.4 13 - 63 17
Amoksizilin- 612 48.3 1] ile 57.5
Lklavulanat
Ampisilin 775 252 192 56.7 772
Ertapenem 0.7 4 - 1] 1.7
Gentamizin 18.7 262 - 357 218
Imipenem 2 4.8 - 313 53
Meropenesm 1] 4 - 1] 1.5
Nitrofurantoin | 7.5 8.3 143 933 232
Piperasilin- 178 452 - il 4.8
tazobaktam
Sefepim 6.6 5.4 - ER} 7.5
Sefilisim 46 i14 - 6.3 432
Seftaridim 46.3 371 - 63 454
Seftrialson 414 54 - D4 40.4
Sefurolsim 604 21 - 43.8 66.7
Sefurolzim 51.6 T0.6 - 158 517
alcetil
Siprofloksasin | 51.2 43.4 4.8 344 EERY
Trimetoprim- 515 4.4 - 51.6 51
sulfametalzazal
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[Abstract:0186]

Proteiniiriden Frasier Sendromuna

Ferah Sonmez?, injge Bedendi?, Bilent Uyanik3, Yasar Cesur®, Ganime Coban®, Fatma Betll Cakir®
!Bezmialem Vakif Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dal,
Istanbul

2Bezmialem Vakif Qniversitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dall, Istanbul

3Bezmialem Vakif Universitesi, Tibbi Genetik Ana Bilim Dali, Istanbul

“Bezmialem Vakif Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Beslenme ve
Metabolizma Hastaliklar Bilim Dali, Istanbul

5Bezmialem Vakif Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali; Tibbi Patoloji Bilim Dali,
istanbul

6Bezmialem Vakif Uljiversitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali; Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Bilim Dali, Istanbul

Amag: Frasier Sendromu (FS), psddohermafroditizm, gonadoblastoma ve genellikle adolesan
dénemde ilerleyici glomerilopati ile seyreden c¢ok nadir bir hastaliktir. 11p23'te bulunan
Wilms timor baskilayici genindeki WT1 spesifik mutasyonlardan kaynaklanir.
Burada ilk bulgusu proteiniri olan, biyopsi ile fokal segmental glomeriler skleroz (FSGS) ve
genetik incelemesinde WT1 mutasyonu ile Frasier sendromu tanisi alan, siklosporin
tedavisine kismi yanit alinmasi ve hi¢c bulgu olmadigi halde erken gonadoblastom saptanmasi
ile ilging olan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Yedi yasinda kiz olgu, gocuk nefroloji poliklinigine iki yil 6nce baslayan proteintri ilk bulgusuyla
basvurdu. Agirlik, boy ve kan basinci normal persentillerde ve dis genitali kiz gériinimdeydi. idrarda
nefrotik diizeyde proteiniiri saptandi. Bébrek fonksiyon testleri, serum albliimin ve lipidleri normaldi.
Bobrek biyopsisinde FSGS ile uyumlu olan hastanin genetik analizinde WT1 mutasyonu heterozigot
pozitif saptandi. Bu nedenle Frasier sendromu distnilen hastanin kromozom analizinin 46, XY gelmesi
ve hormon analizinde hipergonadotropik hipogonadizm saptanmasi taniyi destekledi. Gérintileme
yontemlerinde over bdlgesinde iki gonad ve kliglk boyutlarda uterus gézlendi. Gonadoblastom ylUksek
riski nedeniyle yapilan gonadektomide bilateral gonadoblastom saptandi.
Sonug: literatlirde taranabildigi kadariyla ilk bulgusu proteinlri olan ve klinigi bu sekilde seyreden
benzer bir Frasier sendromu olgusuna rastlanmamistir. Bu olgu minasebetiyle asemptomatik inatgi
proteiniride erken dénemde bdbrek biyopsisinin ve genetik analizin yapilmasinin 6nemini vurgulamak
istedik. Bu olgu ayrica bize Frasier sendromunda timoér belirtegleri ve goérintilemede patoloji olmasa
dahi erken gonadektomi yapilmasinin gerekliligini gosterdi. Frasier sendromunda FSGS igin literatlirde
genelde tedavi Onerilmese de siklosprorine kismi yanit almis olmamiz siklosporinin tedavide
denenmesinin yararli olabilecegini distndurda.

Anahtar Kelimeler: Fokal segmental glomeruler skleroz, Frasier sendromu, gonadoblastom,
proteintri, WT1 mutasyonu
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[Abstract:0191]

Rinovirus Tarafindan Tetiklenen Atipik HUS Olgusu

Bahruz Huseynli', Bahar BlyUlkkaragéz!, Kibriya Fidan!, Betdl 0giit?2, Sevcan Azime Bakkaloglu?
!Gazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Patoloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Atipik hemolitik Gremik sendrom (aHUS) Coombs-negatif hemolitik anemi, immin olmayan
trombositopeni ve bébrek yetmezligi bulgularn ile kendini gosteren, ADAMTS13 aktivitesinin normal
bulundugu ve alternatif kompleman yolunun kronik kontrolsliz aktivasyondan kaynaklanan nadir bir
hastaliktir (1). Vakalarin %15-20'sinde trombositopeni hafiftir veya hig olmayabilir (2). Viral veya
bakteriyel enfeksiyonlar, organ veya kok hicre nakilleri ve ilaglar gibi cesitli faktérler tarafindan
tetiklenebilir (3). Bu yazida, Rinovirus enfeksiyonu ile tetiklendigi diisiiniilen aHUS vakasi sunulmustur.
Olgu: 7 yasinda erkek hasta akut tonsillofarenjit tablosundan 5 gin sonra goz kapaklarinda édem,
idrar cikisinda azalma ve karin agrisi yakinmalari ile bagvurdu. Yakin zamanda ishal 6ykusu yoktu.
Fizik muayenesinde g6z kapaklarinda ve alt ekstremitelerinde édem ve yliksek kan basinci (140/90
mmHg) mevcuttu. Nérolojik muayenesi dodaldi. ilk hematolojik incelemede hemoglobin 13.6 gr/dl,
trombosit 152 x10.e3/uL, retikilosit %0,9, periferik yaymada sistosit <%1, haptoglobulin 1.7gr/I (0.3-
2), biyokimyasal incelemede kreatinin 6,6 mg/dl, potasyum 6.3mEq/I, alblimin 3,6 gr/dl, C3 0,34 gr/I
(0,9-1.8gr/l), C4 0.13 gr/l (0.1-0.4) ve ultrasonografide hiperekojenik bdébrekler saptandi.
Nazofarengeal surintl 6rnedinde multipleks-PCR ve genotipleme ile Rinovirus tanimlandi. Basvuru
anindan itibaren idrar ¢ikisi olmayan hastaya 3. Gin yapilan renal biyopside trombotik mikroanjiyopati
ile saptandi. Otoantikor profilinde pozitiflik yoktu. Plazma ADAMTS13 aktivitesi normal olan hastaya
atipik HUS (aHUS) tanisi konuldu ve meningokok asilamasindan hemen sonra ekulizumab tedavisi
baslandi. Alti aylik tedavi siirecinin ardindan ekulizumab ile iyilesme saglanmasi ve 6. ayda aHUS icin
yapilan genetik testte mutasyon saptanmamasi lzerine ekulizumab sikhdi azaltilmaya calisildiginda
proteiniri gelismesi nedeniyle 2 hafta arayla Ekulizumab tedavisine devam edildi. Hastamiz taninin 14.
ayinda ekulizumab tedavisi altinda relaps gostermeksizin izlenmektedir.
Tartisma: Atipik HUS, genetik yatkinhgi olan bireylerde cogu kez enfeksiyonlarla tetiklenen, nadir
ancak ciddi bir hastaliktir. Vakalarin yaklasik %60'inda hastaliin genetik kokenli oldugu bilinmektedir
ve genellikle faktér H ve MCP proteinini etkileyen mutasyonlar ile iligkilidir. Literattirde Rinovirus ile
aHUS bildiriimese de, aHUS disi glomeriiler hastaliklarin niiksu ile iliskili yayinlar mevcuttur (4). Bu
tetikleyici faktorleri anlamak ve mimkinse kaginmak gok 6nemlidir.Hastamizin Rinovirusla tetiklenen
aHUS tanisi alan ve basariyla tedavi edilen ilk olgu oldugunu 6ne slirmekle birlikte, Rinovirus
enfeksiyonu ile aHUS birlikteligi olasiligi da géz ardi edilemez.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk gadi, atipik hemolitik Giremik sendrom, rinovirus

~ 180 ~



Uluslararasi Katilimh f‘a’%ﬂi

coCocuk <~
)., Nefroloji A N
EREEAK ongresi ‘\) o

-

[Abstract:0193]

Bobrek Nakli Sonrasi Gelisen Direngli Parvoviriis B19 Enfeksiyonu; Olgu Sunumu

Halya Nalcacioglu, Demet Tekcan Karali, Emine Yetiskin Ocak, H.gézde Onal
Ondokuz Mayis Universitesi Tip Faklltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun

Amac: Bobrek nakli sonrasi anemi, bircok faktore bagl olarak gelisebilen yaygin bir komplikasyondur.
Etiyolojide demir eksikligi, eritropoietin eksikligi, kronik inflamasyon, immunsUpresif ilaclar ve viral
enfeksiyonlar yer alabilir. Parvoviriis B19 (PB19), o6zellikle imminsiprese hastalarda saf eritrosit
aplazisi ile seyreden direngli anemiye neden olabilir. Saglikli bireylerde genellikle kendiliginden
sinirlanan bir enfeksiyon olan PB19, imminsipresyon altindaki hastalarda uzamis viremik seyir ve
tekrarlayan anemi ataklan ile komplike hale gelebilir. PB19 enfeksiyonu genellikle eritroid o6ncil
hlcrelerine baglanarak eritropoezi baskilar ve retikllositopenik anemi gelisimine yol agar. Bébrek nakli
sonrasi hastalarda PB19 enfeksiyonunun tanisi duslk retikllosit sayisi, kemik iliginde dev
pronormoblastlarin varligi ve PB19 PCR pozitifligi ile konulur. Yénetiminde immunsipresif tedavi
optimizasyonu, intravenéz imminoglobulin (IVIG) ve destekleyici tedavi kritik &neme sahiptir. Bu olgu
sunumunda, bébrek nakli sonrasi 8. ayda gelisen, transfiizyon ihtiyaci ve tekrarlayan 1VIG tedavisi
gerektiren direngli PB19 enfeksiyonu olan 16 vyasindaki bir erkek hasta sunulmaktadir
Olgu: 16 yasinda erkek hasta, canh vericiden bobrek nakli sonrasi immunsulpresif tedavi (takrolimus,
mikofenolat mofetil, prednizolon) altinda izlenirken, nakilden 8 ay sonra direngli anemi gelismesi
lizerine dederlendirildi. Hemoglobin seviyesi belirgin derecede dlslik (Hb < 5 g/dL) olup tekrarlayan
transflizyon ihtiyaci dogdu. Retikilosit sayisi distk, kemik iligi aspirasyonu saf eritrosit aplazisi ile
uyumlu bulundu ve PB19 PCR testi pozitif saptandi. Tedavide 6ncelikle immUnsupresif tedavi azaltildi
ve ardindan hastaya 2 g/kg dozunda IVIG ardisik 5 glin boyunca uygulandi. Tedavi sonrasi hastanin
hemoglobin seviyesi kismen ylkselse de anemi tekrarladi. Ek IVIG uygulamasi sonrasi hastanin
hemoglobin seviyesinde belirgin dizelme goéralda.
Sonug: PB19 enfeksiyonu, bobrek nakli sonrasi direngli anemi etiyolojisinde mutlaka distntlmelidir.
Tedavide oncelikli olarak immdinsipresif tedavi azaltiimasi, ardindan IVIG uygulamasi ve gerekli
durumlarda immunstpresyonun yeniden dizenlenmesi dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Bébrek nakli, Direngli anemi, Immiinsiipresif tedavi, intravenéz
immunoglobulin, Parvoviris B19
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[Abstract:0194]

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi tanih hastada IgA-dominant diffiiz
proliferatif glomeriilonefrit: Ilk pediatrik olgu sunumu

Bahruz Huseynli!, Bahar Blylkkaragéz!, Kibriya Fidan?, Ipek Isik Géniil2, O§uz Séylemezoglu?l
!Gazi Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Patoloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ODPBH) kalitimsal kistik bobrek hastaligi olup,
her 400-1.000 canli dogumdan 1'ini etkiler. Genetik olarak heterojen olup, olgularin yaklasik %85'i
PKD1 mutasyonlarina, %15'i ise PKD2 mutasyonlarina baghidir.1 Hastalarda en sik klinik bulgular
hematlri ve hipertansiyondur. Proteintri siddeti dedisken olmakla birlikte cogunlukla non-nefrotik
dizeydedir. Nefrotik diizeyde proteinlri ve nefrotik sendrom (NS) ise nadiren bildirilmistir.2 Bu yazida,
ODPBH nedeniyle izlenirken nefrotik diizeyde proteiniri saptanan ve IgA-dominant diffiz proliferatif
glomeritlonefrit tanisi alan bir pediatrik olgu sunuldu.
Olgu: 3 vyasindayken ailesinde ODPBH Oyklisi olmasi nedeniyle vyapilan Uriner sistem
ultrasonografisinde (USG) sag bobrekte kist saptanarak klinigimizde izleme alinan hastaya genetik
taramada PKD1 (c.11863>T p.Q3955) geninde heterozigot dominant mutasyon gérilmesi Uzerine
ODPBH tanisi konuldu. Hastanin izlemde kan basinci ve bébrek fonksiyon testleri normaldi, proteintrisi
yoktu. 7 yasindayken bir glin sUrup duzelen makroskopik hematiri nedeniyle poliklinik kontroltiine
gelen hastanin fizik incelemesinde kan basinci: 110/70 mmHg (p/p) olup, 6édem saptanmadi.
Laboratuvar testlerinde kan Ure azotu: 15 mg/dl, kreatinin: 0,44 mg/dl, total protein: 6,8 gr/dl,
albimin: 3,3 gr/dl, tam idrar tetkikinde protein: 4+, mikroskopide 216 eritrosit/hpf, 24 saatlik idrarda
protein: 416 mg/m’/saat saptandi. Serum kompleman dlizeyleri normaldi, viral belirtecleri ve
otoantikorlar negatifti. Uriner sistem USG’de her iki bébrekte grade 1 ekojenite artisi ve multipl kistler
saptandi. Nefrotik dlizeyde proteintri varligi nedeniyle yapilan bébrek biyopsisinde 37 glomer(lin
higbirinde global/segmental skleroz veya kresent olusumu yoktu. Ancak glomerillerin gogunda belirgin
mezangial hipersellilarite, bazilarinda ise segmental endokapiller hipersellilarite mevcuttu.
Immiinofloresan incelemede IgA ++ depolanma belirlendi. Bu histopatolojik bulgularla IgA-dominant
diffuz proliferatif glomerulonefrit tanisi alan hastaya 4 hafta boyunca 2 mg/kg/gun oral steroid tedavisi
uygulandi. Tedaviye yanit alinamamasi Uzerine 3 gun boyunca intravendz pulse metilprednizolon
verildi. Steroid tedavisi 6 haftaya tamamlanan hastada 24 saatlik idrarda proteiniri: 187 mg/m2/saat
olmasi Uzerine takrolimus tedavisi baslandi. Bu tedavinin 4. ayinda tam remisyon elde edildi ve
sonrasindaki 1 yillik izlemde relaps izlenmedi.

Tartisma: Cocuklarda veya eriskin hastalarda ODPBH'nin nefrotik dliizeyde proteiniiri veya NS ile
birlikteligi nadirdir. ODPBH'li cocuklarda en sik gériilen NS nedeni minimal lezyon hastaligi (MLH) olup,
steroid yanitinin genellikle iyi oldugu ancak direng varliginda takrolimus kullanilabilecedi bildirilmistir.3
Yetiskin ODPKB hastalarinda ise en sik altta yatan nedenler fokal segmental glomeriloskleroz ve
membrandz nefropatidir. Olgumuz ODPBH ile IgA-dominant diffliz proliferatif glomerilonefrit birlikteligi
gosteren ilk cocuk olgudur. Bu olguda oldugu gibi bobrek biyopsisinde proliferatif lezyonlar tespit
edildiginde agresif immiinosupresif ajanlara ihtiyac duyulabilir.4 ODPBH’li cocuklarda nefrotik dizey
proteinUri gibi atipik klinik bulgular varliginda dogru tani ve tedavi igin bébrek biyopsisinin 6énemi akilda
tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi, Glomerilonefrit, Proteinuri
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[Abstract:0195]

Cift Tehdit: Alport Sendromu ve Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastalig:
Birlikteligi

Derya Cevizlil, Bahriye Atmig?
!Erzurum Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi
2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Ana Bilim Dali

Giris: Alport Sendromu (AS) ve Polikistik Bobrek Hastaligi (PKBH), genetik gecisli bobrek
hastaliklaridir. AS, bazal membranin temel bilesenlerinden biri olan tip 4 kollajenin hatah Gretimi
sonucu ortaya glikar. Bébrek yetmezligi, sensérinoral isitme kaybi ve g6z bulgulari ile seyreder. PKBH,
bébreklerde cok sayida kistik yapinin gelismesiyle karakterizedir. En yaygin formu otozomal dominant
PKBH (ODPKBH) dir. Renal fonksiyonlarda bozulma, hipertansiyon ve hematuri gibi komplikasyonlara
yol acabilir. AS ve ODPKBH'nin birlikteligi, bobrek fonksiyonlarinin hizli bozulmasina ve erken dénem
bobrek yetmezligine yol agabilir. Bu sunumda, birlikteligi nadir gériilen AS ve ODPKBH olan bir olgu
incelenmistir.

Olgu: 14 yasinda kiz hasta 3-4 yildir devam eden mikroskobik hematliri nedeniyle gocuk nefroloji
poliklinigine yénlendiriliyor. Ozge¢misinde babasinda bébrek yetmezli§i ve isitme kaybi olan hastanin
tetkiklerinde BUN: 14.9 mg/dl, kre: 0.52 mg/dl, alb: 4.8 g/dl, Na: 139 mmol/L, K:4.4 mmol/L, tam
idrar tetkiki: eritrosit 2+, mikroskobi: 34 eritrosit, spot idrarda protein/kreatin: 0,3, 24 saatlik
prtotein: 7 mg/m2/saat olmasi Uzerine istenilen genetik incelemede COL4A5 geninde heterozigot
mutasyon (C.4499 delG p.G1500fs*48) tespit edilen olgu Alport Sendromu tanisiyla takibe alindi.
Hastanin takibinde gekilen kontrol USG sinde ilk tani aninda olmayan bilateral kortikal kistler saptandi.
PKBH agcisindan genetik inceleme yapilan hastada PKD1 (c.7429 C>T p. R2477C) geninde heterozigot
mutasyon tespit edilmesi Gzerine hastaya Alport sendromu yani sira ODPKBH teshisi koyuldu. Hastanin
son kontrolinde BUN: 12 mg/dl, kre: 0.54 mg/dl, alb: 4.9 g/dl, Na: 141 mmol/L, K:4.3 mmol/L, tam
idrar tetkiki: eritrosit: 2+, mikroskobi: 43 eritrosit, spot idrarda protein/kreatin: 0,18 dir. Hastanin
takibinde hipertansiyonu olmadi. Proteinlri nedeniyle halen  ACE] kullanmaktadir.
Sonug: AS ve ODPKBH'nin ayni anda varligi, bobrek fonksiyonlarinin hizli bozulmasina yol agarak erken
donem boébrek yetmezligi riskini artirabilir. Bizde birlikteligi nadir gérilen bu iki genetik patolojiye sahip
olgumuzu bildirmek ve her iki hastaligin birlikte izlenmesinin 6nemini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: alport sendromu, polikistik bobrek hastaligi, bobrek yetmezligi
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[Abstract:0196]

Tekrarlayan kusma ve kilo alamama nedeni ile basvurup infantil sistinozis tanisi
alan bes aylik hasta

Buket Esen Adar!, Aslihan Kara?, Metin Kaya Glrg6éze?, Onur Recep Glnduz3
IFethi Sekin Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Elazig

2Frat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD., Elazi§

3Fethi Sekin Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik, Elazig

Amag: Bu bildiride kusma, kilo aliminda duraksama yakinmasi ile basvurup etiyolojik taramalar sonucu
sistinozis tespit edilen olgunun sunulmasi amaglanmistir.
Olgu: Bes aylik erkek hasta son iki aydir kilo alamama ve sik sik olan kusmalari nedeni ile poliklinige
basvurdu. Son bir aydir 800 gram kadar kilo kaybi 6ykiisi vardi. Aile tarafindan poliiri tarifleniyor olup
daha once bilinen bir hastalidi yoktu. Kullandidi bir ilag yoktu. Zamaninda ve 3700 gram agrihidinda
dodan hastanin annesi ve babasi arasinda kuzen evliligi vardi. Hastamiz ailenin besinci gocugu olup ilk
cocugun iki aylik iken metabolik hastalik siphesi ile exitus 6yklisii mevcut idi. Fizik muayenesinde
viicut agirligi 6.4kg, boyu 63cm olup hafif dehidratasyon bulgular goraldt. Aldigi ve cikardiginin
takibinde 4.1cc/kg/saat ile polilirisi vardi. Laboratuvar tetkiklerinde Gre 9mg/dL, kreatinin 0.27mg/dL,
sodyum 130mmol/L, klor 104mmol/L potasyum 2.8mmol/L, fosfor 1.4mg/dL idi. Kan gazinda pH 7.29,
HCO3 16 olup anyon acigi normal aralikta hesaplandi. Tam idrar tetkikinde +3 glukoz +2 protein olup
bakilan tibduler testlerinde FeNA 9%0.27 ve FeK%?20 idi. TRP %69 ile distkti. Hiperkalsitrisi olan
hastanin renal USG’sinde bilateral bobrekte meduller alanda sagda daha belirgin olmak lizere ekojenite
artislari nefrokalsinozis ile uyumlu idi. Ayrica bilateral bébreklerde milimetrik ebatta kristalloidler
izlendi. Hastaya intravenoz sivi destedinin yaninda potasyum, bikarbonat ve nétral fosfat tedavileri
basglandi. Hipokalemik normal anyon acikl metabolik asidozu ile birlikte proteiniri, glukozlri, politri
ve polidipsi olan hastanin tibdller testlerinin de etkilenmis olmasi nedeni ile hastada proksimal renal
tabdler asidoz (pRTA) dlstnuldd. Serum elektrolit diizeylerine gore tedavileri oral olarak diizenlendi.
Metabolik birikimler agisindan yapilan g6z muayenesinde 6zellik saptanmadi. pRTA bulgulari nedeni ile
periferik kandan galisilan yeni nesil dizi analizinde CTNS geni homozigot patojenik varyant saptanarak
sistinozis tanisi konuldu. Hastanin tedavisine sisteamin eklenerek takiplerine devam edilmektedir.
Sonug: Cocuklarda pRTA'ya neden olan sistinozis gibi hastaliklar ilk olarak tekrarlayan kusma, kilo
aliminda yavaslama, glukoziiri ve proteiniri gibi bulgular olusturabileceginden mutlaka akilda
bulundurulmahdir. pRTA’ya uygun klinik ve laboratuvar bulgular olan hastalarin korneal sistin kristali
birikimi yokken dahi sistinozis olabilecegi géz 6niinde bulundurularak genetik olarak tetkik edilmesi
distnulmelidir. Clnk( sistinozis tedavisine erken baslaniimamasi halinde bobrek yetmezligi gelisme
hizi artmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Renal tibller asidoz, Sistinozis
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[Abstract:0197]

AMN geninde homozigot mutasyonu olan iki kardeste Imerslund-Grasbeck
Sendromu

Elif Ezgi Geng, Asiye Glltekin Soylu, Evra Celikkaya, Bahriye Uzun Kenan, Yasemin Baran, Deniz
Karakaya, Tulin Gungér, Evrim Kargin Cakici, Aysun Caltik Yilmaz
Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Ankara

Amac: Imerslund-Grasbeck sendromu (IGS, OMIM #261100) B12 eksikligine bagh megaloblastik
anemi ve proteinlri ile karakterize, otozomal resesif kalitilan, parenteral B12 tedavisine yanit veren
nadir bir hastaliktir.
Sundugumuz bu iki olguda ailesel proteintrisi olan hastalarin eslik eden B12 eksikligine bagli
megaloblastik anemi ve IGS agisindan dederlendirilmesi gerektiginin vurgulanmasi amacglanmistir.
Olgu: Olgu 1: Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu (IYE) nedeni ile takip edilen 6 aylik kiz hastanin
alinan dykisinde sik (st solunum yolu enfeksiyonu (USYE) gecirdigi, anne babasinin 1.dereceden
akraba (kuzen) oldugu, hastanin 5 yasindaki kardesinin (Olgu 2) proteinlri nedeni ile tetkik edildigi
ogrenildi. Proteintri etyolojisine yonelik bakilan tetkiklerinde serum kreatinin dlizeyi 0,25 mg/dL,
albimin 45,6 g/L, sabah ilk idrarda protein 24, spot protein/kreatinin orani (SPC)
2,02, yapilan isitme ve gérme muayenesi, Uriner sistem ve renal doppler ultrasonografisi (USG) normal
olarak sonuclandi. izlemde idrar spot protein/kreatinin diizeyi nefrotik diizeyde seyreden hastada
hipoalbuminemi ve 6édem gelismedi.

Olgu 2: Olgu 1'in proteinuri nedeni ile tetkik ve takip edilen 5 yasindaki erkek kardesinin alinan
dykisiinde 2 kez IYE ve sik USYE gecirdigi, anne ve babasinin 1.dereceden kuzen oldudu, ilk basvuruda
tetkiklerinde serum kreatinin dizeyi 0,27 mg/dL, albimin 44,9 g/L, sabah ilk idrarda protein 2+, SPC:
1,56; hemoglobin 12,9 mg/dL MCV 76,7 fL, C3-C4 dilizeyi normal, ANA-ANCA negatif, Griner ve renal
doppler USG normal olarak sonuglandi. Vitamin B12 diizeyi 208 ng/L olmasi lizerine B12 replasmani
ve antiproteinlrik etkisi nedeniyle 0,1 mg/kg/gun enalapril baslandi.
Bulgular: Proteinlriye eslik eden B12 eksikligi, kardesinde protein(ri 6yklisli ve anne baba arasindaki
akrabalik nedeniyle IGS acisindan genetik tetkik edilen her iki hasta AMN NM_30943 Imerslund-
Grasbeck syndrome 2 OR (618882) c¢.208-2A>G p.? (rs386834170) Homozigot Patojenik olarak
sonuglanmasi lizerine Cocuk hematoloji bolumuyle dederlendirilerek aylik parenteral B12 tedavisi ile
takip ediliyor. Anne ve babanin yapilan genetik incelemesinde tasiyici olduklar goérildi.Hastalarin
tedavi sonrasi proteinirisi Tablo 1’de verilmistir.

Sonug: IGS'nda megaloblastik anemiye eslik eden enfeksiyon sikliginda artis, proteindri ve ilerleyen
donemlerde B12 eksikligine bagli nérolojik semptomlar gorilebilir. Hastaliin taninmasi ve
uygulanacak parenteral B12 tedavisinin proteinlri zerinde kanitlanmis etkisi olmamasina ragmen
norokognitif semptomlarin ve anemiye bagli komplikasyonlarin giderilmesi ile morbiditenin azaltilmasi
agisindan oOnemlidir. Yapilan calismalarda hastalarda bobrek fonksiyon bozuklugu saptanmamis
olmasina ragmen hastalarin uzun dénem takipleri bulunmamaktadir. IGS hastalarinin kronik bébrek
hasari agisindan uzun dénem takibi ile ilgili daha kapsamh galismalara ihtiyag duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Imerslund-Grasbeck sendromu, megaloblastik anemi, proteiniri, B12 eksikligi
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B12 Seviyesi ile Spot idrar Protein/Kreatinin Orani - Olgu 1 ve Olgu 2
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[Abstract:0199]

Renal allogreft reddi ve sistemik hiperinflamasyon olgusunda anakinra deneyimi

Eda Kayhan!, Sibel Yel?, Secil Kése?, Ali Baykan3, Aysenur Pag Kisaarslan!, ismail Dursun?,
Muammer Hakan Poyrazoglu?

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Kayseri

2Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Kayseri

3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Kayseri

Amag: Kronik bébrek hastaligi tedavilerdeki yeni gelismelere ragmen halen morbiditesi ve mortalitesi
ylksek bir hastaliktir. Immiin mekanizmalar bdbrek hastaliklarinda ve organ reddinde dénemli bir rol
oynar. Bu hastalarda, kronik inflamasyon énemli bir komorbid durumdur ve iyi tanimlanmistir. Ancak
akut sistemik hiperinflamasyon klinigi daha az gortilmektedir. Renal allogreft reddi sonrasinda akut
sistemik hiperinflamasyon gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu: On yedi yasinda erkek olgu, bir gunlikken anal atrezi operasyonu, bir aylikken de bilateral
hidrolireteronefroz nedeni ile bilateral nefrostomi operasyonu gegcirdi. Ug yasinda bilateral grade 5
vezikolreteral reflli ile opere olan olgu alti yasinda kronik bobrek yetmezIigi tanisi aldi. On doért yasinda
iken annesinden renal transplantasyon yapildi. Serum kreatinin yiksekligi ve akut rejeksiyon ataklari
nedeni ile rejeksiyon karsiti tedaviler aldi. Immiinsiipresif tedaviler altinda yapilan son bé&brek
biyopsisinde de nova C3 glomerilopati tespit edildi, ekulizumab tedavisi baslandi. Proteinlri kontrol
altina alinamayan ve serum kreatinin dederleri giderek artan olguda allogreft rejeksiyonu ve son
donem boébrek yetmezligi nedeniyle tekrar hemodiyaliz baslandi. Steroid disindaki immunsupresif
tedaviler azaltilarak kesildi.

Hemodiyaliz tedavisinin yaklasik birinci ayinda, hipertansif seyreden olgu goégis adrisi, nefes darligi
sikayeti ile basvurdu. Perikardiyal eflizyon, perikardit saptanan olguya antibiyoterapi, metilprednizolon
ve semptomatik tedaviler baslandi. Sikayetleri giderek artan olguda perikardiyal tamponat gelismesi
Uzerine perikardiyal drenaj uygulandi, sivi yikiinden bagimsiz masif plevral eflizyon da gelismesi
Uzerine g6gls tipd takildi. Klinigi kétilesen olgu mekanik ventilatdre baglandi. izleminde direngli atesi
olan, akut faz reaktanlan ylksek seyreden olgunun enfeksiyéz acidan dedgerlendirilmesinde anlaml
patojen saptanmadi. Sistemik hiperinflamasyon lehine dederlendirilen olguya anti IL-1 (anakinra)
tedavisi baslandi. Anakinra tedavisi ile kliniginde belirgin dlizelme sadlandi, atesi ve akut faz
reaktanlan duistl, godgus tupl cekildi, perikardiyal eflizyon belirgin geriledi. Eslik edebilecek
otoinflamatuvar hastaliklar agisindan genetik galisma istendi.
Takibine serviste devam edilen olguda hemodiyaliz ve medikal tedavilerle kontrol altina alinamayan
malign hipertansiyon endikasyonu ile trans bobrege nefrektomi yapildi. Anakinra tedavisi ile taburculuk
plani yapilan olgu ani gelisen aort diseksiyonu ve aritmi nedeniyle eksitus oldu.
Sonug: Anakinra temel olarak otoinflamatuvar romatolojik hastaliklarda kullanilan anti IL-1 tedavisidir.
Bobrek naklinde pre-operatif givenli kullanimi bildirilmistir. Olgumuzda allogreft reddi sonrasinda
olusan bir sistemik hiperinflamasyon tedavisinde anakinra etkili olmustur.

Anahtar Kelimeler: Anakinra, hiperinflamasyon, renal allogreft reddi
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[Abstract:0200]

Kronik pankreatit zemininde pankreatik psddokist gelisen Schimke
immunoosseoz displazisi olgusu

Nimet Sasmaz Nurdag!, Gérkem Sahin!, Zahide Orhan Ok!, Bahriye Atmis!, Ferhat Piskin?, Ali Islek3,
Dilek Ozcan?, Aysun Karabay Bayazit!

1Cukurova Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

2Cukurova Universitesi, Cocuk Alerji ve Immiinoloji Bilim Dali

3Cukurova Universitesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dali

4Cukurova Universitesi, Radyoloji Anabilim Dali

Giris: Schimke'nin imminossetz displazisi (SIOD), SMARCAL1 genindeki biallelik mutasyonlardan
kaynaklanan otozomal resesif kalitimh oldukga nadir multisistemik bir hastaliktir. SIOD
spondiloepifizyal displazi, FSGS’ye badll progresif bobrek fonksiyon bozuklugu ve hicresel immun
yetmezlikle karakterizedir. Dider yaygin bulgular; serebral iskemi, migren benzeri bas adrilari,
hiperpigmente makdiller, korneal opasiteler, mikrodonti, entelektiel gecikme, tekrarlayan
enfeksiyonlar, erken ateroskleroz, hipotiroidizm, serebellar atrofi ile testikller hipoplazidir. Bu olgu
sunumunda diyaliz replasman tedavisi sirasindayken akut pankreatit ataklari sonrasi gelisen kronik
pankreatit zemininde gelisen psddokist ve komplikasyonlarinin prognoz Uzerine etkisi sunuldu.
Olgu: Anne ve babasi ikinci dereceden akraba olan 10 yas 7 aylik kiz hasta ilk kez 4 yasinda gocuk
nefroloji poliklinigine proteiniri nedeniyle basvurdu. Fizik muayenede blylme geriligi, govdesinde
hiperpigmente makiiller, lomber lordoz belirgin ve mikrosefali mevcuttu. Hastanin 4 yasinda iken ilk
basvuru tetkiklerinde BUN: 6 mg/dl, kreatinin: 0,13 mg/dl, albimin: 3,1 g/dl ve spot idrar
protein/kreatinin orani 4.5 mg/mg saptandi. Hastanin SMARCAL1 geninde homozigot mutasyon ablasi
da 5 yasinda iken nefrotik sendrom tanisi almis ve 7 yasinda periton diyaliz programina baslanmis ve
kisa bir stire sonra kardiyovaskiler nedenlerden vefat etmisti. Hastanin ailesi ilerleyen silireg boyunca
verilen ve dnerilen tedavileri kullanmadi ve takiplerinde diizenli devam etmedi. Hastanin 10 yasinda
son dénem bobrek yetmezligi gelisti ve periton diyaliz tedavisine aile zor ikna edilerek baslandi.
Peritonit nedeniyle hastanede yaterken aciklanamayan siddetli karin agrilari olmasi tGzerine génderilen
tetkiklerinde amilaz 1775 U/L ve lipaz 2281 U/L gelmesi Uzerine akut pankreatit tanisi aldi. Ancak
pankreatik enzim dizeyleri direngli sekilde ylksek seyretti. Yapilan gortintiileme tetkiklerinde pankreas
kuyruk kesiminde 5x3.5 cm psddokist ile uyumlu goériinim saptandi. Girisimsel radyoloji tarafindan
kist icine pigtail takildi. Peritonit kontrol altina alinamadigindan hasta hemodiyaliz programina alindi.
Takiplerinde pankkreas basindada kist gelisti, kist igine yeni bir pigtail takildi.
Sonug: Schimke immunoosseéz Displazi (SIOD), gocukluk caginda nadir gériilen, nefrotik sendromla
baslayip progresif bobrek fonksiyon kaybi ve kronik bdbrek yetmezligiyle seyreden bir hastaliktir.
Literatirde, SIOD hastalarinda pankreatit gelisimine dair bir iliski bulunmamaktadir. Ancak, bu
calismada sunulan olguda, kronik bobrek yetmezligi, iskelet displazisi ve immiin yetmezlik ile birlikte
seyreden SIOD hastasinda, kronik pankreatite bagh psodokist gelisimi gézlemlenmistir. Coklu ilag
kullanimi, periton diyalizi 6ykist ve immin yetmezlik durumu g6z 6niinde bulunduruldugunda,
pankreatit gelisiminin bu faktorlerin birlesimiyle tetiklendigi disindlmistir. Bu vaka, SIOD’lu
hastalarda pankreatit gelisme riskine dikkat cekmekte ve bu alanda daha fazla arastirma yapilmasi
gerektigini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: pankreatit, psodokist, bobrek yetmezligi, Schimke immiinoosseoz displazisi
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[Abstract:0204]

Steroid direngli nefrotik sendromlu bir olguda 6dem ve hipertansiyonun
hemodiyaliz ile kontrolii

Gilce imamodlu, Stkriye Hacikara, Okkes Ozgur Mart, Gizem Dogan, Fatma Mutlubas
Sadlik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Nefrotik sendrom (NS) hastalarinda 6édemin sebebi olarak farkl hipotezler mevcuttur. Periferal
6demin sebebi olarak onkotik basingtaki azalmayi ve dolayisiyla damar igi volim azalmasini savunan
bir gorlis ile 6demin sebebinin sodyum retansiyonu ve bununla iliskili intravaskiler volim artisi
oldugunu savunan karsit gorlst icermektedir. Burada intravaskuler volim artisi sebebiyle 6dem ve
hipertansiyonu gelisen, idrar ¢ikisi olmasina ragmen bulgulari kontrol altina alinamayan ve hemodiyaliz
ile kontrollin saglandigi bir vaka sunulmustur.

Olgu: Steroid direngli NS, hipotiroidi ve evre 5 kronik bébrek yetmezligi (KBY) tanisi ile izlenen 7 yas
3 ay kiz hasta ates, 6kslirik sikayeti ile bagvurdu. Ampirik seftriakson baslandi. Tetkiklerinde tre: 175
mg/dl kreatinin: 6,55 mg/dl, albimin: 2,2 g/dL serum reaktif protein: 9,9 mg/L sedimentasyon:124
mm/saat olarak saptandi. Hiperlipidemisi mevcuttu. Basvuru kilosu:19 kg (bazal kilo:17,5 kg) élgulda.
Hipoalbuminesi ve anazarka tarzi 6demi gelisen hastada yatisinin 3.gininde albimin ve furosemid
replasmanlari baslandi. Evre 2 hipertansiyon nedeniyle amlodipin, enalapril ve metildopa tedavileri
dizenlendi. Odem ve kan basinci(KB) regiilasyonuna katki saglamasi acisindan spironolakton
hidroklorotiyazid eklendi. ilk 18 giinde 6 defa albumin replasmani yapildi. Giinliik édem ve balans
seyrine gore furosemid uygulandi. Direngli hipertansiyon, volim ylkul, izlemde gelisen metabolik
asidoz ve elektrolit dengesizligi nedeniyle diyaliz planlandi. Periton diyaliz katateri olgunlasma
strecindeyken gecici hemodiyaliz(HD) katateri takildi. Gunlik ultrafiltrasyon(UF) ve aralikh HD ile
hiponatremi ve 6édem dizeltildi. KB 160/110 mmhg iken gozlerde sola deviasyon, atonik vasifta 3 dk
nébet gecirdi, midazolam uygulandi. Fenitoin ylklendi. Malign hipertansiyon agisindan esmolol
inflizyon baslandi. Solunumsal asidoz nedeniyle entlibe edildi, 12.saatinde stabil seyretmesi lizerine
ekstlibe edildi. Hemodiyofiltrasyon ile KB regllasyonu sadlandi, oral antihipertansif tedaviye
(amlodipin-enalapril) gecildi. Kranial manyetik rezonans posterior reversibl ensefalopati sendromu
agisindan anlamli olan occipital bélgede diflizyon kisitliligi saptandi. Elektroensefalografide epileptik
desarj izlenmemesi lizerine fenitoin kesildi. Ndrolojik muayenede sekel saptanmadi. HD nedeniyle idrar
cikisi kademeli azalan ve hipoalbuminemisi-hiponatremisi dizelen hastada HD ile izlemin 18.gunlinde
periton diyalizine gegcildi.

Sonug: NS olan KBY hastalarinda édem yoénetiminde intravaskuler volim durumuna karar vermek
onem arz etmektedir. Hastanin klinik durumu, nabiz dolgunlugu, tasikardisi gibi faktorler yaninda
bébrek fonksiyon testlerindeki ve hematokritteki artis, artmis BUN/kreatinin orani, FeNa’'da azalma ve
Uriner potasyum indeksindeki artis ile ekokardiyografik degerlendirmeler 6énemlidir. Bu vaka ile halen
idrar olan bu hastalarda UF ile volim yulklinlin azaltilmasi yaninda idrar miktari da azalmakta olup
bunun proteinlriyi azalttigi ve albimin dizeyinin ylkselmesine katki sagladigi spekiile edilebilir.
Hastada idrar cikisi devam etmesine ragmen konvansiyonel tedavilere direng durumunda volim
yukinia ve komplikasyonlari azaltmak icin UF gerekliligini gostermesi ve NS 6dem patogenezinde
hipervolemik hipotezi desteklemesi bakimindan 6nem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom, 6dem, hipertansiyon, hemodiyaliz
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[Abstract:0205]

Son donem bobrek yetmezligi nedeniyle hemodiyaliz tedavisi alan ii¢ olguda
posterior reversible ensefalopati sendromu

Glilce imamodll,_l_, Stikriye Hacikara, Okkes Ozgur Mart, Gamze Sarikaya Uzan, Fatma Mutlubas
Sadlik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Posterior reversible ensefalopati sendromu (PRES) benzer nérogériintiileme bulgularina sahip;
bas agrisi, gérme kaybi, mental durum dedisikligi, nobet gibi semptomlar ve heterojen etyolojileri
iceren klinik-radyografik bir antitedir. Genellikle benign ve geri donlisimli olarak kabul edilmesine
ragmen, bu sendromun pediatrik hastalardaki  6zellikleri  belirsizligini  korumaktadir.
Olgu 1: Joubert sendromuna sekonder son donem bobrek yetmezligi (SDBY) nedeniyle hemodiyaliz
(HD)'e ahlinan, sol ventrikll hipertrofisi ve kalp yetmezligiyle izlenen ve antihipertansif tedavi
(karvedilol-amlodipin-enalapril) alan 12 yas 6 ay kiz hasta, HD esnasinda ates sikayetiyle yatirildi.
Katater iliskili enfeksiyon igin antibiyoterapi baslandi. Kan basinci (KB) 180/110 mmhg'yken jeneralize
tonik klonik vasifta nébet gecirdi. Midazolam uygulandi, levetiresetam yiiklendi. Malign hipertansiyon
acisindan esmolol inflizyonu baslandi. Anlrik olan hastanin KB vyliksek seyretmesi (zerine
hemodiyofiltrasyon (HDF) uygulandi. KB reglle seyretti, oral antihipertansif tedaviye (karvedilol-
amlodipin-enalapril ve metil dopa) gegcildi. Kranial Manyetik rezonans (MR) T2'de hiperintens patolojik
dedisiklik ve serebellar hemisfer atrofik izlendi, difizyon kisithhdi gézlenmedi. Elektroensefalografi
(EEG)'de sol frontosantrotemporalde keskin dalgalar izlendi. Levetiresetam idame edildi.
Olgu 2: Meningomiyelosel ve mesane augmentasyonu operasyonu gegiren, noérojenik mesane
nedeniyle temiz aralikli kataterizasyon yapan 14 yas erkek hasta SDBY gelismesi Uzerine HD
programina alindi. HD esnasinda bas ve sirt agrisi ile kusma sikayeti olan hastanin KB 220/150 mmhg
saptandi. Jeneralize tonik klonik ndbet nedeniyle midazolam uygulandi, fenitoin ylklendi. Malign
hipertansiyon acisindan esmolol inflizyon baslandi. Maksimum dozda yeterli yanit alinamadi, nikardipin
inflzyona gegcildi. HD ile dizenli ultrafiltrasyon (UF) sonrasi KB regiile seyretti. Oral antihipertansif
tedaviye (enalapril-amlodipin) gecildi. Kranial MR’da occipital bolgede diflizyon kisitlihdi saptandi.
EEG'de sag hemisfer temporaparietooksipitalde epileptik desarjlar gorildi. Levetiresetam ile devam
edildi.

Olgu 3: Steroid direngli nefrotik sendrom ve hipotiroidi tanisiyla izlenen 7 yas 3 ay kiz hasta SDBY
nedeniyle periton diyaliz katateri takildi. Hipoalbuminemi ve anazarka tarzi édem gelisen hastada
albimin ve furosemid uygulanmasina ragmen 6dem kontrol altina alinamadi. Periton diyaliz katateri
olgunlasma sirecindeyken gegici HD katateri takildi. Glnlik UF ve aralikli HD ile hiponatremi ve 6dem
dizeltildi. KB 160/110 mmhg iken gézlerde sola deviasyon, atonik nébet gegirdi, midazolam uygulandi.
Fenitoin yuklendi. Malign hipertansiyon agisindan esmolol infuzyon baslandi. Solunumsal asidoz
nedeniyle entibe edildi, 12.saatinde stabil seyretmesi lGizerine ekstiibe edildi. HDF ile KB regilasyonu
sadlandi, oral antihipertansif tedaviye (amlodipin-enalapril) gecildi. Kranial MR’da occipital bélgede
diftizyon kisithligi saptandi. EEG’de epileptik desarj izlenmemesi lizerine fenitoin kesildi. Norolojik sekel
saptanmadi.

Sonug: PRES altta yatan hastalikla iliskili hipertansiyon, Gremik toksisite, hormonal metabolizma ile
elektrolit ve asit-baz homeostazindaki dedisiklikler, artmis vaskiler reaktivite, kan-beyin bariyeri
gecirgenliginin bozulmasi, kronik inflamasyon, immunsupresif tedavi gibi faktorlerle tetiklenebilir.
Erken taniyla irreversibl komplikasyonlar 6nlenebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: PRESS, malign hipertansiyon, bobrek yetmezligi
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[Abstract:0206]

Primer nefrotik sendrom hastalarinin geriye doniik degerlendirilmesi

Yunus Emre Dogan?, Sibel Yel?, Hakan M Porazoglu?, Ismail Dursun?
!Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Kayseri
2Erciyes Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Cocuk Nefroloji, Kayseri

Amag: Bu calismada, klinigimizde primer nefrotik sendrom tanisi ile takip edilen hastalarin sosyo
demografik 6zelliklerini, tani anindaki klinik, laboratuvar bulgular ile relaps ve steroid cevabini
etkileyen durumlarini, uygulanan tedavi yontemlerinin etkilerini ve konjenital/infantil nefrotik sendrom
ile gocukluk c¢agi nefrotik sendrom olgulari arasindaki farklari dederlendirmeyi amagladik.
Gereg ve YOntemler: 2011-2023 vyillar arasinda klinigimizde izlenen 0-18 yas arasi primer idiyopatik
nefrotik sendrom tanisi alan 152 hastanin dosyasi geriye ddnlik olarak incelendi. 6 aydan daha uzun
izlem gergeklestirilen 130 hasta calismaya dahil edildi.
Bulgular: Hastalarimizin 12'si (%10,1) konjenital veya infantil nefrotik sendrom, 118‘inde (%89.9)
cocukluk cagi nefrotik sendromu mevcuttu. 53'U kiz (%40,8), 77'si (%59) erkekti. Bagvuru esnasinda
%27,6 vakada ylksek kan basinci mevcuttu. Cocukluk gagi nefrotik sendrom olgularinda tani yasi
ortalama 67,81+43,17 ay olarak saptanmistir. Tani ani boy SDS dederleri konjenital olan grupta -
1,79+1,63 iken gocuk cadi grubunda ise -0,06+1,04 olarak saptandi. Her iki grup arasindaki fark
anlamli bulundu(p<0,001). Cocuk cadi nefrotik sendrom olgularinin % 83,1'i steroid tedavisine cevap
vermisti. Steroide yanit veren 98 olgunun %31,6'Inda hig relaps gelismezken %29,6 olguda sik
olmayan relaps, %22,4 sik relaps ve %16,3 olgunun steroid bagimh oldugu goérildi. Toplam 130
hastanin 36’sina bébrek biyopsi yapildi ve olgularin 14(%?38,9)’ iinde normal bulgular, 8 (%22,2)’inde
FSGS, 5 (%13,9) ‘inde mezengial proliferasyon saptandi. Glukokortikoid koruyucu ajan olarak en sik
siklosporin (%83,9), takrolimus (%33,9), MMF (%35,7) kullaniminin oldugu goérildi. Rituximab 9
olguda kullanildi.

Hastalarin 15’inde genetik calisma yapildi ve 9 hastadan NPHS1 veya NPHS2'de mutasyon tespit
edilmistir. Toplam takip stliresi ortanca 46 ay idi ve 11 hastada kronik bobrek hasari, 7'sinde son donem
bobrek hastaligi gelistigi, 8 hastaya ise bobrek yerine koyma tedavisi uygulandidi, 2 hastaya ise bobrek
nakli yapildigi goraldi. 12 yillik takip slresince 4 hastanin hayatini kaybettigi saptandi. Ortanca KBH
ulasma sliresi 18 ay olarak saptanirken, diyaliz yapilana kadar gecen slirelerin medyan degeri ise 12
ay olarak saptandi.

Sonug: Nefrotik sendroma yol agan hastaliklar klinik bulgusu itibari birbirine benzese de ilag yanitlar
ve klinik sonlaniglari itibari ile heterojen bir hastaliktir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Kronik Bobrek Hastaligi, Nefrotik Sendrom
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[Abstract:0207]

Cocuklarda bobrek hasarinin belirlenmesinde idrar klorunun rolii

Emre Leventoglu®, Furkan Gagr Kavas?, Bahar BlyUlkkaragéz!
!Gazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saglidi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara

Amagc: Kronik bobrek hastaliginin (KBH) erken evreleri genellikle belirti vermez, ancak cocuklukta
baslayan bobrek hasari, eriskinlije kadar devam edebilir ve sonraki yillarda ciddi morbidite ve
mortaliteye yol agabilir. Bu nedenle, pediatrik donemde bdbrek hasarinin ilerlemesini yavagslatabilecek
koruyucu uygulamalara gliglU bir sekilde ihtiyag vardir. Bu galismada, idrar klor konsantrasyonlari ve
fraksiyonel klor atihmi (FeCl) ile proteiniri ve/veya azalmis bodbrek fonksiyonlari arasindaki iliski
dederlendirilmistir.

Gereg-Yontem: Bu calisma retrospektif, tanimlayici bir galigmadir. Ocak 2020 ile Mart 2021 arasinda,
pediyatrik nefroloji béliminde takip ve tedavi goren ve idrar kloriir calismalari mevcut olan 2 ile 18
yas arasindaki hastalar galismaya dahil edilmistir. Hastalar, tahmini glomeriler filtrasyon hizi (eGFR)
dederleri (<90 ml/dak/1.73m2, 90-135 ml/dak/1.73m2 and >135 ml/dak/1.73m2) ve protein(ri
durumuna goére alt gruplara ayrilmistir. Gruplar arasinda idrar klor ve FeCl dizeyleri agisindan fark
olup olmadigi arastiriimistir.

Bulgular: Calismamizda, proteinlri olan hastalarda idrar klor dlzeyleri, proteiniri olmayanlara gére
anlamli sekilde daha disuktir (95,5+74,8 mEq/L vs 146,7+85,7 mEqg/L, p=0,000). Regresyon analizi,
ylksek klor veya FeCl dizeylerinin daha dlslk dlizeyde proteintri ile iliskilendirildigini géstermistir.
eGFR <90 ml/dak/1.73m2 olan hastalarda, normal eGFR'li hastalara kiyasla daha dtstlik idrar klor
dizeyleri bulunmustur (eGFR <90 ml/dak/1,73m?2 icin 52,6+£47,7 mEq/L’ye karsilik normal eGFR icin
137,0+£80,5 mEqg/L, p=0,000) ve eGFR'deki azalma, daha disik klor konsantrasyonlar ile
iliskilendirilmistir. Evre 3 KBH olan hastalarda, evre 2'ye gore idrar klor diizeyleri daha dusuktir
(34,20+20,2 mEg/L'ye karsilik 70,9+60,5 mEqg/L, p=0,087). FeCl ise azalmis eGFR'li hastalarda daha
ylUksektir (1,73+0,91%, p=0,000). Hem bdbrek fonksiyonu hem de proteintri dikkate alindiginda,
proteintri olan hastalarda, 6zellikle disiuk eGFR'li olanlarda daha dustk idrar klor dlzeyleri
bulunmustur (p=0,000). Ancak, FeCl, hem proteiniri hem de azalmis eGFR bulunan hastalarda en
ylksek seviyededir (p=0,000).

Sonug: Idrar kloriir atihmini artirmaya yénelik stratejiler, tibiiloglomeriiler geri bildirim (TGF) yoluyla
glomeriler basincin artisini engelleyerek bobrek koruyucu bir etki saglar ve KBH'nin ilerlemesini
yavaslatmaya yardimci olabilir.

Anahtar Kelimeler: Fraksiyonel klor atihmi, Idrar kloru, Kronik bébrek hastaligi, Proteiniiri,
Tubuloglomeriler geri bildirim
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[Abstract:0210]

Yenidogan Déneminde idrar Yolu Enfeksiyonu Sikligi ve Risk Faktorleri

Hatice Hilal Ozgiiner Kiiciik!, Ayse Siimeyye Atalay!, Ozde Nisa Tiirkkan?!, Neslihan Cicek!, Sercin
Giiven!, Nurdan Yildizt, Ibrahim Gokce?, Harika Alpay?, Hillya Ozdemir?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Neonatoloji Bilim Dali, Iistanbul

Amagc: Yenidogan idrar yolu enfeksiyonu (IYE) ile ilgili calismalar literatiirde yetersizdir. Biz bu
calismamizda, retrospektif olarak, yenidogan yodun bakim Unitesindeki IYE sikligini, demografik
ozelliklerini, eslik eden komorbid durumlarini, risk faktérlerini, laboratuvar ve gérintileme bulgularini
arastirmayi planladik. Ayrica ikincil amag olarak, idrar kiltirinde izole edilen bakterilerin bakteriyolojik
profilini ve antibiyotik duyarlihklarini belirlemeyi amagcladik.
Gereg-Yontem: Bu calismada 01.01.2014-12.09.2023 tarihleri arasinda yenidogan yogun bakim
initesinde yatan 4117 hasta tarandi ve IYE tanisiyla izlenen ve tedavi alan 183 yenidogan lizerinde
retrospektif olarak yapildi. Calismaya term ve preterm bebekler dahil edildi. Idrar kiltiirii steril idrar
sondasi ile alinan hastalar dahil edildi. Hastalara ait bilgiler hasta dosyalarindan ve hastane veri
tabanindan elde edildi.

Bulgular: Yenidogan IYE sikh§i %4.44 saptandi. Hastalarin %66.1' i erkekti. Hastalarin % 67.2’ si
sezeryan ile dogmustu. Hastalarin %47.5' i pretermdi ve %87.9’ unda IYE hastane kaynakli idi.
Hastalarin %74.3’ (inde hiperbilirubinemi vardi. Hastalarin %35.5’ inin annesinde gebelikte IYE dykiisi
vardi. Tani aninda en sik saptanan semptom/bulgu (%47.2) sarilikti. Hastalarin %15.8’ inde tani
aninda sepsis klinigi mevcuttu. Hastalarin 1/3’ Gnden azinda piylri ve yaklasik 1/10’ unda nitrit
pozitifligi vardi. Uriner ultrasonografi yapilmis olan hastalarin sadece %15.8' inde Uriner anomali
saptandi. En sik rastlanan anomali pelvikaliektazi idi. idrardan izole edilen patojenlerin %76.5’ i gram
(<), %20.8"i gram (+) ve %2.7’ si mantar idi. En sik Ureyen patojenler sirasiyla Klebsiella pneumoniae
(%28.5), Escherichia coli (%21.9) ve Enterococcus faecalis (%17) idi. Tim kohortta ampisilin direnci
%69.3, gentamisin direnci %24.8 saptandi. Ampisilin ve/veya gentamisin duyarliligi calisiimis olan 168
hastada ampisilin ve gentamisinden en azindan birine duyarli olmayanlarin orani %22 idi. Sefiksim
direnci %74.6 idi, diger sefalosporin grubu antibiyotiklere karsi direng oranlari da benzerdi.
Nitrofurantoin direnci %28, trimetoprim-sulfametoksazol direng orani %16.5 saptandi. Escherichia coli’
nin basta ampisilin, nitrofurantoin ve piperasilin-tazobaktam olmak lzere direng oranlari Klebsiella
pneumoniae’ ye gore istatiksel olarak daha disik saptandi.
Sonug: Yenidogan déneminde gegirilmis IYE, renal parankimal skar ve kronik bébrek hasari agisindan
cok 6nemli risk faktortdir. Bu nedenle uzun dénem komplikasyonlari gelismeden erken donemde etkin
tedavinin verilmesi ve riskli hastalarin belirlenip yakindan takibe alinmasi 6nemlidir. Yenidogan
sariliyinin etyolojisinde IYE akildan gikarilmamalidir. Prenatal dykiide annede gebelikte gegirilmis IYE
sorgulanmalidir. Yenidogan IYE’ sinde altta yatabilecek iriner patolojiler agisindan Griner ultrasonografi
mutlaka yapilmahdir. Her merkez belirli araliklarla antibiyotik direng oranlarini saptamali ve ampirik
tedavide yeni kombinasyonlari bu sonuglar isidinda belirlemelidir.

Anahtar Kelimeler: Hiperbilirubinemi, Idrar Yolu Enfeksiyonu, Yenidogan
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Demografik ozellikler

Demogralik ozellikle: Savi(n):183 Minimum-maksimum Ortalama _E\hl
Cmsiyet Kiz 2633.9 (n62)
Erkek 9604, 1 (n:121)
Dogum gekh | Sezeryan dogum 8567.2 (n:123)
, Normal dogum 932 8 (n:60)
_Doguen haftasy 23 GH**41 GH 35,58 £4,190 GH
Premantinite varlig | Teou 20207 (n'38)
Erken term. 9%31.7 (n'58)
[ Ges protem Y25 1 (n46)
Preter 222.5 (n41)
Prematiinte varli | Teou %525 (n 99)
Preterm #6475 (n87)
Dofum tartisy <1500 gram %164 (n:30)
) 21500 gram %383 6 (n:153)
Dogum tartisy 555 gram-4870 gram 262216 £946.155 gram
SGA* pon-SGA SGA %l11.5(n21)
Nag-SGA %88 5 (n:162)
IYE gequdign gun | =7 gun %333 (n6l)
>7 giin 90667 (n:122
IYE gegirdigi gtin 2 pun-177 p6in 21,66+28 15 gtin
“Enfeksiyon kaynag Hastane kaynakli 9687 2 (n:161)
[ Tophum kaynakh %12 1(n22)

*SGA. Gestasyon Haftasuna gire Koghk (Small for Gestatiopal Age) **GH. Gestasyon Haftan
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[Abstract:0212]

INF2 Gen Degisikligi Saptanan Cocuk Hastalarin Klinik Ozellikleri: Tek Merkez
Deneyimi

Elif Comak?, Glilsah Kaya Aksoy?, Mustafa G6khan Ertosun?, Mustafa Koyun!
1Akdeniz Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya
2Akdeniz Universitesi Tip Fakultesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Antalya

Giris: Inverted formin-2 (INF2) gen mutasyonlarinin, tek basina fokal segmental glomeruloskleroza
(FSGS) veya Charcot-Marie-Tooth (CMT) hastahdi ile birlikte fokal segmental glomertloskleroz
(FSGS)’'a neden olabilecegi gosterilmistir. Yetiskin calismalarinda INF2 mutasyonlarinin otozomal
dominant kaltilan FSGS olgularinin %12-17 kadarindan sorumlu oldugu saptanmistir. Cocuk
hastalarda INF geninde yer alan dedisikliklerin neden oldugu bébrek hastaliklari ile ilgili galismalar az
sayidadir.

Amag: Bu arastirmada klinigimizde INF2 gen dedisikligi saptanan gocuk hastalarin klinik 6zelliklerinin
dederlendirilmesi hedeflenmistir.

Gereg-Yontem: Klinigimizde genetik dederlendirme yapilan ve sonucunda INF2 geninde dedisiklik
saptanan hastalar arastirmaya dahil edildi. Hastalarin demografik oOzellikleri, klinik ve laboratuvar
verileri hastane tibbi kayit sisteminden geriye déniik olarak elde edildi. Varyant patojenitesi "American
College Medical of Genetics and Genomics (ACMG)” kriterleri kullanilarak degerlendirildi ve saptanan
varyantalar patojenik, benign ve “variant of uncertain significance (VUS)” seklinde siniflandiriidi.
Bulgular: Arastirmaya 8'i erkek (%53.3), 7’si kiz (%46.7); tani yas ortalamasi 9.61+5.17 yil; izlem
suresi 4.41+2.58 yil olan 15 gocuk hasta dahil edildi. INF2 geninde 2 hastada heterozigot patojenik
dedisiklik saptandi. Bu hastalardan birisinde CMT tanisi ile izlenirken proteindrisinin ve kreatinin
yuksekliginin saptandidi, 17 yasinda bobrek nakli yapildigi gérulda. Patojenik degisilik saptanan diger
gocukta meningomiyelosel ve nérojen mesane tanisi ile izlenmekteyken yapisal bébrek anomalisinin
siddeti ile uyumsuz proteiniri ve kreatinin ylksekligi olmasi nedeni ile yapilan dederlendirme genetik
dedisiklik saptanmisti. Nefrotik sendrom tanisi ile izlenen 4 gocukta INF2 geninde heterozigot, bir
cocukta homozigot VUS saptandi; cocuklarin hi¢ birinde bobrek yetmezligi gelismedi; cocuklarin
licinde bobrek biopsisi FSGS ile uyumlu bulundu. Kreatinin ylksekligi ve bobrek biopsisinde tubtilo
interstisyel nefrit bulgulari olan 2 gocukta hem INF2 geninde hem de COL4A3 geninde heterozigot VUS
bulundu. Kistik bobrek hastalidi, alport sendromu, nefrokalsinozis, ailesel akdeniz atesi ve tek tarafli
hipoplazik bobredi olan 5 gocukta ise primer genetik patolojilerine eslik eden, INF geninde heterozigot
VUS saptandi. Bébrek fonksiyonlari normal ancak non-nefrotik proteinirisi olan 2 gocukta da etyolojik
dederlendirme sirasinda rastlantisal INF geninde heterozigot VvUS saptandi.
Sonug: Hasta grubunda goézlenen farkh klinik 6zellikler, bazi olgularda INF2 mutasyonlarinin degisken
penetransi ile iliskilendirilebilir. Bazi olgularda ise INF2 geninde yer alan degisiklikler; bébrek hastaligi
ile iliskisi gosterilmis spesifik, ylksek riskli patojen bir haplotipin ya da bobrek hastaligina yatkinlik
olusturdudu bilinen genetik bir degisikligin neden oldugu klinik 6zelliklere katkida bulunmus olabilir.

Anahtar Kelimeler: INF geni, cocuk, proteinuri
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[Abstract:0214]

Cocuklarda bobrek kistleri spektrumumuz

Abdurrahman Karahan, Muhammed Gug, Elif Bahat Ozdogan
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Trabzon

Amac: Kistik bobrek hastaligi olan hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar ozellikleri ile
komplikasyonlarini arastirmak, basit bobrek kisti (BBK) ve multikistik displastik bébrek (MKDB) tanili
hastalarda, renal hasarin erken belirtecleri ile progresyona yol acabilecek faktorleri degerlendirmek.
Gereg-Yontem: xxx xxxx Fakdiltesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dalinda Haziran 2008-Haziran 2018 tarihleri
arasinda bobredinde kist saptanan hastalardan BBK ve MKDB tanisi olanlar davet edilerek kan ve idrar
drnekleri alinip yasam igi kan basinci izlemi (YIKBI) yapildi. Benzer yas ve cinsiyetteki saglikli kontrol
grubu ile karsilastiridi.

Bulgular: Bébredinde kist saptanan 397 hastanin 171’inde (%43,1) BBK, 102'sinde (%?25,7) MKDB,
45’inde (%11,3) otozomal dominant polikistik bébrek hastaligi (ODPBH), 38‘inde (%9,6) otozomal
resesif polikistik bobrek hastaligi (ORPBH), 19'unda (%4,8) ise sendromik kistik bobrek hastalig
mevcuttu. Diger kistik hastaliklar grubunda 22 (%5,5) hasta vardi.
BBK hastalarinin yaslarn 10,8+3,6 yil iken, serum kreatinini 0,48+0,27 mg/dl olup, %/5,2'sinde
komplike bébrek kisti vardi. Uriner mikroalbimin atilimi, BBK'li hastalarda 13,4+3,4 mg/giin iken
kontrol grubunda 5,06+3.1 mg/gun idi (p=0,014). MKDB'li hastalarin yaslari 8,27+4,5 yil iken, serum
kreatinin dederleri 0,48+0,3 mg/dl idi. Hastalarin 34’linde (%33) en sik vezikolreteral refli olmak
lizere ek Uriner sistem anomalileri vardi. Involusyon sikhdi 10 yilda %31,9 idi. Karsi bébrekte
kompansatris hipertrofi 85 hastanin 75‘inde (%88) gelismisti. YIKBI yapilan tiim kistik bébrek hastalar
birlikte dederlendirildiginde; 31 hastanin 11’inde (%35) HT saptanmis olup 6’sinda siddetli dizeydeydi
ve KB yuku kontrol grubundan ytksekti (p=0,029). ODPBH grubunda yas 11,1%4,3 vyil iken, serum
kreatinin dederleri 0,73+1,60 mg/dl idi. Olgularin 41'inde (%91) aile 6yklsl pozitifti. Genetik analiz
yapilan 18 hastanin 10'unda PKD1, 1 hastada ise PKD2 geni mutasyonu saptandi. ORPBH grubunda
yas 65,9+68,2 ay iken, serum kreatinin dederleri 1,03 (0,13-3,26) mg/dl idi. Klinik karaciger hastaligi
19 hastada (%50) tespit edildi. Genetik analiz yapilan 12 hastanin 9°'unda PKHD1 mutasyonu vardi.
Sonug: Cocuklarda kistik bobrek hastaliklari komplike olmayan tek kist varligindan, son donem bébrek
yetmezligine kadar uzanan genis bir klinik spektruma sahiptir. En sik gorllen ve selim bir seyre sahip
oldugu dislntlen BBK ve MKDB hastalarinda da cocuklukta renal hasarin erken gostergeleri mevcut
olabilir. Calismamizda BBK hastalarinda mikroalbiminirinin anlaml olarak daha fazla oldugunu ve bazi
hastalarda hipertansiyon varligini saptadik. Tim kistik bébrek hastaliklarinda literatlirle uyumlu veriler
elde ettik.

Anahtar Kelimeler: Cocuklarda Kistik Bobrek Hastaligi, Basit Bébrek Kisti, Multikistik Displastik
Bobrek, Yasam Igi Kan Basinci Izlemi
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[Abstract:0216]

Pediyatrik hastanin ev hemodiyaliz siirecine gegis siireci ve takibi: olgu sunumu

Ebru Ceylan, Oyki Omir Sen, Gllcan Canbek, Osman Dénmez
Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi,Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Nefroloji Bilim
Dali,Bursa

Amag: Ev hemodiyalizi (EHD), son dénem bobrek yetmezligi (SDBY) hastalari tarafindan ev
kosullarinda giivenle uygulanabilen bir renal replasman tedavisi (RRT) yéntemidir. ilk olarak 1963
yilinda Boston’da uygulanmaya baslanmis olup, zaman igerisinde Amerika, Avrupa ve Avustralya’ da
giderek yayginlasmistir. Bircok Ulkede hastalara daha 6zgir bir tedavi secenedi sunmak igin
desteklenmektedir. Hastalarin yasam kalitesindeki artis, kullanilan ilag sayisinda azalma, daha kolay
kan basinci kontrolli ve kronik bobrek hastaligina bagh diger sekonder sistemik etkilerinde gérilen
duzelmeler nedeniyle uygulanabilir bir RRT secgenedi olarak dikkat cekmektedir.Ayrica pediyatrik
hastalarda EHD nadiren uygulanmakta olup, cok az sayida veri mevcuttur. Hastanin iyilik haline blytk
katkilar sagladigi ifade edilmekle birlikte, kendi icinde getirdigi gesitli zorluklari da bulunmaktadir. Bu
olguda, klinigimizde takip edilen 9 yasindaki kiz hastamizin EHD gegis stireci ve klinik durum hakkindaki
deneyimimizi paylasmayi amagcladik.

Olgu: Olgumuz 9 yasinda, kiz hasta, 21 yasindaki annenin ilk gebeliginden miadinda 2800gr normal
spontan vaginal yol ile dogmustur. Anne baba arasinda akrabalik 6yklsl bulunmaktadir. Klivoz 6ykisu
yoktur.Bilateral displastik bobrek hastaligina bagli gelisen SDBY nedeni ile 1 yasinda Periton diyalizi
(PD) baslanmis olan hastaya 7 yasinda PD kateteri cikarildi ve HD katateri takildi. 2 yil hemodiyaliz
(HD)programinda izlendi. 9 yasinda EHD'ye gegcildi.Hastanin yasadigi yer HD merkezine 260 km
uzakhktaydi. Ulasimda yasadigi zorluklarin yaninda bakim verici olarak anneye daha cok ylk
binmekteydi. Ayrica hastamizin bakim slrecinde anneye tam badimli olmasinin yaninda annenin
hamileligi de eklenince HD aile icin bas edilemez bir hal almisti. Yaptigimiz degerlendirmeler sonucunda
annenin de kararh ve istekli olmasi sebebiyle hastamizi EHD icin hazirlamaya karar verdik.Anneye
Mayis 2024 tarihi itibari ile EHD editimi baslatildi. Bu arada aileye yeni bir birey de katilmisti. Anne
editimlerini ve bebegdin bakimini basaril bir sekilde ylritmeyi basardi.Hastaya sekiz hafta siren egitim
suresinde hastane ortaminda, 3 glin/6 saat/hafta HD tedavisi uygulandi. Bu siiregte anneye, EHD ile
ilgili egitimler verildi.

Sonug: Sonug olarak EHD programina gegen hastamizin fiziksel ve mental olarak iyilesme gosterdigi,
istahinin arttidi, yirimeye basladidi, laboratuvar degerlerinin dlzeldigi goérilmusttr. EHD pediyatrik
hastalarda tremiye bagli semptomlari yonetmede basarili, hayat kalitesini artiran bir RRT secenedi
olarak g6z 6niinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Ev hemodiyalizi, Cocuk Nefroloji, Son dénem bébrek yetmezligi

~ 197 ~



Uluslararasi Katilimli 2
- N \

coCocuk

), Nefroloji \J N

EEFEEFAK ongresi - g ‘
Tablo I: HD egitim siireci ile EHD’ nin birinci ve ikinci ay sonundaki klinik ve laboratuvar parametrelerinin
Kkarsilagtirilmasi

EHD egitim Sgilt]i)m HD sonay EHD l.ay EHD 2.ay
Kuru agirlik (kg) 14,000 14,000 14,000 14,000 13,500
Boy(cm) 110 112 112
Hemoglobin(gr/dl) 9,6 9,6 9,0 7,7 8,4
Ure(mg/dl) 109 127 147 79 56
Kreatinin(mg/dl) 6,57 7,62 8,36 5,76 4,05
Albiimin(gr/dl) 43 39 38 36 33
Potasyum(mmol/l) 5,07 498 4,64 3,75 2,98
Kalsiyum(mg/dl) 12,3 11,9 10,9 10,9 10,2
Fosfor(mg/dl) 5,6 5,9 4,9 3,7 3,7
PTH(pg/ml) 366,1 349 287,9
Kan Basinci(mm Hg) 110/74 107/65 128/69 111/74 115/85
Kt/V 2,32 2,62 1,99 4,27 3,03
Ferritin 23 51
Alkalen Fosfataz 160 130 182
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[Abstract:0217]

Adélesanda Sekonder Hipertansiyonun Onemli Bir Nedeni: Amfetamin Bagimhihigi

Sevgin Taner?, Elif Sozeri?, Segil Conkar Tungay!, Ahmet Keskinoglu?, Ipek Kaplan Bulut?
!Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji
2Ege Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari

Amag: Cocukluk gadinda hipertansiyonun (HT) potansiyel nedenleri gok gesitli olup dikkatli bir 6ykl ve
muayene gerektirir. Sekonder HT en sik nedeni renal nedenler olsa da her hastada kardiyak, endokrin
veya dider nadir nedenlere bagl HT dikkatle arastiriimalidir. Madde bagimhhdi tum dinyada giderek
yayginlasan bir halk sagligi sorunudur. Amfetamin ve tlrevleri santral ve otonom sinir sisteminden
norepinefrin, dopamin ve serotonin salinimina neden olarak sempatik sistem aktivasyonu yaparak HT'a
neden olur. Bu yazida HT kliniginde basvurusu sonrasi amfetamin kullanimi saptanan adélesan olgudan
bahsedildi.

Olgu: Bilinen hastaligi olmayan 17 yasinda erkek hasta, kan basinci (KB) ylksekligi nedeniyle
basvurdu. Oykiisiinden bir yil 6nce rastlantisal saptanan HT nedeniyle kardiyoloji ve endokrinoloji
birimlerince izlenmekte oldugu 6grenildi. Amlodipin (0,3mg/kg), alfa-metildopa (40 mg/kg), atenolol
(1,4 mg/kg) kullanmakta idi. Ozgecmisinde 4 paket/yil sigara ve sosyal alkol kullanimi olup, soy-
gecmisinde 6zellik yoktu. Fizik bakisinda vicut adirhdi 73 kg (50-75p), boy 174 cm (25-50 p), kan
basinci 148/94 mmHg (evre 2) idi. Oskilltasyonda S2 sesi sertti. Ayaktan kan basinci izleminde tim
gun sistolo-diyastolik non-dipper hipertansiyon saptandi. Laboratuvar analizinde hemogram normal,
ure 45 mg/dL, kreatinin 1,1 mg/dL, sistatin-C 1 mg/L'di (kreatinin-sistatin C bazli GFR 72
ml/dk/1.73m2). Tam idrar tetkiki olagandi. Non-nefrotik dlizeyde proteintri (spot idrar
protein/kreatinin: 0.31 g/g kreatinin), mikroalbuminlri mevcuttu (Mikroalbimin/kreatinin: 67,7 mg/g
kreatinin). Renal doppler ultrasonda bdbrek boyutlari, parankim kalinliklari ve rezistivite indeksi
normaldi. Endokrin hipertansiyon etiyolojisine yonelik olarak steroid panel ve idrar katekolamin
dizeyleri normal olarak sonuglandi. Ekokardiyogramda (EKO) sol ventrikiil duvar kalinliklari hafif
artmisti. Torako-Abdominal BT anjiyografide sol ventrikiil duvarinda (14 mm) ve papiller kaslarda hafif-
orta dereceli kalinlasma saptandi. Goézde hipertansif retinopati saptanmadi. Hastanin 6zellikle
arkadaslariyla aksam disari giktiginda belirginlesen KB yiksekligi gozlemlendi. HT etiyolojisine yénelik
olarak madde/ilag kullanim 6ykust sorgulandiginda gok ajite ve tepkili davranislari dikkat cekti. Madde
kullanimi siphesi ile aileden onam alinarak génderilen idrar toksikolojisinde amfetamin (609ng/ml)
ylksekligi saptandi. Olguda renal, vaskuler, endokrin ve norolojik nedenler dislanmasi sonrasi KB
ylksekligi ve kardiyak etkilenmesinin amfetamin kullanimi ile iligkili olabilecegi dusundlda.
Sonug: Cocuklarda HT etyolojisinde en sik sekonder nedenler saptanmaktadir. Cocukluk caginda KB
ylUksekligi ile basvuran tim hastalarda ayrintili bir anamnez alinmasi ve sekonder hipertansiyonun tiim
nedenlerinin gézden gegirilmesi 6énemlidir. Giderek yayginlasan madde kullanimi nedeniyle ergenlerde
bu tani goz éniinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: madde kullanimi, amfetamin, sekonder hipertansiyon
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[Abstract:0218]

Formaldehit iliskili Bir Tiibiilointerstisyel Nefrit Olgusu

Sevgin Taner?, Ozge Kémiircii2, Segil Conkar Tungay?, ipek Kaplan Bulut!, Ahmet Keskinoglu?!
!Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji
2Ege Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari

Amac: Tubulointerstisyel nefrit (TIN), bébreklerde tiibilointerstisyel bélgenin inflamasyonu ile birlikte
akut bébrek yetmezligi tablosunun ortaya cikmasidir. Ilaglar, enfeksiyonlar, immiinolojik bozukluklar
ve idiyopatik nedenler etiyolojide rol oynar. Sag dizlestirme islemi sirasinda kullanilan formaldehit
deri, gozler ve solunum yoluyla emilir ve Uriner yolla atilir. Bébrekte, formaldehitin akut toksik tibiler
nekrozla sonuglanan dogrudan sitotoksik etkilere neden oldugu bildirilmistir. Bu yazida Brezilya foni
uygulamasi sonrasi akut TIN kliniginde basvuran bir olgudan bahsedildi.
Olgu: 15 yasinda kiz hasta, bir hafta 6nce baslayan kusma, karin agrisi istahsizlik ve beslenememe
yakinmasi ile basvurdu. Oz-soygecmisinde &zellik yoktu. Enfeksiyon ve ilag kullanimi tariflemedi.
Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyon 6ykulsl yoktu. Fizik bakida vicut agirhdi 50 kg (10-25p), boy 166
cm (75 P), KB:147/99 mmHg (evre  2) idi. Sistemik  muayenesi olagandi.
Laboratuvar incelemesinde hemoglobin 10.1 g/dL, tre 80 mg/dL, kreatinin 3,6 mg/dL, sistatin C 1,8
mg/L, Urik asit 8,97 mg/dL, total protein: 65 g/L, albimin 39 g/L, sedimantasyon 30 mm/sa olarak
sonuglandi. Tam idrar tetkikinde dansite 1010, pH 5.5, protein 30 mg/dL, direk bakida 17 eritrosit/HS,
7 l6kosit/HS gorildi. Spot idrar protein/kreatin:0.9 g/g kreatinin, idrarda beta2 mikroglobulin
sonucu:0.53mg/L (RA: 0,02-0,25 mg/L), FeNa %1,24 FeK %11,02 ve TPR %75 olarak sonuglandi.
Hipokomplementemisi yoktu. Immunglobiilinler normal araliktaydi. ANA, ANCA ve Anti dsDNA negatif
saptand. Viral enfeksiyonlara yénelik yapilan tetkikler negatifti. Uriner sistem ultrasonda b&breklerin
boyut, parankim kalinligi, ekojenitesi normal olup bilateral rezistivite indeksi degerleri 0.72-0.75
dlgilmis olup artmisti. Oyki derinlestirildiginde, kuaférlik editimi alan hasta brezilya féni islemi
sirasinda solunum sikintisi oldugunu ve kendini kotl hissettigini belirtti. Bu islem yapildiktan bir gin
sonra sikayetlerinin basladigi 6grenildi. Tubuler proteinitrinin eglik ettigi akut bobrek hasari ve
maruziyet dykisi ile birlikte hasta formaldehit iliskili TIN olarak degerlendirildi.
Hastaya yuksek kalorili diyet ve 0,2mg/kg/gin amlodipin tedavisi baslandi. Yatisinin onuncu gliiniinde
Ure 42 mg/dl, kreatinin 0,9 mg/dl, Urik asit 4,71 mg/dl ve spot idrar protein/kreatinin 0,1 g/g kreatinin
diizeyine geriledi. Amlodipin ihtiyaci kalmayan hasta 12. giinde taburcu edildi. izleminin ikinci ayinda
normotansif olan hastanin, tGre 30 mg/dl, kreatinin 0,65 mg/dl, sistatin C 0,72 mg/L ve spot idrar
protein/kreatinin 0.07 g/g kreatinin dederlerinde oldugu gorildi. Renal doppler ultrason normaldi.
Sonug: Cocukluk gaginda enfeksiyon ve ilaglar TIN'in 6nde gelen iki nedeni olsa da takviye edici
tedaviler ve kozmetik drlnler gibi pek cok maddenin de tibiler hasara neden oldugu bildiriimektedir.
Hastalarin bu agidan dikkatlice sorgulanmasi énemlidir.

Anahtar Kelimeler: brezilya foni, formaldehit, TIN
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[Abstract:0219]

Multikistik displastik bobrek ve kronik bobrek hastaligi tanisi alan bir
nefronofitizis olgusu

Sule Ayas Ergll, Mehmet Baha Aytac, Neslihan Dinger Malkog
Kocaeli Universitesi Tip Faklltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Izmit, Kocaeli

Amag: Nefronofitizis (NPHP), cocuk ve ergenlerde bobrek yetersizligine neden olan, otozomal resesif
gecisli kistik bobrek hastalididir. Genellikle hafif ve yavas bir klinik seyir gosterir. Juvenil baslangigcli
NPHP’de kronik bébrek hastaligi gelisme yasi 13 yil civaridir. Uriner sistem ultrasonografisinde normal
veya kiguk bobrekler, parankim ekojenitesinde artis, kortikomeduller ayrimin kaybolmasi ve kistik
degisimler goérilebilir.

Olgu: 16 yasinda kiz, yaklasik 6 aydir olan mide bulantisi yakinmasiyla Cocuk Poliklinigine bagvurdu.
Ek hastalik bulgusu veya ilag kullanimi olmayan hastanin, aile dykisinde 6zellik saptanmadi. Anne ve
baba arasinda akrabalik yoktu. Fizik bakisinda boy: 150 cm (-1.3 SDS), adirlik: 40 kg (-1.48 SDS),
kan basinc 110/70 mmHg idi. Sistem muayeneleri dogal, 6dem veya dehidratasyon bulgusu yoktu.
Biyokimyasal incelemesinde serum kreatinin: 2.61 mg/dl, parathormon: 647 pg/dl, 25-hidroksi
vitamin D: 23 ng/dl olarak 6lgllirken; tam kan sayiminda normokrom normositer anemi ( Hb: 10.8
g/dl, MCV: 82 fl, MCH: 30 pg) mevcuttu. Uriner sistem ultrasonografisinde; sag bébrek parankiminde
gradel ekojenite artisi, sol bdbrekte multikistik displazik gérinim ve mesane duvarinda trabektilasyon
saptandi. Evre 4 kronik bdbrek hastaligi tanisiyla medikal tedavisi diizenlendi. Idrar yolu enfeksiyonu
gecirme Oyklsi olmayan hastada, vezikolreteral refliyl dislamak amaciyla cekilen iseme
sistoliretrografisinde patoloji gérilmedi. Uriner sistem gériintiilemeleri sonucunda, bir bébreginde
multikistik displastik dedisiklikler gozlenirken, diger bobredinde ise kronisite bulgulari saptanan
hastada, bu yas grubu gocuklarda tesadlifen saptanan kronik bébrek hastaliginin olasi nedenlerinden
biri olan nefronofitizisi saptamak amaciyla genetik analiz gonderildi. NPHP4 geninde c.2145 del
frameshift mutasyonu homozigot seklinde rapor edildi.
Sonug: Nefronofitizis ve buna bagli gelisen kronik bobrek hastalidi, 6zellikle adolesan yas grubunda ve
hafif klinik seyirli asemptomatik olgularda énemli bir etyolojik neden olarak dusinulmeli ve hastanin
ileriki ddnem tedavisine ydn verebilmek amaciyla gerekli genetik incelemeler yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, kistik bobrek, kronik bobrek hastaligi
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[Abstract:0221]

Yenidogan doneminde polikistik bobrek hastaligiyla karisabilen Bardet-Biedl
Sendromu

Sule Ayas Ergll, Mehmet Baha Aytac, Neslihan Dinger Malkog
Kocaeli Universitesi Tip Faklltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Izmit, Kocaeli

Amag: Bardet-Biedl sendromu retinal distrofi, santral obezite, polidaktili, kognitif bozukluk,
hipogonadizm ve parankimal bobrek hastaligina neden olabilen otozomal resesif gecisli genetik bir
hastaliktir. Prevalansi Avrupa’da 1:100.000-160.000 arasinda dedisir. Hastalarin %82 ‘sinde kistik
bobrek, displastik bébrek, fokal segmental glomeruloskleroz veya idrar konsantrasyon defekti seklinde
bobrek tutulumu gordlar. Bobrek tutulumu c¢ogunlukla cocukluk doneminde saptansa da,
sutgocuklarinda da gé6zlenebilir.

Olgu: 8 yasinda, kronik bébrek hastaligi nedeniyle takip edilen erkek hastanin yakinmasi yok. Fizik
muayenesinde boy: 109 cm (-3.16 SDS), adirlik: 17.5 kg (-2.47 SDS), kan basinci:104/60 mmHg
olarak saptaniyor. Diger sistem muayenelerinde &zellik bulunmuyor. Ozgegmisinde miadinda,
oligohidramniosu olan anneden, 3650 gr olarak dogdugu ve solunum sikintisi nedeniyle 10 gin
yenidogan yogun bakim Unitesinde yatirilarak takip edildigi 6greniliyor. Yenidogan déneminde yapilan
ilk Griner sistem ultrasonografisinde bilateral bébrek parankim ekojenitesinin arttigi, kortikomeduller
ayrimin kayboldugu ve her iki bobrekte buyligli 9mm capinda olan cok sayida kist oldugu gérullyor.
Aile oykusunde ozellik saptanmazken, anne ve baba arasinda akrabalik oldugu (kuzen evliligi)
odreniliyor. 1 aylik iken bakilan serum kreatinin dederi 1.9 mg/dl olarak 6lgulliyor. Anne baba arasinda
akrabalik olan, ailede benzer hastalik hikayesi alinamayan olguda, otozomal resesif gegisli polikistik
bobrek hastaligi 6n tanisiyla PKHD gen incelemesi yapiliyor. Genetik tarama sonucunda PKD ve PKHD
genlerinde mutasyon saptanmiyor. Son poliklinik kontrollerinde serum kreatinin dederi 3.25 mg/dl,
glomeruler filtrasyon hizi: 13 ml/dk/1.73 m2 olarak Olclltyor. Evre 5 kronik bobrek hastaligi tanisiyla
medikal tedavisi dizenlenen hastanin siliopatilere yonelik istenen detayl genetik taramasinda ise
MKKS geninde ¢.827 T>A homozigot mutasyon saptanarak Bardet-Biedl sendromu tanisi konuluyor.
Sonug: Ozellikle erken sitgocuklugu dénemlerinde gériilen kistik veya displasitk bébrek varliginda,
kronik bobrek yetersizligine yol acgabilecek 6nemli bir genetik siliopati nedeni olan Bardet-Biedl
sendromu ayirici tanida mutlaka disantlmelidir.

Anahtar Kelimeler: Polikistik bébrek, Stitcocuklugu, Kronik bébrek hastaligi
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[Abstract:0223]

Nadir bir olgu; Izole bobrek tutulumu ile iligkili primer koenzim Q10 eksikligi

Lala Gurbanova?, Hatice Kibriya Fidan?, Vusala Yusufoval, Bahruz Huseynli, Ipek Isik Géniil2, Burcu
Yazicioglu!, Bahar Blylkkaragoz!, Azime Sevcan Bakkaloglu Ezgu!

1Gazi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim Dali, Ankara

Giris:Primer koenzim Q10 (ubikinon) eksikligi, ubikinon sentezinde rol alan proteinleri kodlayan
genlerdeki mutasyonlara bagh olusan, otozomal resesif kalitilan, nadir bir mitokondriopatidir. Koenzim
Q10 sentez yoladi ile iligkili olarak etkilenen vakalarda steroide direncli nefrotik sendrom, son dénem
bobrek yetmezligi (SDBY), sensorinoral isitme kaybi, ensefalomiyopati, hipertrofik kardiyomiyopati,
laktik asidoz ve serebellar ataksi klinigi gorilebilmektedir. Bu yazida primer koenzim Q10 eksikligi
saptanan SDBY’li bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: 5 yasindaki erkek hastanin goz gevresinde sislik, bas agrisi ve ishal sikayetleri ile basvurduklari
merkezde hipertansif olmasi lizerine yapilan tetkiklerinde anemi, bébrek fonksiyon testlerinde bozulma
ve elektrolit dengesizligi, hipoalbuminemi, proteinlri saptanmis. Oligotrik ve 6demli olan hastaya hizli
ilerleyen glomerulonefrit tanisi ile pulse steroid verilerek hemodiyaliz baslanmis. Steroide yanitsiz
bobrek yetmezligi nedeniyle ileri tetkik ve tedavi amagl merkezimize sevk edilen hastanin 6zgegmisine
bakildiginda 1 vyasindan itibaren vyapilmis idrar tetkiklerinde +/++ proteinlri, sinirda
hipoalbiiminemisinin mevcut oldugu gérildi. Ozgegmisinde baska 6zellik yoktu. Soygecmisinde anne
ve baba arasinda 2.derece akrabalik mevcut olup ailede bilinen bodbrek hastaligi yoktu. Fizik
muayenesinde vivut adirhdi ve boyu yasina uygun, hipertansif olup cushingoid gériinim disinda
patolojik bulgu yoktu. Laboratuvar dederlendirmelerinde anemisi (hemoglobin 9.9 g/dL) mevcuttu.
Kreatinin 4,72 mg/dL, kan Ure azotu 125 mg/dL, urik asit 11,3 mg/dL olan hastanin kan gazi normaldi.
Belirgin elektrolit dengesizligi yoktu. Tam idrar tetkiginde proteintri ve mikroskopik hematurisi vardi.
Uriner ve renal doppler ultrasonografisinde bilateral bébrek ekojenitelerinin grade 2 artmasi disinda
patolojik bulgu yoktu. Gorme ve isitmesi normaldi. Yapilan renal biyopsisi diffiiz mezanjial skleroz ile
uyumlu, yaygin derecede tubller atrofi, interstisyel fibrozis olarak sonuglananan hasta SDBY kabul
edildi, destek ve renal replasman tedavisi verildi. Yeni nesil dizileme ydntemi ile bakilan renal
hastaliklar panelinde C0oQ6 (c.782C>T p.p261L) homozigot variant saptandi.
Sonug: COQ6 geni endojen koenzim Q10 Uretimi icin gerekli olan monooksijenaz-6'y1 kodlar. Koenzim
Q10 eksikligi ile sonuglanan mutasyonlar infantil baslangigh coklu sistem tutulumu gosteren bir hastalik
tablosuna yol agmaktadir. Bizim olgumuzda ek organ tutulumu mevcut degildi ve tekrarlayan isitme
testleri normal olarak dederlendirilmisdi. Oral koenzim Q10 tedavisi hastaliin klinik semptomlari
lizerine fayda saglamasi nedeniyle erken tanida hayati 6nem tasimaktadir. Bu nedenle, erken gocukluk
cadl baslangigli nefrotik sendromla seyreden vakalar mutlaka koenzim Q10 eksikligi yoniinden tetkik
edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: koenzim Q10, nefrotik sendrom, son dénem bobrek yetmezligi
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[Abstract:0224]

Primer Hipertansiyonu Olan Cocuk Hastalarda Perlecan Diizeyinin Onemi

Mustafa Orhan Bulut!, Ozgiir Ozdemir Simsek?, Eser Dogan3, Sevgin Taner*, Resit Ertiirk Levent3,
Neslihan Diizenli®, Agah Kozan®, Su Ozgiir’, Sibel Géksel®, Eser Yildirim Sézmen?, Ipek Kaplan Bulut?
izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, izmir

2Bakircay Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi, Izmir

3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Izmir

4Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Izmir

SDemokrasi Universitesi, Tibbi Farmakoloji Klinigi, Izmir

6Ege Universitesi Fen Fakiiltesi, Istatistik Bolimii, izmir

7Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim Anabilim Dali

8Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Farmakoloji Anabilim Dal

9Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya Anabilim Dali

Amag: Hipertansiyona (HT) bagh kardiyovaskiler hastaliklar (KVH) eriskin dénemde 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedeni olup; etkilenmenin gocukluk caginda basladidi bildirilmektedir. Perlacan,
ekstraselliler matriks ve bazal membranda bulunan bir heparan silfat proteoglikan proteinidir.
Anjiyogenez, doku gelisimi ve hicre disi matris stabilizasyonunda rol oynamakta olup, artan bazal
membran perlecan ekspresyonunun aterosklerotik lezyonlarla iliskili oldugu gosterilmekle birlikte, iligki
saptanmayan yayinlar da mevcuttur. Bu calismada HT'si olan cocuk hastalarda serum perlecan
duzeyinin kardiyovaskuler etkilenmenin erken dénemde saptanmasindaki yeri ve &éneminin
dederlendirilmesi amaclandi.

Gereg-Yontem: Calismaya, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali tarafindan HT
tanisi ile izlenen 72 hasta ve 40 saglikh gocuk olmak Uzere 112 olgu dahil edildi. Hasta ve kontrol
grubun serum perlecan diizeyleri karsilastirildi. Bu calisma Ege Universitesi Bilimsel Arastirma Projeleri
Koordinasyon Birimi tarafindan desteklenmistir.
Bulgular: Calismamizda HT’li grubun ortalama perlecan dizeyi (27,2+9,1ng/mL) kontrol grubuna
(24,9+9,4ng/ml) goére yiiksek olup bu fark istatistiksel olarak anlamh degildi (p=0,211). Ayaktan kan
basinc izlemi (AKBI) &lgimlerine gére hastalarin 24 saatlik ortalama sistolik kan basinc (SKB)
123+12mmHg, 24 saatlik ortalama diyastolik kan basinci (DKB) 72+£9mmHg; gindiz ortalama SKB
127+12mmHg, glndiz ortalama DKB 72+7mmHg, gece ortalama SKB 115+11mmHg, gece ortalama
DKB 62+7mmHg olarak saptandi. Ortalama kan basinci 6lgiimU degerleri ile perlecan dlizeyi arasinda
iliski yoktu. Hastalarin ortalama intraventrikiler septum kalinhg: (IVSd) 0,80+0,18mm, sol ventrikiil
kitlesi (LVM) 97+29gr ve sol ventrikil kitle indeksi (LVMI) 23+6g/m2.7 idi. Higbir hastada sol ventrikdil
hipertrofisi géridlmedi. Hipertansiyonlu hastalarin serum perlecan dizeyi ile IVSd (P=0,001,
rho=0,404) ve LVM (P=0,015, rho=0,293) arasinda pozitif korelasyon saptanirken; LVMI ile arasinda
korelasyon yoktu. Hipertansiyonlu grupta ortalama karotis intima media kalinhgi (CIMT) 0,48+0,09mm
olup 33 hastada CIMT artmisti. Ortalama augmentasyon indeksi (Aix@75) 20+7 olup, 37 hastada
Aix@75 artmisti. Hastalarin ortalama nabiz dalga hizi (PWV) 4,9+£0,4m/s olup tim hastalarin PWV
dederi normaldi. Ortalama CIMT, PWV ve Aix dederleri ile perlecan dlizeyi arasinda korelasyon
saptanmadi. On dort hastada mikroalbimintri saptandi. Mikroalblimindri ile perlecan dlizeyi arasinda
korelasyon yoktu (p=0,862, rho=0,022).

Sonug: Calismamizda hasta grup ile kontrol grubu arasinda serum perlecan diizeyi arasinda anlamli
fark saptanmasa da hipertansiyonlu grupta IVSd ve LVM ile serum perlecan diizeyi arasinda korelasyon
oldugu gorildi. Hipertansiyonlu hicbir cocukta sol ventrikll hipertrofisi olmamasina ragmen, serum
perlecan diizeyi ile IVSd ve LVM arasinda pozitif korelasyon olmasi bazi literattrlerle uyumlu olacak
sekilde HT'de kardiyovaskiiler etkilenimin erken donem bulgusu olabilecedini disltindirmektedir. Bu
konuda daha genis kapsamli galismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: perlecan, hipertansiyon, gocuk, sol ventrikll hipertofisi
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[Abstract:0225]

Claudin 16 mutasyonu olan iki olgu

Rumeysa Yasemin Yasemin Cicek, Sebahat Tulpar
Bakirkoy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji

Amag: Hiperkalsilri, nefrokalsinoz, ailevi hipomagnezemi nadir gériilen otozomal resesif gecisli; henle
kulpunun c¢ikan kolundaki tight junction proteinlerini kodlayan Claudin 16 ve 19 genlerindeki
mutasyonlar sonucu ortaya cikar. Ayni aileden kuzen iki olgu; nébet gecirme, sik enfeksiyon dykusu
nedeni ile basvurular sonrasinda tani almistir.
Olgu: Aralarinda akraba evliligi olan anne ve babadan dodan 10 yasinda kiz hasta sik enfeksiyon
gecirdigi icin tetkik edilirken hipomagnezemi, hiperkalsiliri, nefrokalsinozis saptandi; kuzeni olan 2,5
yasinda erkek hasta ise ndbet gecirdigi icin tetkik edilirken hipomagnezemi saptanip tani aldi.
Sonug: Claudin 16 gen mutasyonu olan hastalarda kronik bobrek hastaligi ve son dénem bdbrek
yetmezligi gelisebilir. Hipomagnezemi saptanan hastalarda bu tani akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Hipomagnezemi, hiperkalsiiiri, nefrokalsinoz
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[Abstract:0226]

Tek Bobrek Tanisi ile izlenen Hastalarin Uzun Siireli Takibi

Fatma Ece Atik!, Zeynep Nagehan Yurik Yildinm?2, Alev Yilmaz?, Hikmet Gllsah Tanyildiz3, Bagdagdil
Aksu*

listanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Istanbul

?Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Faklltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Nefroloji BD,
Istanbul

3istanbul Uni\_/ersitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji BD, Istanbul _

4Istanbul Universitesi, Cocuk Saghdi Enstitlisi, Pediatrik Temel Bilimler ABD, Istanbul

Amag: Konjenital ve edinsel tek bobrekli gocuklarin bobrek fonksiyonlarini degerlendirmek; proteinari,
HT ve renal hasar sikligini; etiyoloji ve renal hasar iliskisini; diger risk faktérlerini belirlemek ve renal
hasar acisindan yuksek risk altindaki cocuklari tespit etmek amaglanmistir.
Gereg-Ydntem: Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali'nda en az bir yil izlenen tek bébrekli
hastalarin kayitlari incelendi. Hastalarin son kontrollerinde diyastolik ve sistolik kan basinci (KB), boy,
tarti, serum kreatinin, proteintri, anemi, serum Urik asit, tahmini glomeriler filtrasyon hizi (eGFH),
bobrek uzunlugu ve z-skorlari kaydedildi. Hastalar konjenital ve edinsel olarak iki gruba ayrildi.
Proteiniri, HT, eGFH'nin <60 mL/dak/1,73m2 olmasi ve hiperfiltrasyon varligi renal hasar olarak kabul
edildi.

Bulgular: 205 konjenital, 50 edinsel olmak UGzere toplam 255 tek bdbrekli hasta incelendi. Hastalarin
156's1 (%61,2) erkekti. Yas ortalamasi 10,2 £5,0 (1,1-21,6) yildi. Ortalama takip stiresi 6,4 £4,3 (1,0-
18,6) yildi. Ortalama GFH dederleri konjenital grupta 111,0; edinsel grupta 104,8 mL/dak/1,73m?2
olarak bulundu, iki grup arasinda fark yoktu (p=0,183). Renal hasar sikhdi etiyolojiler arasinda fark
g6zlenmedi (p=0,556). Bobrek uzunlugu z-skoru ile KB arasinda negatif korelasyon saptandi. Obez
hastalarda renal hasar riski 4,19 kat daha yuksek bulundu.
Sonug: Tek bobrekli hastalarda renal hasar riski etiyolojiden bagimsiz olarak artmistir. Obezite, bu
riski belirgin sekilde arttirmaktadir. Mevcut bobrek uzunlugu, ylksek KB'ye karsi koruyucu olabilir.

Anahtar Kelimeler: Fonksiyon goren tek bobrek, renal hasar, kronik bébrek hastaligi, obezite,
bobrek uzunlugu
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[Abstract:0227]

EHEC ve EPEC nedenli Tipik HUS ile CD46 nedenli Atipik HUS birlikteligi
sonucunda septik seyirli ve agir norolojik tutulumlu bir olgu

Nuran Kiglk, Ufuk Yikselmis, Mehtap Kaya, Yasemin Akin
Kartal Dr.LUtfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Klinigi

Amag: Hemolitik Gremik sendrom (HUS) mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut
bobrek hasari ile karakterize bir tablodur. Burada sepsis klinigini ve agir néroloji tutulumu olan tipik
ve atipik HUS olgusunu sunmak istedik.

Olgu: 4 yasinda kiz hasta 2 giindiir olan ates, kusma ve ishal nedeniyle getirildi.Oz ve soy gecmisinde
ozellik yoktu. Fizik muayenesinde ates 38,5°C, nabiz 110/dk, TA:100/60mmHg olup orofarinx
hiperemisi disinda 6zellik yoktu.Acilde jeneralize nébet gegirip suuru kapanan olgu entlibe edilerek
Yogdun Bakim Unitesine alindi ve mekanik ventilatdre baglandi.Tansiyonu ve elektrolitleri
normaldi.Beyin BT'de bazal ganglion enfarkti saptandi.Trombositopeni, bébrek yetmezligi, anemi,
sistositoz ve retikilositozu saptanan olgu hemolitik Gremik sendrom ve nérolojik tutulum kabul
edildi.Kompleman 3(C3) 0,7 olarak dustktl.Hizla anirik olunca TDP inflizyonu ve siirekli vendvendz
hemodiyafiltrasyon baslandi.Lékositozu olan hastanin periferik yaymasinda %80 PNL hakimiyeti ve
prokalsitonin yuksek olup sepsis kabul edilerek antibiyoterapi baslandi.Haptoglobulin 0,8(0,3-2) olup
normaldi.Gaytada hem Enterohemorajik E.Coli(EHEC) hemde Enteropatojenik E.Coli(EPEC) saptaninca
Tipik HUS kabul edildi.AdamTs diizeyi > %5 olarak normal ve nérolojik tutulum olan olguya ekulizumab
baslandi.ikinci doz sonrasi 0,97cc/kg/saat idrar cikisi olunca hemodiyafiltrasyon stoplandi.Kontrol
MR’da beyindeki tutulumlarda kismi azalma olup kisa sireli géz temasi disinda klinik ilerleme
yoktu.Hastaya alt ve Ust ekstremitelerinde grade 3 spastisite gelistiginden fizyoterapi ve lioresal
baslandi.Uglincii haftada 1 haftadan uzun siredir diyaliz almamasina ragmen tekrar suur kapanip
distonik reaksiyonlar artti.Beyin MR’da bazal ganglion tutulumlarinda artis ve trombosit <150000
olunca bakilan CH50 dlizeyi ekulizumab 6ncesi 88(60-130) iken 2.doz sonrasi 67 geldi.Doz yetersizligi
distnulerek Ust protokole uygun daha ylksek dozda verildi ve CH50 <17.5 olarak baskilandigi
gdzlendi.1 ay sonunda tekrar géz temasi ve kelimelerle konusmaya baslayan olgunun kontrol MR’da
bazal ganglionlarda subakut kronik sirece ulasan enfarkt alanlar ve seri MR gdéruntilemede volim
kaybina sekonder lateral ventrikillerde genisleme olup hidrosefali izlenmedi.Olgunun CD46 geninde
heterozigot mutasyon saptanmis olup agir norolojik tutulum olmasi, ekulizumab sonrasi tam renal
cevap ile kismi hemotolojik ve klinik cevap olmasi kompleman iliskili atipik HUS diisiindiirdii.Hem tipik
HUS(EHEC ve EPEC nedeniyle) hem de atipik HUS olmasi nedeniyle klinigin bu kadar agir seyrettigi
dasinalda.

Sonug: 3,5 yildir takibimizde olup 1,5 yil boyunca 2 haftada bir ekulizumab aldiktan sonra kademeli 6
haftada bire dlslildi.Son 6 aydir bu sekilde aliyor.Halen fizyoterapi ve 0zel editimler almakta ve
spastisiteleri icin medikal tedaviler almaktadir.4-5 kelimelik cimle kurabilen ve evde egitime devam
eden olgu destekle yiirimekte ve spastisiteleri devam etmektedir.HUS ve sepsis durumunda
haptoglobulin akut faz reaktani oldugundan diistik saptanmayabilir. Ayrica 6zellikle kompleman iligkili
Atipik Hus'te ekulizumab etkinligi CH50 baskilanmasiyla degerlendirilebilecedini ve baskilanmadiysa
doz artiriimasi gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: CH50 dlizeyi, ekulizumab, hemolitik Gremik sendrom, ndérolojik tutulum, sepsis
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Laboratuar
HCO
tarih Ure kreat WBC Hb pit LDH CK AST ALTret Na K pH 3 urika PT  Aptt INR CRP pct C3 C4
31.07.2021 63 1,17 37300 14 88000 1432 47 99 33 126 3,5 104
1.08.2021 38 0,98 29420 12 47000 1808 219 108 127 140 3,7 7,34 394 45 17,1 389 13 8 07
2.082021 64 1,86 39600 11 33000 1178 1077 86 74 13 144 4 74 262 66 38 23 081 009
3.08.2021 26 0,58 41880 86 101000 1413 785 72 69 2 141 34 726 244<15 145 64 11 102 01
5.08.2021 21 04 45000 85 71000 900 706 64 41 34 136 31 728 334<15 122 69 09 16 29 102 01
4.08.2021 68 136 44200 73 45000 665 300 48 27 44 733 243 24 137 574 1

6.08.2021 69 1 57860 6,3 82000 758 345 53 28 6,2 136 43 726 194 19
9.08.2021 47 0,73 29800 8,2 194000 742 816 138 72 12 133 41 736 247<15 131 536 1 82 08

14.08.2021 50 062 609 109 85 S8 86 134 44 737 26,2<15

19.08.2020 53 0,54 11950 7 136000 544 67 41 22 58 741 241 36 16 03
24.08.2021 11 7,39 237

30.08.2021 35 0,17 7460 9,2 228000 487 157 42 23 53 1.7 2

Olgunun laboratuar bulgulari ozeti

~ 208 ~



Uluslararasi Katilimli Bf‘aﬁ%
coCocuk ~~
), Nefroloji /
EREEAK ongresi ‘\J - X

-

[Abstract:0230]

Renal Tiibiiler Asidoz Tip1; Ayni Genotip Farkli Fenotipler

Tugdge Dilara Soyubelli!, Berfin Uysal?, Hanim Bilge Eker!, Hakan Erdogan?
!SBU, Bursa Tip Fakiiltesi, Sehir Hastanesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa
2SBU, Bursa Tip Fakiltesi, Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Bursa

Amag: Renal tubuler asidoz (RTA),cocukluk cadinda blyume geriligi ile karsimiza cikan 6nemli
sorunlardan biridir.RTA normal serum anyon acigi, hiperkloremik metabolik asidoz,bikarbonattri ve
azalmis hidrojen iyon ekskresyonu ile karakterize bir klinik tablodur.RTA, renal tubuler defektin
bulundudu nefron segmentine gére proximal RTA (Tip II), distal RTA (Tip I) ve hiperkalemik RTA (Tip
IV) olmak tzere baslica 3 tipe ayrilirlar.Calismamizda tesadlifen saptanan hiperkloremik hipopotosemik
metobolik asidoz nedeni ile WDR72 geninde homozigot mutasyonu saptanan tipl RTA olgusu ve

homozigot mutasyonu olmasina ragmen asemptomatik kardesi sunulmustur.
Olgu: Bir yas bes aylik kiz hastanin,iki ay 6nce baslayan 6kslrik sikayeti ile bagsvurdugu dis merkezde
Ust solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle yatarken tedavi aldigi

doénemde vyapilan tetkiklerinde metabolik asidozu saptanmasi Uzerine g¢ocuk nefrolojiye
ybnlendirilmis.O zamandan beri devam eden kilo kaybi,kusma,polilri,polidipsi sikayetleri ile
hastanemiz cocuk nefroloji poliklinigine basvuran hastanin kan gazinda ph:7.20 pco2:28.5 hco3:12
k:5.1 na:138 cl:116 clac:1,1 base:-16,9 saptanmasi lzerine renal tibuller asidoz 6n tanisi ile servise
yatisi yapildi.Fizik muayesinde patolojik bulgu saptanmayan hastanin adirhdi 7,3 kilogram(<3p),boyu
73 santimetre(10-25 p) olup buylime geriligi mevcut idi.Miad,3500 gram sezaryen ile dogmus
olup,asilari tamdi.Anne ve baba arasinda 1.derecede akraba evliligi (kuzen) olan hastanin anne sttl, ek
gida ile beslenmesine ragmen son iki ayda 3 kg kaybr mevcut idi.Yatisinda ayrintih kan ve idrar
tetkikleri yapilan hastanin metabolik asidozu,hipopotasemisi ve hiperkloremisi mevcut idi.Scholl
soliisyonu baslanan hastanin 24 saat icinde hipopotasemik,hiperkloremik matabolik asidozunun
dizeldigi gorulda.Saghkh iki kardesi olan hastanin kendisinde ve 5 yasindaki ablasinda mine
hipoplazisini destekleyen dis yapisi mevcut idi. Tim eksom dizi analizi yapilan hastanin ve ablasinin
WDR72 geninde homozigot mutasyon tespit edildi.
Tartisma: Renal tibller asidoz (RTA), genellikle bobreklerin asidifikasyon yetenedinin bozulmasi
sonucu gelisen bir hastaliktir.RTA, klinik olarak metabolik asidoz, hipokalemi,hiperkalsitiri ve idrar
pH'inin yiksekligi ile karakterizedir.Genetik olarak otozomal dominant veya resesif kalitim bigiminde
gorilebilen RTA’'nin farkl alt tipleri vardir.Ozellikle otozomal resesif dRTA’ll hastalarin klinik fenotipi,
otozomal dominant dRTA’ll hastalara gére daha siddetlidir. Bu olgu sunumunda, distal renal tibdler
asidoz (dRTA) tanisi alan ve genetik analizinde WDR72 gen mutasyonu saptanan nadir bir hasta
sunulmustur. WDR72 geni, primer olarak dental mine gelisimi ile iliskili olup, mutasyonlar
amelogenezis imperfekta gibi dis anomalileriyle badlantihdir.Bununla birlikte, renal asit-baz
dengesindeki roli net olarak bilinmemektedir. Son yillarda yapilan galismalar, WDR72'nin bébrek
tubdllerinde de eksprese edildigini ve proton-potasyum dengesini diizenleyen mekanizmalara dolayli
olarak katkida bulunabilecegini dusindirmektedir.Bu olgu, WDR72 mutasyonunun nadir gorilen
genetik bir neden olarak dRTA patogenezine katkida bulunabilecedini goéstermesi agisindan
onemlidir.Nadir gorilen bu genetik varyantin renal fonksiyonlar Gzerindeki etkilerini daha iyi anlamak
igin ileri fonksiyonel ve genetik galismalar gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: asidoz, hipokalemi, WDR72
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dRTA olgu resimleri

Her iki kardegte goriilen,dis mine erozyonu ve mine hipoplazisi

dRTA genetik mutasyonlari

Mutasyon

WDR72

ATP6V0OA4

ATP6V1BI

FOX11

SLC4Al

Genetik Aktarimi

Otozomal
Dominant,
Otozomal Resesif

Otozomal Resesif

Otozomal Resesif

Otozomal
Dominant,
Otozomal Resesif

Otozomal Resesif,
Otozomal
Dominant

(daha siklikla)

Laboratuvar Bulgulari

Metabolik asidoz,
hipokalemi

Metabolik asidoz,
hipokalemi, Hiperkalsiiiri

Metabolik asidoz,
hipokalemi

Metabolik asidoz,
hipokalemi

Metabolik asidoz,
hipokalemi anormal
eritrosit morfolojisi

Klinik Bulgular1
Poliiiri, bilylime geriligi, siddetli mine hipoplazi

Nefrokalsinozis, artmis nokturi, ge¢ sensorinoral igitme
kayb1 veya normal isitme, genislemis vestibiiler su kemeri
sendromu (EVAS)

Erken sensorinéral isitme kaybi, genislemis vestibiiler su
kemeri sendromu (EVAS)

Boy kisaligi, kusma,ishal ve/veya kabizlik,
Istahsizlik

Osteomalazi
rasitizm,sekonder hiperparatiroidizm,anemi
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[Abstract:0231]

Aniiriden maligniteye

Secil Kezer!, Izzettin Kaya?2, Hatice Canbay2, Abdulrahman Ozer?, Hakan Sarbay3, Meltem Erol?
1Badcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji

2Badcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

3Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji

Amac: Nefromegali, bobreklerin normal boyutlarinin lGzerinde blylimesi durumudur ve cocuklarda
multikistik displastik bobrek, obstruktif Uropatiler ile hidronefroz, polikistik bobrek hastalidi,
nefroblastomatozis, enfeksiyonlar (abse, ksantagrantlomatdz piyelonefrit), amiloidoz, glikojen depo
hastaliklari, Fabry hastalidi, renal ven trombozu, anjiyomiyolipom ve malignite(I6semi, lenfoma) gibi
nedenlerle gorilebilir. Malign htcre infiltrasyonu veya kitle basisi nedeniyle nefromegali ve anri
gelisebilir. Lenfomada bobrek tutulumu genellikle dissemine ileri evre lenfomanin bdbrekleri
infiltrasyonuna sekonder renal lenfomadir, nadiren de baska bir yerde hastalik kaniti olmadan sadece
bobrekleri tutabilir ve buna primer renal lenfoma denir. Olgu, non Hodgkin - Burkitt lenfomanin bébrek
tutulumuna badh ileri derecede nefromegali ve anlrik bobrek yetmezligi ile nadir gérilen bir vaka
oldugundan sunulmak istendi.

Olgu: 2 yas 9 aylik erkek hasta, karin agrisi ve idrar yapamama sikayetleri ile acil poliklinige getirildi.
Kusma, ishal veya ates gibi eslik eden semptomlan yoktu. Fizik muayenede, genel durumu orta, boy
10 persantil(p.) ve kilo 3 p. idi, karin muayenesinde bd&breklerin sert ve karni dolduracak sekilde
blyudugu ve genital muayenede hipospadias saptandi. Laboratuvar parametrelerinde kreatinin 2.9
mg/dl, tre 95 mg/dl idi. Ultrasonografik incelemede her iki bébredin boyutlari 150mm ve renal
parankim ekojenitesinin arttigi gorlldi. Hastanin Uriner kataterizasyonla idrar cikisi saglandi ve
hipospadias olan hastada idrar gikis yolu darligini degerlendirmek icin voiding-sistolretrografi gekildi
ve normal saptandi. Cocuk yogun bakim (nitesinde takibe alinan hastanin 4. Glininde hemodiyaliz
tedavisi baslandi. Kalin igne ile bébrek biyopsisi yapildi ve patolojik incelemede EBER pozitif, CD38,
CD19, PAX5 pozitif, CD34 ve EBV negatif olarak Burkitt lenfomasi tanisi konuldu. Kemoterapi
baslangicinin 3. gininde hastanin dilrezi artti.
Sonug: Cocuklarda bilateral nefromegali oldukga ender bir bulgudur. Lésemi ve lenfoma gibi
malignitelerde gérintileme bulgular hiperekojenik patern, korteksde hipoekojenik nodiler lezyonlar,
kortikomeduller ayrimin kaybolmasi, pelvikalisiyel dilatasyon, kontrastll BT’lerde bébrede gore
dansitesi dlsuk kitleler olabilir. Losemilerde kandaki blast sayisi ylksek olan hastalarda,
ekstrameddller tutulum daha ¢ok gorilir; bu durum kemik iliginden kana gecen adezyon yetenedi
yliksek blastlarin bobreklere ve diger ekstramedlller organlara tutunmasi ile aciklanabilir. Bobrek
tutulumunun periferik yaymada blast gortilmeyen hastalarda da olabilecedi unutulmamali, bu nedenle
ayiricl tanida periferik yayma normal olsa dahi kemik iligi incelemesi yapilmalidir.Nefromegali ve aniri
gibi belirtilerle basvuran hastalarda multisistemik yaklasim oldukga énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Burkitt lenfoma, Anlri, Nefromegali
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Olgunun batin BT goriintiilemesinde masif nefromegali goriiniimii
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[Abstract:0233]

Norofibromatozis Tanili Hastalarda Nadir Goriilen Biiyiik Tehlike: Renal Arter
Anevrizmasi

Eren Soyaltin?, Pelin Abdal Yildirrm2, Cemaliye Basaran?, Secil Arslansoyu Camlar3, Isil Seren Arisit?,
Belde Kasap Demir!

zmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir.

2izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir.

3Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir.

Amag: Norofibromatozis tip 1 (NF1), ciltte kafe-au-lait lekeleri, cilt altinda norofibromlar ve iris
hamartomlari ile karakterize genetik bir hastaliktir. NF1l'de ortaya cikabilen cesitli vasktlopatiler,
hastalarda genellikle hipertansiyon ile bulgu vermektedir. Vakalarinin gogunda renal arter stenozu
saptanmakta olup; nadir de olsa renal arter anevrizmalar gorilebilmektedir. Burada NF-1 tanili ve
hipertansiyon nedeni ile klinigimizde takip edilen, izleminde renal arter stenozu ve renal arter
anevrizmasi birarada saptanan bir hastayi paylastik.
Olgu: Alti aylktan itibaren Norofibramatozis Tip 1 tanisi ile cocuk néroloji kliniginde takipli olan 10
yasinda kiz hasta, son 3 aydir aralikli olan basadrisi sikayetiyle basvurdu. Hastanin gocuk néroloji
polikliniginde 6lgilen kan basincinin 150/100 mmHg oldudu, ev 6lgimlerinde de hipertansif seyrettigi
Ogrenildi. Fizik muayenesinde tim vicutta birkag kafe-au-lait cilt lekesi mevcuttu. Diger sistem
muayeneleri olagandi. Kan basinci evre 2 hipertansiyon ile uyumlu idi. Laboratuvar parametrelerinde
tam kansayimi, bébrek fonksiyon testleri, elektrolitleri tiroid fonksiyon testleri, tam idrar analizi,
normal araliklardaydi. Serum aldosteron dizeyi 28 ng/dl (yuksek), plazma renin aktivitesi 8,93
ng/ml/saat saptandi. Oykisiinde 1 yil 6nce hipertansiyon tanisi ile izlendigi, diyet uyguladigi ancak
herhangi bir tedavi almadigi 6grenildi. O dénemde gekilen batin MR’ da renal patoloji yoktu. Gozde
lisch noddlleri harince bulgu yoktu. Ekokardiografide sol ventrikil hipertrofisi saptandi. Amlodipin
(2x0,2 mg/kg/doz) tedavisi ile kan basinci regilasyonu saglandi. Hipertansiyon etiyolojisine yonelik
yapilan tetkiklerinde Renal Doppler USG’de renal arter stenozu destekler sekilde sag renal arterde
rezistif index 0,47 (dusik) olculdi. Bilgisayarli tomografi (BT) anjiyograminda sag renal arterde
fiboromuUskler displazi bulgulari, ostiumda stenoz ve renal hilus dizeyinde 7 ve 5 mm caplarinda
anevrizmatik dilatasyonlar saptandi. Hastaya bdbrek koruyucu anevrizma ve stenoz cerrahisi planlandi
ancak anevrizma yerlesimi nedeniyle mimkin olmadi. Renal arter anverizma riptur riski yiksek olan
hastaya sag nefrektomi uygulandi. izlemde hastanin kanbasinci normal dederlere geriledi ve
antihipertansif tedavileri kesildi.

Sonug: Renal arter anevrizmasi, NF1 hastalarinda nadir gérilen bir bulgudur. Hipertansiyon saptanan
NF1 hastalarinda renal arter vaskullopatisi akla gelmelidir. Tani genellikle bilgisayarli tomografi
anjiyogram ile konur. Tedavi teknikleri endovaskiler veya cerrahidir. Ototransplantasyon mumkin
dedil ise total nefrektomi gerekebilmektedir. Renal vaskilopatiler icin erken tarama, nefrektomi dahil
olmak Uizere kritik cerrahi sonuglari 6nleyebilir. Bu nedenle, bu hastalar icin hipertansiyon varliginda
renal doppler ultrasonografi ve gerekirse kontrasth BT anjiografi dnerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Renal arter anevrizmasi, Nérofibromatozis, Hipertansiyon, Fibromuskiiler
Displazi
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[Abstract:0234]

Nonparazitik Siliiri Olgusunda Terapétik Intranodal Lenfanjiografi

Eren Soyaltin?, Pelin Abdal Yildinm2, Ozkan Alatag3, Segcil Arslansoyu Camlar?, Isil Seren Arisiit?,
Cemaliye Basaran?!, Belde Kasap Demir!

1izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilimdali, izmir.

2fzmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir.

3izmir Sehir Hastanesi, Girisimsel Radyoloji Klinigi, Izmir.

4Sadlik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bilimdali, Izmir.

Amag: Siluri idrarda lenf sivisinin varlidi olarak tanimlanir ve siklikla filaryazisin endemik oldugu
bélgelerde goérilmektedir. Nonparazitik siliri ise duktus torasikus ve iligkili lenfatik kanallarda
obstriiksiyona neden olan faktérler nedeniyle olusan yliksek intralenfatik basing sonucunda, renal
toplayici sisteme lenf gecisine neden olan fistiil sonucunda olusur. Bu faktérler arasinda en sik travma,
konjenital anomaliler, diyabet, maligniteler ve retroperitoneal fibrosis bulunur. Tedavi nedene ydnelik
planlanmalidir. Nonenfeksiy6z vakalarda yadsiz diyet uygulamasi 6ncelikle tercih edilir. Buna ragmen
devam eden olgularda tanisal olarak kullanilabilen lenfanjiografinin sklerozan etkisinden dolayi tedavi
edici 6zelliginden faydalaniimaktadir.

Olgu: Onbir yasinda erkek olgu, bir aydir beyaz renkli idrar yapma sikayeti ile basvurdu. Hastanin bu
slirecte mevcut sikayet ile dis merkeze basvurdugu, Uriner sistem enfeksiyonuna yonelik tedavi
baslandi§i ancak sikayetlerinde gerileme olmadigi belirtildi. Ozgegmisinde herhangi bir hastalik ykiisi
yoktu. Sikayetlerinin devam etmesi (izerine hastanin gocuk metabolizma bélimine yo6nlendirildigi,
orada yapilan muayene ve tetkik sonuglarinda metabolik herhangi bir hastalik diistintilmedigi 6grenildi.
Hastanin fizik muayanesinde patoloji saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi, bobrek
fonksiyon testleri, elektrolitleri ve kan lipitleri normal dederlerdeydi. Tam idrar analizinde dansite:
1018, ph: 6, protein +3, |6kosit +3, 134 eritrosit, 43 |6kosit saptandi. Idrar kiiltiiri sterildi. 24 saatlik
idrarda protein 18 mg/m2/saatti. Hastanin siliriye yonelik sabah alinan idrar 6rneginde trigliserit
dizeyi 189 mg/dl (ylksek), protein/kreatinin dizeyi: 2.4 (ylksek) saptandi. Mevcut bulgular ile
hastaya sillri tanisi konuldu. Etyolojiye ydnelik sorgulamada hastanin okulda arkadaslarinin sikca
sirtina atlayarak oyun oynamasi nedeniyle travmaya maruz kaldigi ve sirt agrilarinin oldugu 6grenildi.
Hastaya olasi renal toplayici sisteme lenfatik drenaj varliginda yonelik olarak lenfosintigrafi cekildi. Her
iki bobregin toplayici sistem yapilarinda ve mesanede aktivite tutulumu izlenmis olup bulgular siltri ile
uyumlu olarak raporlandi. Bilateral sil6z sizintinin, hastada oncelikle travmaya ikincil fistlli
dusundlUrmesi Uzerine girisimsel radyoloji tarafindan diagnositk ve terapotik lenfanjiografi uygulandi.
Her iki inguinal lenf nodlar hiluslarina igne ile girilerek yagh konstrast madde (lipidol) enjekiyonu
uygulandi. Kontrast maddenin lenf yollarina gectigi ve pelvise kadar ilerledigi goruldi. Hastanin
izleminde silGri tamamen geriledi.

Sonug: Siluri, endemik bolgeler haricinde nadir gérilen bir patolojidir. Cogu hastada etyolojiyi bulmak
oldukga zordur. Sillri tanisi idrarin renginin yani sira, analizinde trigliserit yiiksekligi ve proteintri ile
konur. Direngli vakalarda hipoalbuminemi, hipolipidemi ve malnutrisyona neden olabilir. Bu nedenle
diagnostik ve terapotik methodlarin erken donemde uygulanmasi 6zellikle cocukluk cagindaki hastalar
igin 6nem kazanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Siluri, Lenfanjiografi, lenfatik fistdl
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[Abstract:0235]

Nefroloji Servisinde izlenen Epidermolizis Biilloza Hastalarinin Degerlendirilmesi

Duygu Giillii, Osman Orkun Cankorur, Derya Ozmen, Asli Kantar, Siikran Keskin Gézmen, Fatma
Devrim, Nida Temizkan Dingel

S.B.U. Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji
Ana Bilim Dali, izmir

Giris: Epidermolizis bllloza (EB), cilt ve mukoza zar kirilganlklari ile seyreden kalitsal bir hastaliktir.
Otozomal resesif veya otozomal dominant seyreder. Genellikle yenidogan déneminde tespit edilir.
Klinik belirtiler arasinda kulglk travmalardan sonra olusan kabarciklar, yaralar ve izler bulunur.
Hastaligin tiplendirilmesi cilt katmanlarinin ayrilmasina gore yapilir; simpleks EB, kavsak EB, distrofik
EB, kindler sendromu. Bobrek tutulumu genellikle simpleks olmayan EB tiplerinde bulunmakta olup,
genitolriner sistem tutulumu izole hemattiri, proteiniri, nefrotik sendrom, glomerilonefrit ve nadir de
olsa son dénem bébrek yetmezligi seklindedir.
Vaka: Bu calismada hastanemizde bdbrek tutulumu ile izlenen 3 epidermolizis billoza hastasini
inceledik. Ilk vakamiz, 12 yas kiz, non nefrotik diizeyde proteiniiri acisindan anjiotensin déniistiiriici
enzim inhibitorQ ile takipliyken, nefrotik sendrom gelisen, es zamanli sitomegalovirlis pozitifligi ve
tekrarlayan albimin gereksinimi olan hastaydi. Ikinci vakamiz, 8 vyas kiz hasta opere
meningomiyelosel, bilateral hidrolireteronefroz, nérojen mesane taniliydi. Glomerilopatisi yoktu.
Temiz aralikh kateterizasyon ile izlenmekteydi. Uclincli vakamiz, 14 yas erkek hasta kronik bébrek
hastaligi zemininde glans peniste lezyon olmasindan kaynakli postrenal akut bobrek hasari ve
piyonefroz, bilateral renal apse taniliydi.

Sonug: EB hastalarinda bdbrek tutulumu yanisira yaygin genitolriner sistem tutulumu; glans peniste
lezyon, fibrozis, skarlasma, Uretra divertikiili, mesane icinde makroskobik kabarciklar, mesane 6demi,
mesane sistiti, mesane kapasitesinin azalmasi, mesane duvarinin kalinlasmasi, mesane ekstrofisi,
Ureter icinde mikroskobik yarik olusumu, Ureterovezikal bileskenin darlidi veya tikaniklidi, Greter
fibrozu ve darlidi, posterior Uretra valfleri olan Ureter reflli, hidrolireter, hidronefroz, renal pelvis
darligi, piyelokaliektazi, tireterektazi, piyelonefrit seklinde olabilir. Bizde bu 3 farkli olgumuzda, 3 farkl
klinik seyri vurgulayarak EB’da nefrolojik tulumun bdbrek ve genitolriner sistem agisindan farkl
seyirlerde olabilecedini hatirlatmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis billoza, kronik bébrek hastalidi, protein(ri
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[Abstract:0236]

Mesane Disfonksiyonu Olmayip Rastlantisal Tani Alan Posterior Uretral Valva
Ikincil Kronik Bobrek Hastaligi Olgusu

Duygu Giillii, Osman Orkun Cankorur, Betiil Pehlivan Zorlu, Ash Kantar, Derya Ozmen, Orhan Deniz
Kara, Nida Temizkan Dingel

S.B.U. Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji
Ana Bilim Dali, Izmir

Giris: Posterior Uretral valv (PUV), cocuklarda son donem bébrek hastaliginin 6nemli bir nedenidir.
Gebelikte ultrason taramalarinin yayginlasmasi ile beraber antenatal tani alinmasi mumkidn
olmaktadir. Geg ortaya cikan PUV hastalarinda da kronik bobrek hastaliyi, mesane depolama ve
bosaltma semptomlari, inkontinans ve tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarn (IYE) gdrilebilir.
Olgu: Bilinen hastaligi olmayan 12 yas erkek hasta spor taramasinda kreatinin yiksekligi gorilmesi
Uzerine akut bébrek hasari (ABH), kronik bébrek hasari (KBH) 6n tanilari ile servisimize interne edildi.
Hastanin viicut adirigi ve boy <3 p idi. Ozgegmisinde IYE ve mesane disfonksiyonu bulgular yoktu.
Muayenesi haricen erkek, Grogenital anomalisi yoktu. Hastanin herhangi bir ilag kullanimi, madde alimi
Oykusu yoktu. Soygecmisinde 6zellik yoktu. Mevcut bulgularn ile ABH, KBH, KBH zemininde gelisen
ABH acisindan ayiricl tani yapildi. Hastanin KBH olduguna karar verildi. Etiyolojiye yonelik yapilan
voiding sistoliretrografinde refli gorilmedi; fakat mesane konturlari diizensiz ve normalden blyuk
boyutta ve posterior Uretra genislemesi vardi. Hastaya sistoskopi yapildi. Sistoskopide puv
yaprakgiklari mevcuttu, rezeke edildi. Yapilan Urodinamik incelemesi tamamen normal saptandi.
Tartisma: Olgumuzu; biylume geriligi disinda bir bulgusu olmamasi, 12 yasina kadar sikayetinin
olmamasi, tekrarlayan IYE, mesane disfonksiyonu olmadi§i halde (iirodinamik inceleme normal) son
dénem bobrek yetmezligi gelismesi nedeniyle sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Posterior lretral valv, mesane disfonksiyonu, idrar yolu enfeksiyonu
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[Abstract:0237]

Bobrek Hastasi ¢ocuklara bakim verenlerde bobrek bilgisi (KIKS) calismasinin
Tiirkce gecerlilik ve giivenilirlik calismasi

Melce Nur Atici?, Hatice Ikiisik3, Riveyda Giilmez2, Aslihan Dagdeviren Ercan?, Nilifer Géknar?2
1Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Prof Dr Sileyman Yalgin Sehir Hastanesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar ABD )

2Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Prof Dr Slileyman Yalgin Sehir Hastanesi Cocuk Nefroloji
Bilim Dal

3{stanbul Medeniyet Universitesi Gdztepe Prof Dr Siileyman Yalcin Sehir Hastanesi Halk Saghg ABD

Amac: Cocuklarda bobrek hastaligi prognozu, bakim veren ebeveynin saglik okuryazarligi ve bobrek
bilgi duzeyi ile iligkilidir. Eriskin hastalarda bu konuda arastirmalar yapilmis olup gocuk hastalarin
ebeveylerinde yapilmis herhangi bir calisma mevcut dedildir. Calismamizda eriskin prediyalizan kronik
bébrek hastalari icin olusturulmus KIKS (Kidney Disease Knowledge Survey) Anketinin Tirkce
validasyonunu yaparak, cocuk hastalarin ebeveynleri igin objektif bir bilgi anketi olusturmayi
hedefledik.

Gereg-Yontem: Bu prospektif calismaya hastanemiz Cocuk Nefroloji Klinigimizde en az 6 aydir takipli
olan 110'u KBH'll olmak Ulzere toplam 200 bdébrek hastasi cocuk dahil edildi. Bu hastalarin
ebeveynlerine KIKS Anketi, Bébrek Bilgisi Sorulari ve Sadlik Okuryazarli§i testlerini uyguladik. Ailelerin
sosyoekonomik durumu, editim durumu, gocuklarin takip stiresi, eslik eden KBH varlidi, ailede bobrek
hastaligi  varligi, ebeveynin anne veya baba olmasi ile iliskilerini  dederlendirdik.
Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin bakim verenlerinin %83’lU anneydi ve ortalama yas 39,9'du.
Katilimcilarin %85’i gocuklarinin hastaliklarinin adini biliyordu Yaklasik %66’sinda cevrede veya
akrabalarda KBH'll birey yoktu. Saglik okuryazarhdi yeterli olan 75 ebeveyn vardi. Ebeveynler bébrek
bilgisi sorularinin codguna %70’in lzerinde dogru yanit verdi.
KIKS anketi uyarlamamizin ortalama dogruluk orani ise %55'ti. Ebeveynler 6zellikle kan basinci hedefi
(%35), proteinlri nedenleri (°%14), kaginilmasi gereken ilaglar (%17), tedavi segenekleri (%53) ve
bobrek fonksiyon testleri (%46) gibi konularda yetersiz bilgiye sahipti. Ayrica bébregin kemik saghdi,
kan sekeri dizenlenmesi, potasyum ve fosfor dengesi ile kansizlik gibi islevleri hakkinda eksiklikler
vardi.

Bobrek hastasi cocuklarda gérilebilecek nefes darhidi (%46), kasinti (%30), biling bulanikhidgi (%38)
ve asemptomatik seyir (%58) gibi durumlar yeterince bilinmiyordu. Ancak, bébredin idrar olusturma
(%90) ve kan basincini dizenleme islevi (%74) ile KBH evreleri (%73) ve bazi semptomlar (yorgunluk
%89, bulanti/kusma %74, kilo kaybi %77) yuksek oranda biliniyordu.
KIKS puani, cocugunun tanisi vaskilit olan ebeveynlerde daha yiiksekti. Son bir yilda poliklinik
basvurusu 4'ten fazla olanlar, bakim vereni anne olanlar ve hastalik adini bilen ebeveynlerde KikS
puani anlamli sekilde yiiksekti. Ayrica cocuklarda tansiyon yiiksekligini bilmek ile KIKS toplam puani
arasinda anlamli bir iliski bulundu. Ancak ailelerin sosyoekonomik seviyesi, editim dlizeyi, ailede KBH
varhgi ve gocukta KBH varhgi ile iliskisini gbsteremedik.
Sonug: Bu calisma ile cocuk nefrolojiden izlenen hastalarin ebeveynlerinin saglk okur yazarhdini ve
bobrek bilgi diizeyini degerlendirdik. Sonuglarimiz katihmcilarin gogunda saglik okur yazarhginin dlisiik
oldugunu ve bébrek bilgi dlizeyinin yetersiz oldugunu gostermektedir. Bu konuda yapilacak egitimler
ile bilgi duzeyi artinlabilir.

Anahtar Kelimeler: Kronik Bobrek Hastaligi, cocuk, Bobrek Hastalidi Bilgisi Anketi, Saghk
Okuryazarhgi

~ 217 ~



Uluslararasi Katilmh

-

coCocuk
J Nefroloji

EREEAK ongresi

Bobrek bilgisi iizerine etki eden faktorler

Son Bir yilda Vizit Sayisi
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Sekil 3. Sosyoekonomik durum ile KiKS puanlan iligkisi
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KiKS toplam puan1 <15 KiKS toplam puani >15

Hipertansiyon varlig1 YOK n:86 %91,5 n:87 %82,1 p:0.05
VAR n:8 %38,5 n:19 %17,9

KBH varlig1 YOK n:41 %43,6 n:49 %46,2 p:0,71
VAR n:53 %56,4 n:57 %53,8)

Bakim veren Anne n:72 %76,6 n:94 %3887 p:0,023
Baba n:22 %23,4 n:12 %11,3

Egitim durumu Okuma yazma yok n:2 %2,1 n:3 %2,8 p:0,72
ilkokul/ortaokul  n:46 %48,9 n:57 %53,8
lise ve tiniversite  n:46 %48,9 n: 46 %43,4

Gelir durumu <Asgari iicret n:11 %11,7 n:12 %11,3 p:0,90
=Asgari licret n:38 %40,4 n:40 %37,7
>Asgari licret n:45 %479 n: 54 %50,9

Cevresinde KBY olmast VAR n:31 %33 n:37 %34,9 p:0,77
YOK n:63 %6 7 n: 69 %65,1

Hastaligin adin1 bilmek  Biliyorum n:74 %78,7 n:97 %91,5 p:0,01
Bilmiyorum n: 20 %21,3 n: 9 %85

Saglik okuryazarligi yetersiz n:59 %62,8 n:66 %62,3 p:0,942
yeterli n:35 %37,2 n:40 %37,7

Bakim veren yas1 20-30 n:5 %5,3 n:7 %6,6 p:0,728
31-40 n:44 %46,8 n:54 %50,9
>41 n:45 %47,9 n:45 %42,5
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[Abstract:0238]

Parvovirus B19 enfeksiyonu iliskili renal tiibiilopati: olgu sunumu

Merve Ocakodlu Horasan?, Siikriye Hacikara?, Giilce Iimamoglu2, Oguzhan Cam?, Duygu Yilmaz!,
Fatma Mutlubag?

1sadlik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali, izmir

2Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Ana Bilim
Dali, Izmir

Amag: Parvoviriis-B19 enfeksiyonu genellikle hematolojik ve eklem tutulumuna neden olan bir viral
ajan olarak bilinmektedir. Bununla birlikte, renal tibulopatiyle iliskili vakalar nadiren bildirilmektedir.
Bu olgunun amaci, Parvovirlis-B19 enfeksiyonuna badl gelisen atipik renal tlbulopati vakasini
sunmaktir.

Olgu: Yedi yas erkek hasta, ates ve kusma sikayetleriyle basvurdu. Olgunun dort giin 6nce ateslendigi,
glin iginde dort saatte bir 39°C’ye ulasan direngli klinik sergiledigi 6grenildi. Ayrica on kez tekrarlayan
kusma sikayeti gelismisti. Bu yakinmalarla akut gastroenterit én tanisiyla yatinldi. Oz ve soy
gegmisinde dzellik saptanmadi. Fizik bakida biling acik, vital bulgularinda kan basinci:110/73mmHg,
viicut sicakligi 39°C, kalp tepe atimi 120/dk olarak kaydedildi. Orofarenks hiperemik tonsiller
hipertrofikti, kript izlenmedi. Akciger ve kardiyak muayene olagandi. Batin sag st kadranda
hassasiyeti vardi, traube kapaliydi. Laboratuvar dederlendirmesinde serum kreatinin 0.74mg/dL, Ure
34mg/dL, fosfor 2.4mg/dL, potasyum 4 mmol/L, sodyum 129mmol/L, Urik asit 5.2mg/dL, klor
98mmol/L, kalsiyum 9.3mg/dL, AST 102U/L, ALT 127U/L, CRP 81.8mg/L, sedimantasyon 13mm/saat
Olglildi. Hemogramda l6kosit 20.410/mm3, Hgb 13.6g/dL, trombosit 254.000/mm3 saptandi. Periferik
yaymada sola kayma mevcuttu. Rutin idrar incelemesinde idrar turuncu renkte pH 6, dansite 1030,
protein +2, glukoz negatif, keton +4, eritrosit +3, nitrit negatif bulundu. Kontrol biyokimya
incelemesinde fosfor 1.9mg/dL, sodyum 128mmol/L, Urik asit 7.3mg/dL, klor 97mmol/L, AST 140U/L,
ALT 136U/L, CRP 164mg/L olarak goérildi. Hiponatremi, hipokloremi ve hipofosfatemisi olan hastanin
spot idrar 6rneklerinde FENa%~0.2, FEK%8, TPR%35 olarak hesaplandi. Batin ultrasonografisinde dalak
120mm (>95.persentil) 6lciildii, bébrekler olagandi. Izlemin ikinci gliniinde serum kreatinin 0.7mg/dL,
ire 24mg/dL, fosfor 0.8mg/dL, potasyum 3.25mmol/L, sodyum 130mmol/L, CRP 141.9mg/L,
prokalsitonin >75ug/L olarak saptandi. Hipofosfatemi nedeniyle Joule sollisyonu baslandi. Serolojik
incelemelerde Parvovirlis-B19 IgM 1.48(>=1.1 pozitif) saptandi. Besinci glinden itibaren ates
yliksekligi saptanmadi, hasta Parvovirlis-B19 enfeksiyonuyla iliskili tiibllopati olarak degerlendirildi.
Klinik dizelmeyle paralel olarak fosfor diizeyleri artan hastada tedavinin dokuzuncu giniinde joule
soltisyonu kesildi. Poliklinik kontroliinde FENa %0.6, TPR %92 ,fosfor 4.5mg/dL, sodyum 140mmol/L
olup idrarda pH 6, dansite 1019, protein negatif, glukoz negatif  gorulda.
Sonug: Olguda Parvovirlis-B19 enfeksiyona bagh atipik bir etkilenim gorilmektedir. Parvoviris-B19
deri, eklem ve hematolojik tutuluma neden olan bir cocukluk cagi enfeksiyon ajanidir. Atipik olgularda
bobrek tutulumu dahil pek gok organ etkilenebilir. Daha 6nce bildirilen olgularda, Parvoviris-B19'un
renal mikroanjiyopati ve glomeriiler hasara neden olabilecegi belirtilmistir ancak ttbuller diizeyinde
belirgin fonksiyon kaybi rapor edilen vakalar sinirlidir. Parvoviris-B19'un renal disfonksiyon
mekanizmasi tam olarak agiklanamamakla birlikte, viral replikasyonun neden oldugu immiin yanit ve
sitokin aktivasyonu Uzerinden olusabilecedi 6ne siriilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hipofosfatemi, hiponatremi, Parvovirlis B19, renal tibulopati
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[Abstract:0240]

Obezite Ve Hipertansiyonla Basvuran iki Olguda Hipertansiyonun Nadir Iki
Nedeni

Sukriye Hacikara!, Glilce ima_moélul, Cansu Demirel?, Emel Berksoy2, Fatma Mutlubas!
!Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji
2Saghk Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Acil

Amacg: Asir kiloya yol acan beslenme ve sedanter yasam tarzi nedeniyle puberte ile hipertansiyon
oranlan giderek artmis ve %10-11'e ulasmistir. Ergen yas grubunda hipertansiyonun %90'dan fazlasi
primer iken, %10’dan az kismi; renal parankim hastaliklari, renovaskiler bozukluklar ve endokrinolojik
nedenlere sekonderdir. Obezite ile es zamanh goérilen hipertansiyonun etyolojisinde de sekonder
nedenler digslanmalidir.

Olgu: iki giindiir gézlerde ve bacaklarda olusan sislik yakinmasiyla basvuran15 yasindaki kiz hastanin
muayenesinde bilinci agik, viicut agirligi 85kg (99,9p), vicut kitle indeksi (VKI):33 kg/m2, boyu 160cm
(37p,-0,34 SDS), kan basinc 177/118 mmHg (>99 p), kardiyak nabzi 102/dk idi. Bifussur ve gode
birakan pretibial belirgin 6demi (+3) vardi. Laboratuvar incelemelerinde idrar rengi sari ph:6,
dansite:1015, protein:(+3), glukoz:(-), eritrosit:(-), l6kosit:(+1) olup serumda; albumin:2,8g/dl,
Ure:37mg/dl, kreatinin:0,7mg/dl, Urik asit: 7mg/dl, sodyum: 135mmol/L, potasyum:4,4mmol/L,
kalsiyum:8,4mg/dl, klor:108mmol/L, aspartat aminotransferaz: 42 U/L, alanin aminotransferaz: 36
U/L saptandi. Hemoglobin:15,2g/dl, 16kosit: 5200/mm3, trombositler: 162.000/mm3. Odemi, evre 2
hipertansiyonu, proteintrisi (+3) ve ilimli hipoalbuminemisi ile 6n planda akut glomertlonefrit
disiinllse de olguda ne makroskobik ne de mikroskobik hematiiri saptanmamisti. izlemde tekrarlanan
fizik bakida pelvik bdlgede kitle saptandi. Obezitesi nedeniyle ilk muayenede fark edilmeyen kitleye
yonelik istenilen beta-human koryonik gonadotropin 10.000mIU/mLsaptandi. Yapilan ultrasonda fetis
28 hafta ile uyumlu olarak gérintilendi. Hasta ve hasta yakinlari istenmeyen gebelik nedeniyle dykiyu
istemli olarak aktarmamiglardi.

Preeklampsi nedeniyle adir hipertansiyon ve proteinlrisi olan hastaya gebe oldugu 6grenildikten sonra
antihipertansif tedavi olarak nifedipin uygulandi ve hasta Kadin Hastaliklari ve Dogum Klinigine
devredildi. Siddetli preeklemsi olarak dederlendirilen olgunun gebeligi derhal sonlandirildi.
Olgu 2. Acil Servise garpinti, gozlerde kizariklik, panik hali ve mide bulantisi ile getirilen 16 yasindaki
erkek olgunun; bilinci acik, viicut agirhigi 98kg (99p, +2,55DS), boyu: 175cm (64 p, 0,4SDS), VKI: 32
kg/m2 (99p, +2,3SDS), kan basinci 170/100 mmHg (>99p), nabzi: 128/dk idi. Gozleri kizarik ve agiz
kurulugu mevcuttu. Sinls tasikardisi mevcuttu. Hemogram, karaciger, bébrek fonksiyonlari ve idrar
incelemeleri normal saptandi. izlemde panigi artan olgu, 1 yildir sentetik kannabinoid kullandigini
belirtti. Sentetik kannabinoidlerle ortaya cikan agiz kurulugu, kirmizi géz, tasikardi ve hipertansiyon
olgumuzda mevcuttu. Toksik doz sinirinin altinda kullaniimis olan sentetik kannabinoidlere bagli ortaya
¢ikan hipertansiyona yonelik kalsiyum kanal blokéri ve tasikardisine yonelik beta blokdr uygulandi.
Stabilize  edilerek Cocuk Ergen Madde Badimhligi Tedavi Merkezi'ne yonlendirildi.
Sonug: Obezitesi olan ergen yas grubu gocuklarda hipertansiyonun etyolojisinde sekonder nedenler
Oncelikle arastinimali, dikkatli édyka alinmali ve ayrintih fizik muayene yapilmalidir. Gebelik ya da
madde bagimlihdi ergenlik dénemindeki gcocuklarda hipertansiyonun nedeni olabilir ve bilinenin diginda
tedavi yaklasimlari gerekebilir.

Anahtar Kelimeler: ergen, obesite, hipertansiyon, sekonder nedenler
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[Abstract:0242]

Izleminde TMA Gelisen Membranéz Nefropatili Bir Olgu

Sibel Cetince Senses!, Nagihan Ciftci Pinar!, Ozge Aylin Boran?, Kaan Gelebier2, Ozlem Yiiksel
Aksoy!, Nesrin Senbil!, Fatma Semsa Cayci!, Sare Giilfem Ozlii3, Umut Selda Bayrakgi3
LAnkara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Ana Bilim Dali, Ankara

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ankara

3vildinm Bayezid Universstesi, Cocuk Nefroloji Ana Bilim Dali, Ankara

Amag: Trombotik mikroanjiopati, hemolitik anemi, trombositopeni ve iskemik organ hasari ile
karakterize klinikopatolojik bir tanimlamadir. Etyolojisi infeksiyon, malignite, ilaglar, kemik iligi nakli,
hemolitik Gremik sendrom gibi cok cesitli durum-hastaliklarla iligkili olabilir. Burada membranéz
nefropati nedeni ile izlenen bir adolesan kiz hastada gelisen ilag iliskili TMA olgusu; nadir olmasi ve
tedavide karsilasilan zorluklar tanimlamak amaci ile sunulmustur.
Olgu: Primer membrandz nefropati nedeni ile izlenmekte olan 13 yasinda kiz hasta; gozlerde ve tim
vlcutta yaygin sislik olmasi nedeni ile bagvurdu. Fizik muayenesinde periorbital ve pretibial 6dem ve
batinda asit saptandi. Kan basinci:150/100 mmhg, KTA:100/dk idi. Hastanin basvurusundan iki ay
o6nce idrarda proteindrisinin artmis olmasi, PLA2R antikor titresinin artmis olmasi nedeni ile son bir
yildir almakta oldugu siklosporin tedavisinin mikofenolat mofetil ile degistirildigi; hastanin ilaca
uyumsuz olmasli nedeni ile de son bir aydir tedavisinin takrolimus ve steroid olarak modifiye edildigi
ogrenildi. Laboratuar tetkiklerinde lire:111, kre:0.88, alb:2.5; hgb:8; trombositleri:68 000; tam idrar
tetkikinde 4 + protein saptandi. 24 saatlik idrarda 42 mg/m2/sa, spot idrarda protein/kreatinin orani:
13 mg/mg oldugu gorildi, elektrolit imbalansi yoktu. Toraks ultrasonunda bilateral 2 cm plevral
effiizyonu, abdomen ultrasonunda batinda 11 cm serbest sivisi mevcuttu. Periferik yaymada her alanda
2,3 sistozit ve fragmante eritrositler saptandi. LDH 600 u/dl, haptoglobulin 0.248 gr/dl olan hastada
trombotik mikroanjiopati gelismis oldugu diistintild(. Etiyolojiye yonelik olarak yapilan tetkiklerinde C3
ve C4 normal, ANA ve antidsDNA negatifti. Enfeksiydz etiyolojiye yonelik olarak yapilan tetkikleri de
negatif olarak sonuglandi. Direkt ve indirekt coombs negatif, koagullasyon parametreleri normaldi.
Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde malignite distindlrtr bulgu saptanmadi. Renal biyopside TMA
ve kalsinérin inhibitor toksisitesi ile uyumlu bulgular saptandi. Hastada takrolimus tedavisi kesilerek
plazmaferez, pulse steroid ve Rituksimab tedavisi uygulandi. 4. Haftanin sonunda yeterli klinik ve
laboratuar yanit alinamayan hastaya eculizumab tedavisi baslandi. Eculizumab tedavisinin 3.
haftasinda klinik ve laboratuar olarak yanit alindigi gbzlendi.
Sonug: Ilaca bagli trombotik mikroanjiyopati tim TMA olgularinin %10-13 ‘lin{ olusturmaktadir. Her
ne kadar gok sayida ve farkli ilag ile iliskili TMA olgulari bildirilse de bu olgularda tedavinin nasil
yonlendirilecedine dair yeterli sayida randomize kontrollli calisma mevcut degdildir. TMA * ya yol acan
ilacin kesilmesi ilk planda 6nerilmektedir ancak cogunlukla tek basina yeterli olmamaktadir. Etkinlikleri
konusunda farkli gorisler olmakla birlikte plazmaferez, rituximab ve eculizumab ilag iliskili TMA'da en
yaygin olarak kullanilan tedavi yéntemleridir. Bu olgu, ilaca bagh trombotik mikroanjiopati olgularini
hatirlatmak ve tedavi yontemlerini tartismak amaci ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: eculizumab, membranéz nefropati, trombotik mikroanjiyopati
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Hastanin bobrek biyopsisi 151k mikroskobisi

.Iszk mikroskobisinde TMA ile iliskilendirilen kapiller liimende trombiis gortiniimii
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[Abstract:0244]

Hiponatreminin nadir bir nedeni: Karbonik anhidraz 12 eksikligi

Erkam Yildirim, Sevcan Hatipoglu, Meral Torun Bayram, Salih Kavukgu, Alper Soylu
Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakdlltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Izmir

Amacg: Karbonik Anhidraz (CA), karbondioksit ile suyu bikarbonat ve hidrojen iyonuna geri déntsimlu
olarak dénusturerek asit-baz dengesinin dizenlenmesinde énemli rol oynayan bir enzimdir. CA12 ise
bu enzim ailesine ait bir izoenzim olup hipoksi ve Ostrojenle indiklenir. CA12 mutasyonuna bagh
otozomal resesif gegen, nadir gorilen izole hiperklorhidrozis tanimlanmistir. Terle birlikte tuz kaybina
bagli olarak izole hiperklorhidrozis infant donemde, bliyiime geriligi, reklrren hipotonik dehidratasyon,
hiponatremi ve hiperkalemi ile kendini gdsterir. Burada CA12 gen mutasyonu ile iligkili hiponatremi
ataklari olan bir olgu sunulmustur.

Olgu: 7 aylik kiz hasta, bir haftadir devam eden ates ytksekligi ile basvurdu. Beslenmede azalma
disinda ek yakinmasi yok idi. Ozgecmisinde; prenatal dénemde polihidromaniydz ve sol bébrekte
hidronefroz, postnatal donemde hiponatremi sebebiyle (¢ defa tedavi aldigi 6grenildi. Soygegmisinde
anne baba arasinda birinci derece akrabalik dykisi olan olgunun fizik bakisinda hafif dehidratasyon
bulgular disinda 6zellik yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde hiponatremi, hipokloremi ve sinirda
hiperkalemi (sirasiyla Na:126, K:5,1, Cl:90 mmol/L) mevcuttu, bobrek fonksiyonlari, diger elektolit
dlzeyleri ve kan gazi olagandi. Hiponatremi nedeni ile istenilen idrar sodyumu dusik (FeNa: %0,01),
renin ve aldosteron seviyeleri yiiksek, ACTH stimiilasyon testine kortizol yaniti yeterliydi. Uriner sistem
ultrasonografisinde sol bobrekte hafif hidronefroz disinda 6zellik yoktu. Ter testi iki defa denendi fakat
uygun kosullar saglanamadi. Hiponatreminin genetik nedenleri igin istenilen tim ekzon dizileme
analizinde CA12 geninde c.443A>G homozigot varyant saptandi. Hiponatremi tedavisi igin oral tuz
tedavisi baglanildi. Tekrar hiponatremi epizodu izlenmedi. Yas ile birlikte oral tuz ihtiyaci azalmakla
birlikte devam etti.

Sonug: Tekrarlayan hiponatremi epizodlari olan hastada, hiperkalemi, hipokloremi, ylksek renin
aldosteron dtizeyi, idrarda sodyum atiiminin disik oldugu durumlarda CA12 eksikligi de akla gelmeli
ve genetik inceleme yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Tekrarlayan hiponatremi, izole hiperklorhidrozis, Karbonik anhidraz 12
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[Abstract:0248]

Masif fetomaternal hemorajiye bagh agir anemili yenidoganda akut bobrek hasari

Giilce imamodlu?!, Ziihre Ozdugan?, Sikriye Hacikaral, Melike Kefeli Demirel?2, Ozgiin Uygur?, Defne
Engilr?, Fatma Mutlubas!

1sadlik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Editim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefroloji

2Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Neonatoloji

Amac: Fetomaternal hemoraji, gebelik doneminde veya dogum sirasinda belirli miktar fetal kanin
bozulmus plasental bariyer nedeniyle maternal sirkilasyona girisini tanimlar ve degisik diizeylerde
fetal kan kaybina ve/veya maternal hemolitik reaksiyonlara neden olabilir.
Olgu: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 20 yas annenin ilk gebeliginden 32. gestasyonel haftada fetal
distres nedeniyle acil sezaryen ile ikiz esi olarak 1520 gram 6/7 APGAR puani ile doddu. Soluk
goérinimde ve takipneikti. Entibe edilerek pozitif basingli ventilasyon uygulandi. Kalp tepe atimi:
140/dakika, kan basinci: 78/62 mmhg (50-95 persentil), solunum sayisi: 52/ dakika, oksijen
saturasyonu: 96 idi. Kord kan gazinda ph: 6,8 karbondioksit: 88 bikarbonat: 4,8 baz acidi: -26 laktat:
28 idi. Hemoglobin: 2 g/dL saptanmasi Uzerine acilen ERT verildi. Anne ve bebek kan grubu 0 Rh+,
Direkt Coombs negatifti. Periferik yaymada hemoliz bulgusu izlenmedi. Koagulopati saptanmadi. Kan
biyokimyasinda Ure: 34 mg/dl kreatinin: 1,59 mg/dl, aspartat aminotransferaz: 553 U/L, alanin
aminotransferaz: 145 U/L, total bilirubin: 0,92 mg/dl, direkt bilirubin: 0,52 mg/dl, kreatinin kinaz:
985U/L, laktat dehidrogenaz: 4214 U/L, alblmin: 1,97 g/dl Urik asit: 14,75 mg/dl, elektrolit degerleri
normaldi. Parvovirlis B19, sitomegalovirlis, toxoplasma ve rubella negatifti. Kranial ve abdomen
ultrasonografi normaldi. Ekokardiyografide sekundum atriyal septal defekt ve restrikte patent duktus
arteriozus mevcuttu. Uglincii gliniinde ekstiibe edildi. Sekizinci giine kadar tre: 103 mg/dl, kreatinin:
4,04 mg/dl ye kadar kademeli olarak ytkseldi. Kan basinci 50p civari seyretti. Dilirez 7 cc/kg/saate
kadar ylkseldi. Postnatal 8. ginden itibaren bobrek ve karaciger fonksiyon testlerinde kademeli
iyilesme gozlendi. Postnatal 23. glninde dre: 18 mg/dl, kreatinin: 0,8 mg/dl, kan gaz ve elektrolit
dederleri normaldi.

Sonug: Bu vaka, masif fetomaternal hemorajiye bagli gelisen iskemik bébrek hasarinin erken tani ve
mudahale ile yonetilebilecedini géstermek amaciyla sunulmustur. Volim kaybi ve hipoperflizyon
nedeniyle gelisen renal fonksiyon bozuklugu, 6zellikle ciddi anemi, asidoz ve prematuriteye bagh
immatir tubller sistemin etkisiyle belirginlesmistir. Iskemiye bagli olarak bébrek fonksiyonlari
olumsuz etkilenmis, ancak postnatal donemde uygulanan kan transflizyonlari, solunumsal ve
hematolojik destek ile asidoz dizeltilmis, sivi ve nutrisyon destedi sadlanarak renal fonksiyonlar
normale donmdustir. Bu vaka, masif fetomaternal hemorajinin erken midahale ile ydnetilmesinin,
bdbrek fonksiyonlarinin iyilesmesini saglayabilecegini ve klinik seyrin olumlu sekilde gelisebilecegini
vurgulamaktadir. Ayrica, fetomaternal hemorajinin potansiyel multiorgan etkilerinin, 6zellikle renal
tutulumun, hizli tani ve uygun tedavi ile geri déntsimli hale getirilebilecegini géstermektedir.

Anahtar Kelimeler: anemi, yenidogan, akut bébrek hasari
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[Abstract:0251]

Diyaliz tedavisi almakta olan iki olguda dliimciil enfeksiyonlar: enfektif
endokardit ve peritonit

Siikriye Hacikara?, Giillce Imamoglu?, Ceyda Yetis?, Faruk Beci3, Onur Tasgi4, Fatma Mutlubas?
1sadlik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji
2Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Enfeksiyon
35aglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Cerrahisi
4Sadlik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egditim Arastirma Hastanesi Cocuk Kardiyoloji

Amag: Cocuklarda son dénem bébrek hastaligi (SDBH) igin en uygun renal replasman tedavi secenegi
renal transplantasyon olup hemodiyaliz(HD) ve periton diyalizi(PD) de dijer seceneklerdir. Diyaliz
sureci ile iligkili enfeksiyonlar hem kateterin hem de hastanin hayatini tehdit eder. Enfektif
endokardit(EE) gelisen HD hastasi ve sepsise ilerleyen peritonit gelisen PD hastasi diyalize bagh
enfeksiyonlarin mortalitesini vurgulamak amaciyla sunulmustur.
Olgu: 1.Joubert sendromuna sekonder SDBH olan ve 5yildir HD alan 13yasinda kiz olgu HD sirasinda
40°C titremeli ates, hipotansiyon, tasikardi ve kapiller dolum zamaninda uzama (KDZ) ile diyalizi
sonlandirilarak  yatisi  yapildi.  Akut faz reaktanlari(AFR) ylksek saptanan olguya
meropenem+vankomisin baslandi. Tedavinin 3.glninde klinigi diizelen olgunun kateter kultlrinde
Staphylococcus hominis Uredi. Tedavinin onuncu glnlinde tekrar 40°C varan ates yukseklikleri ve
tasikardisi gelisen olguda AFR’de artis saptandi. Direngli ates yliksekligi olan ve katater kilttrlerinde
Uremeleri devam eden olguda EE 6ntanisiyla Ekokardiyogram(EKO) planlandi. EKO’da sag atriyumda
trikispit kapak komsulugunda kateter ucu izlendi. Trikispit kapak septal lifleri ve aort komsulugunda
10x11mm capinda vejetasyon dislndlren kateter ile baglantisi net segilemeyen hipoekoik lezyon
izlendi. Antibiyoterapisi linezolid, amikasin ve flukanazol olarak diizenlendi. Kardiyak vejetasyondan
embolizasyonu 6nlemek amaciyla enoksaparin-sodyum tedaviye eklendi. Kontrol EKO’da kateterin
endokarda temasi oldugu ve EE klinigine zemin olusturdugu disunilerek kateter 2cm geri gekildi.
Antibiyotik tedavileri doért haftaya, heparinizasyon 8 haftaya tamamlandi. Kontrol EKO’da kateter
ucunda vejetasyon izlenmedi. Olguda son 1 yil icinde 3 kez kateter degisimi yapildigi ve fistll sansi
olmadigi igin kateter enfeksiyonu sirasinda kateteri koruyucu yaklasim tercih edildi ve EE ile karsilasildi.
Olgu 2.Vezikoulreteral refliiye sekonder SDBH ile 2yildir PD programinda olan, 14yasinda kiz olgu karin
adrisi ve ates ylksekligiyle basvurdu. Vicut sicakhdi39,8°C, kan basinc 80/42mmHg, nabzi134/dk,
KDZ>5sn idi. Karinda yaygin hassasiyeti vardi. Septik tabloda ve AFR’si yliksek saptandi. Periton sivisi
bulanik ve mm3 de 46.000I6kosit igeriyordu. Sistemik sefepim baglandi. Periton kultirinde
pseudomonas aeruginosa Ureyen hastanin tedavisi meropenem+amikasin olarak dizenlendi. Kan
kiltirinde UGreme saptanmadi. Tedavisinin 72. saatinde hala titremeli atesinin devam etmesi, PD
dolum ve bosaltimlarinin saglanamamasi (zerine olgunun kateteri gekildi. Laparotomide yogun
irrigasyon yapilip yapisikliklar temizlendi. Kateter ucunda stenotrophomonas maltophilia Uredi,
siprofloksasine duyarliydi. Siprofloksasin baslanip 48.saatte ates kontroli sadlandi. Akut fazlar
geriledi, tedavi 14gline tamamlanarak olgu HD programina alindi.
Sonug: Hemodiyaliz uygulanan hastalarda kateter iliskili enfeksiyonlar enfektif endokarditle
sonuglanabilir. Fistlil kullanimi bu riski azaltmada etkili olsa da bu olguda oldugu gibi fistl
operasyonlarinin basarizhiginda da kateter tek secgenektir. Enfektif endokardit israr eden ates
yliksekliklerinde disindlmelidir. Peritonit sirasinda hayati tehdit eden bakteriyemi varliginda
antibiyotik yaniti alinamadiginda PD kateteri gekilmelidir.

Anahtar Kelimeler: hemodiyaliz, periton diyalizi, enfektif endokardit, peritonit
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[Abstract:0252]

Cocuklarda nutcraker sendromu: tek merkez deneyimi

Demet Baltu, Nesrin Tas
Sadhik Bilimleri Universitesi Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara, Tlrkiye

Amagc: Nutcraker sendromu (NCS) sol renal venin kompresyonuna eslik eden bulgu ve belirtilerin
olmasi olarak tanimlanmaktadir. Siklikla iyi seyirli bir durum olmakla birlikte gocukluk gaginda nadirdir
ve tedavi ve izlem ile ilgili veriler kisithdir. Bu calismada NCS tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalarin basvuru
ve izlemdeki klinik ve laboratuvar bulgularini incelemek ve prognoz hakkinda bilgi edinmek
amaglanmistir.

Gereg-YOntem: Ocak 2017 ile Agustos 2024 tarihleri arasinda NCS tanisi ile izlenen g¢ocuk hastalarin
medikal kayitlari geriye yonelik incelendi. Hastalarin tani ve izlemdeki demografik, klinik ve laboratuvar
bulgulan kaydedildi.

Bulgular: Calismaya NCS tanisi konulmus, ortalama taniyasi 11,73 £+ 3,64 yil olan, 31 (23 kiz, 8 erkek)
hasta dahil edildi. Yirmi sekiz (%90,3) hasta asemptomatikti. En sik [22 hasta (%71)] prezentasyon
sekli izole proteinuriydi. Yirmi yedi (%87) hasta ortanca 17,01 (1,61-97,35) ay takip edildi. Bu
hastalarin 10 (%37)’unda klinik ve laboratuvar olarak tam dizelme goérildi. Sekiz (%29,6) hastada
ise son vizitte izole mikroalbuminiiri mevcuttu. izlem siirecinde proteiniiride anlamli azalma ve viicut
kitle indeksi (VKI) z-skorunda anlamli artis saptandi. Tim hastalar konservatif olarak izlendi. izlemde
higbir hastada semptomlarda artis, glomeriler filtrasyon hizinda azalma ve proteiniiride artis
gdzlenmedi.

Sonug: Nutcraker sendromu siklikla hemattiri ve/veya proteiniiri ile karsimiza gikar ve bobrek biyopsisi
gibi invaziv tetkikler 6ncesinde mutlaka ekarte edilmelidir. Siklikla iyi seyirlidir, konservatif izlem cogu
hastada yeterlidir ve VKi'de artis ile paralel olarak diizelme orani yiiksektir.

Anahtar Kelimeler: Nutcraker sendromu, proteintri, hematuri, postural proteintri

Tani sirasindaki ve son vizitteki antropometrik ve laboratuvar bulgularinin karsilastirilmasi

n=27 Tan1 Son vizit p degeri
VKI z-skor* -0,99 £ 1,06 -0,76 = 1,08 0,046
Boy z-skor* 0,15+1,01 0,61 +0,91 0,550

Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg)** 0,50 (0,16-1,95) 0,16 (0,09-0,56) 0,000

Tahmini GFR (ml/dk/1,73m2) * 118 £21,6 113,5+£17,97 0,140
*Ortalama + standart sapma, ** ortanca (en biiyiik-en kiiciik), GER; glomeriiler filtrasyon hizi, VKI: Viicut kitle indeksi
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[Abstract:0254]

SLCA5A2 Homozigot mutasyonu saptanan renal glukoziiri olgusu

Buket Esen Adar!, Metin Kaya Gulirg6ze?, Aslihan Kara?
!Fethi Sekin Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Elazi§
2Firat Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefroloji BD, Elazig

Amagc: Renal glukozliri normal serum glukoz konsantrasyonu varliginda artmis Uriner glukoz atilhimi
olarak tanimlanir. Proksimal tubullde glukoz reabsorbsiyonunda sekonder aktif transportu saglayan
tasiyicl proteinlerden SGLT2'yi kodlayan gendeki (SLC5A2) mutasyon sonucu gelismektedir. Bu bildiri
ile renal glukozirinin klinik ve laboratuvar bulgularini sunmanin yaninda glukoziri ayirici tanisinda
didsunulmesi icin dikkat cekilmesi amagclanmistir.
Olgu: Dis merkezde saptanan glukoziiri nedeniyle hastanemize ydnlendirilen yedi yasinda kiz hastanin
Oykusinde polifaji, politri, polidipsi gibi yakinmalari olmayip anne ve babasi arasinda akrabalik yoktu.
Bakilan boy ve vicut adirlidi sirasi ile 50. ve 25. persentil idi. Kan basinci 6lgima 100/60 mmHg olup
normaldi. Genel durumu iyi olup dehidratasyonu yoktu. Sistemik muayenesinde patolojik bulgu
saptanmayan hastanin aglik kan sekeri 77 mg/dL iken bakilan tam idrar tetkikinde idrar dansitesi 1012
olup +3 glukoziiri vardi. Proteiniiri, piyliri veya hematiiri yoktu. Iidrarda keton negatif idi. Serum
sodyum 137 mmol/L, potasyum 4.3 mmol/L, Gre 34 mg/dL, kreatinin 0.42 mg/dl olup eGFR
110ml/dk/1.73m2 idi. Tubulopatiler agisindan dederlendiriilmesinde FeNa, FeK, TPR normal olarak
hesaplandi. Kan gazinda pH 7.41, HCO3 25 ile normaldi. Renal ultrasonografisi normaldi. Anne ve
babasinda bakilan aglik kan sekerleri normal ve tam idrar tetkiklerinde glukoz atilimi gérilmedi.
Hastanin diabetes mellitus, intestinal glukoz-galaktoz malabsorbsiyonu, Fanconi sendromu, herediter
tirozinemi tip1, sistinozis, agir metal intoksikasyonu, hipertiroidizm gibi glukozliri yapan hastaliklar ile
uyumlu bulgularinin olmamasi nedeni ile renal glukoziriye ydnelik periferik kandan galisilan yeni nesil
dizi analizinde SLC5A2 geni homozigot patojenik varyanti saptandi. Hasta renal glukoztri tanisi ile
takibe alindi.

Sonug: Renal glukoziiri kanda glukoz seviyesi normalken, idrarda glukoz tespit edilmesidir. Glukozun
hlicre ici ve disina hareketi protein tasiyicilar aracihdiyla gerceklesir. SGLT2 sadece proksimal tibulde
bulunmaktadir ve defekti renal glukoziri ile sonuglanmaktadir. Hiperfosfatlri, hiperarikoziri,
aminoasidulri, dasuk molekll agirhikh proteintiri ya da metabolik asidoz gibi diger proksimal tubuler
transport bozukluklar goérilmemektedir. Renal glukozirinin klinik 6nemi glukozirinin diger onemli
nedenlerinden ayrilmasidir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, renal glukoziri, SLC5A2 geni

~ 228 ~



Uluslararasi Katilimh f‘a’%ﬂi

coCocuk <~
)., Nefroloji A N
EREEAK ongresi ‘\) o

-

[Abstract:0255]

Nefronofitizi tip 3'te multidisipliner yaklasim: bobrek, karaciger ve beyin

Neval Gézde ilhan?, Sibel Yel2, ismail Dursun?, Derya Altay3

1Erciyes Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Kayseri

2Erciyes Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Kayseri
3Erciyes Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali,
Kayseri

Giris-Amag: Nefronofitizi tip 3 kromozom 3q22 Uzerindeki NPHP3 genindeki homozigot ya da birlesik
heterozigot mutasyonlardan kaynaklanan bir kronik bébrek hastaligi (KBH) nedenidir. Eslik edebilen
ekstrarenal belirtiler de gériilebilmektedir. Infantil tipinde antenatal olarak oligohidroamniyoz
saptanabilmektedir. Bu yazida, nefronofitizi tip 3'e bagli KBH ve hepatik fibrozisi olan bir olguda
insidental olarak saptanan epidural hematom ve subdural efiizyon durumundan bahsedilecektir.
Olgu: Bes aylik kiz hasta, 26 yasindaki annenin 3. gebeliginden 3. canli dogum olarak sezaryen ile
miadinda dogmus. Antenatal takiplerinde oligohidroamniyoz saptanmis. Postnatal 2. ayindan itibaren
kusma ve beslenememe nedeniyle yapilan tetkiklerde direngli seyreden metabolik asidoz nedeniyle
ileri inceleme yapilmis. Ultrasonografide her iki bébrekte kistler gérilerek, kistik bobrek hastaligi tespit
edilmis. Klinik olarak eglik eden biytume geriligi, aksiyal hipotoni ve kolestaz nedeniyle tim ekzom
sekanslamasi yapilmis ve hastada, NPHP3 (NM_153240.4) geninde, patojenik bir heterozigot 6nemi
belirsiz varyant saptanmis.

Hasta bu bulgular ile klinigimize refere edilmis olup yatirilarak takibe alindi. Hastanin takibinde
progresif kreatinin ve bilirubin artislari gézlemlendi, sarilik sikayeti de ortaya gikti. Hastanin mevcut
genetik tanisina yonelik eslik edebilecek nérolojik bozukluklar agisindan pediatri néroloji tarafindan da
dederlendirildi. Kranial goéruntileme ve g6z muayenesi yapildi. G6z muayenesi normal olarak
dederlendirildi. Hastanin kranial goriintiilemesinde epidural hematom ve subdural eflizyon saptandi.
Bu bulgular Uzerine beyin cerrahisi tarafindan hematom drenaji yapildi.
Takibinde KBH ve beslenme problemi olan hastaya es zamanli olarak periton diyaliz kateteri ve
perklitan gastrostomi kateteri takildi. Hastaya periton diyalizi yapilmaya devam etmekte ve beslenmesi
gastrostomi ile desteklenmektedir.

Sonug: Cocuklarda kistik bébrek hastaliklari KBH'nin 6nemli genetik nedenlerinden biridir. Kistik
bobrek hastaliginda eslik edebilecek ekstrarenal, hepatik ve intrakranial bulgular agisindan mutlaka
dederlendirme yapilmalidir. Olgumuzda bu dederlendirme ile morbiditeyi etkileyen intrakranial bir
patoloji ve hepatik fibrozis tespit edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Nefronofitizi, Kistik bébrek hastaligi, Hepatik fibrozis, Kronik bébrek hastaligi
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[Abstract:0256]

Kronik bobrek hastaligi tanisiyla takip edilen 43 ay alti gocuklarin nérogelisimsel
acidan degerlendirilmesi

Elif Yesil!, Sevin Aksoy?!, Bagdagll Aksu!, Seha Saygili2, Edibe Pempegdil Yildizt, Nur Canpolat?, Ayse
Kiligt, Alev Yilmaz!, Zeynep Nagehan YUrlk Yildirim?

{stanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi

2[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakdiltesi

Amac: Erken cocukluk donemi motor, dil ve bilissel gelisimin hizla ilerledigi kritik evrelerdir. Bu
donemlerde baslayan bébrek yetersizligi, nérogelisimsel ilerlemede 6nemli bir tehdit olusturmaktadir.
Calismamizin temel amaci, kronik bobrek hastaligi (KBH) ile takip edilen 43 ay alti cocuklarin
norogelisimsel dizeylerini dederlendirmektir.

Gereg-Yontem: Cocuk Nefroloji dah polikliniginden KBH tanisi ile takip edilmekte olan 26 hasta ve 19
saglikli cocuk calismaya dabhil edildi. Norogelisimsel diizeyleri, Bayley-III Bebek ve Yirimeye Baslayan
Gocuklarda Nérogelisimsel Degerlendirme Olgedi (BSID-III) kullanilarak degerlendirildi. Gelisim
dizeyi; Bilissel, Dil, Motor, Sosyal-Duygusal ve Uyumsal alanlarda bilesik puanlari lizerinden belirlendi.
N6rogelisimsel profil Gizerinde etkili klinik parametreler BSID-III skorlari ile dederlendirildi. Anne siti
alim siresi ve sekli, hastanede yatis siresi, anne depresyon dlizeyi, gunlik ekran maruziyeti, uyku
dizeni ve proteintri degiskenlerinin skorlar Uzerindeki etkileri incelendi
Bulgular: N6érogelisimsel agidan KBH grubunun saghkh kontrollere gore bilissel, motor ve dil alanlarinda
(sirasiyla p: <0,0001; 0,003 ve 0,001) duslk skorlara sahip oldugu saptandi (Tablo 1). KBH grubunda
agirlik, boy SDS ve persantil degerleri kontrol grubuna gére anlamli farkla disik bulundu (p<0,0001).
Toplam hastanede yatis sliresine gére hasta grubunun bilissel skorlari arasinda anlamh fark gorildi
(p=0,005). Yatis sliresi 2 aydan uzun olanlarda daha dustk oldugu saptandi (p=0,016). Hasta
grubunun dil gelisim skorlar dizenli uykusu olanlarda uykusu dizensiz olanlardan anlamh dizeyde
ylksek bulundu (p=0,024). Hastalarin hemoglobin dizeyleri ile bilissel skorlari arasinda pozitif
korelasyon saptandi (p=0,009). Hasta grubunda bilissel, motor ve dil skorlari ile anne sttt alim slresi
arasinda pozitif korelasyon bulundu (p=0,003; 0,045; 0,002). Proteinilri varligina gore bilissel ve
motor skorlarinin karsilastirilmasinda, proteintri olmayanlarda, olanlara gére anlamh farkla daha
ylksek skorlar mevcuttu (p=0,004; p=0,002).

Sonug: Calismamizda KBH tanili gocuklarin gelisimsel agidan risk altinda oldugu saptanmistir. Bu
gocuklarin biligsel, motor ve dil gelisimlerindeki gecikmelerin erken taninmasi, nérogelisimsel profilin
Uzerinde etkili faktdrlerin belirlenmesi dnemlidir. Bu faktérlerin belirlenmesi, multidisipliner bir
yaklasimla erken midahale ve optimal tedavi sadlayarak gelisimsel geriliklerin 6nlenmesi veya
minimalize edilmesini saglayacagi dusiunilmustir.

Anahtar Kelimeler: Bayley III Norogelisimsel Dederlendirme Testi, Kronik Bobrek Hastalidi,
Norogelisimsel profil
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Sekil 1. Kronik bobrek hastaligi olan grup ve saghkl kontrol grubunda bilissel, dil ve motor alanlarindaki gelisimsel
gecikme riski oranlar

Gelisimsel gecikme riski oranlari Gelisimsel gecikme riski oranlari
KBH Kontrol
100% 100%
90% 90%
80% 80%
70% 70%
60% 60%
50% 50%
40% 40%
30% 30%
20% 20%
10% 10% .

0% 0%

Bilissel Motor Biligsel Dil Motor

mAZr  mHafif Normal mAgr  mHafif Normal

Tablo 1. Kronik bobrek hastaligi (KBH) ve kontrol grubunda Bayley III nérogelisimsel testi (BSID III) bilissel, dil,
motor, sosyal-duygusal ve uyumsal birlesik skorlarinin karsilastirilmasi (Ortalama + SS [median (min-max)])

Bayley III test birlesik skorlar KBH (n=26) Kontrol (n=19) p degeri
Biligsel 7349,8 [75 (55-90)] 87,3+6,9 [85 (75-95)] <0,0001*
Dil 76+12,4 [79 (47-91)] 87,649,9 [86(71-112)] 0,001*
Motor 70,8+14,2 [73(46-100]] 84,7415 [85(46-115)] 0,003*
Sosyal-Duygusal 107,8+18,7 [107 (80-140)] 114,4+14,8 [115 (85-145)] 0,292*
Uyumsal 87,4+17,6 [87,5 (57-133)] 1 93+14,6 [94 (68-119)] 0,197*

*: p degeri T test ile hesaplandi.
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[Abstract:0257]

Norojenik mesaneli olguda intravezikal botulinum toksini uygulamasi sonrasi
gelisen hayati tehdit edici yaygin kas gii¢gstizliigii

Giilce imamodglu?, Okkes Ozgiir Mart?, Sibel Tiryaki3, Stkriye Hacikara!, Ceren Uslu4, Fatma
Mutlubas!

15aghk Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji
2Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Yogunbakim
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Uroloji

4Sagdlik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari

Amag: Botulinum toksini (BTX) Clostridium botulinum tarafindan Uretilen en gugla
norotoksindir.BTX'nin etkisi noromuskuler araliktan asetilkolin saliniminin inhibisyonuna baghdir, flask
paralizeye yol acgar. Norojen mesaneyide iceren dedisik hastaliklarin tedavisinde kullaniimaktadir.
Olgu: Opere meningomiyelosel, ventrikuloperitoneal santi olan nérojenik mesane nedeniyle detrusitol
kullanan ve 6x1 temiz aralikl katater uygulanan 6 yas 7 ay kiz olgu, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu
nedeniyle gekilen iseme sistoliretrografisinde bilateral grade 5 vezikolreteral refli (VUR) saptanmasi
lizerine dekstranomer capraz bagl hyaluronik asit ile subiireterik transiiretral enjeksiyon (STING) ve
intravezikal 30 (nite/kilogramdan abobotulinumtoksinA ile BTX enjeksiyonu yapilmasi planlandi. iki yil
dnce bilateral grade 5 VUR nedeniyle STING ve intravezikal 10 tinite/kilogramdan onabotolinumtoksinA
BTX enjeksiyonu uygulanan hastada klinik olarak anlaml yanit mevcuttu. islem sonrasi ¢ekilen iseme
sistolretrografisinde sagda grade 1 VUR saptandi. Son vyapilan STING ve intravezikal BTX
uygulamasindan yaklasik 96 saat sonra seste bodguklasma, yutma glcligl sikayetiyle basvurdu.
Solunum gucligu ve oksijen ihtiyaci olan hasta solunum yetmezligi nedeniyle gocuk yogun bakim
Unitesine alindi. Ampirik antibiyoterapi baslandi. Solunumunun ylzeyellesmesi ve kan gazinda
karbondioksit yliksekligi gelismesi lGizerine entlibe edildi. Anamnez ve klinik bulgularindan botulismus
ile uyumlu oldugu duslnlldid. BTX uygulanmasi sonrasi gelisen yaygin kas gligstizligli nedeniyle, BTX
antitoksini (at kaynakli) doz ayarlamasi yaparak, 10 saatlik infizyonla verildi. Herhangi bir alerjik
reaksiyon gelismedi. Pridostigmin 4 mg/kg/glin 4 doza bdllnerek baslandi. Elektromiyorafi (EMG) ile
Ust ekstremitelerde median ve ulnar motor yanit amplitidleri kigllmis, latans ve iletim hizi
parametreleri normal sinirlarda saptandi. Duyusal yanitlar normal sinirlardaydi. Bulgular presinaptik
tipte noéromiskuler kavsak patolojisini gostermekteydi. Antitoksin uygulamasindan 7.glin sonra
ekstlibe edildi. Pozitif hava yolu basinci destegi ile yogunbakimda izlemi devam etmektedir.
Sonug: BTX mesanede presinaptik sinir uglarinda nérosekretuar vezikillerin flizyonunu ve asetilkolin
salinimini engeller. Mesanenin depolama fazinda intravezikal basinci azaltmak igin detrussér kaslara
veya detrussor-sfinkter dissinerjisinde isemeyi kolaylastirmak icin sfinkterlere sistoskopik vyolla
uygulanabilir. Toksinin kan dolagsimina gegerek ayri bélgelerdeki néromuskuler bileskeleri ve otonomik
sinir sistemini etkilemesiyle veya spinal motor néronlara retrograd aksonal transportu yoluyla bulgular
ortaya cikar. Tedavide; antitoksin henliz sinir uglarina baglanmayan ve sirklile olan noérotoksin
molekdllerini notralize eder. BTX sinir uglarina geri doniissiiz olarak baglandigindan antitoksin paraliziyi
dizeltmez ancak ilerlemesini engeller. Nérolojik diizelme motor néronlar rejenere olmadan olmaz ve
bu haftalar-aylar strebilir. Sunulan pediyatrik hasta ile BTX mesane enjeksiyonu sonrasi ciddi sistemik
bulgular gelisen bir hasta tanimlanmis olup; BTX enjeksiyonu sonrasi hastalar ve takip eden hekimlerin
toksine bagh yan etkiler agisindan bilgili ve dikkatli olmasi gerektigini, nadir de olsa entiibasyon bile
gerektirebilen sistemik bulgularin gelisebilecedini géstermesi bakimindan vaka 6nem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: No6rojen mesane, intravezikal, botulismus
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[Abstract:0258]

Obezite ve hipertansiyonu olan ¢cocuk hastalarda aminosit profili ve karnitin
degerlerinin incelenmesi

Secil Kezer?!, Arzu Selamioglu?
1Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji
2Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Beslenme ve Metabolizma Hastaliklari

Amac: Cocuk ve ergenlerdeki beslenme aliskanliklarinin degismesi, fiziksel aktivitenin azalmasi ile fazla
kilo ve obezite sikliginda artis gorlilmektedir. Buna bagli olarak hipertansiyon yayginhgi da artmistir.
Cocukluk cagi hipertansiyonunun 6-15 yas arasi ¢ocuklarda sikligi %8,5-%15 olarak bulunmustur.
Kalp hastaliklarinin en énemli risk etmeni ve mortalite nedeni olan hipertansiyonun baslangici cocukluk
yaslarina uzanmaktadir.

Obeziteye sekonder hipertansiyon gériilen gocuk ve ergenlerde insilin direnci ve metabolik sendrom
goraldigunden bu calisma ile metabolik dederlendirme yaparak hipertansiyonun erken belirteglerini
yakalamayi hedefledik.

Gereg-Yontem: Badcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi cocuk nefroloji poliklinigine Agustos 2024- Ocak
2025 tarihleri arasinda hipertansiyon tespit edilmesi nedeni ile bagvuran 22 hasta galismaya dahil
edildi. Kontrol grubu olarak ayni yas grubundaki saglikli hastalar(n:22) degerlendirildi. ilag kullanim
Oyklst ve ek hastaligi olanlar calisma disi birakildi. Hasta ve kontrol grubunun metabolik kan
tetkiklerinde kantitatif aminoasit incelemeleri, tandem dederlendirme ile karnitin profili incelendi ve
karsilastirildi. Genel muayene ve antropometrik 6lglimleri yapilan hastalarin bobrek ve karaciger
fonksiyon testleri, tam idrar analizi, kan sayimi, vitamin seviyeleri(demir, B12 vitamini, folik asit ve D
vitamini), hormonal incelemeleri (tiroid fonksiyon testleri, insilin- glukoz, kortizol, renin, aldosteron,
metanefrin, adrenalin, dopamin), lipid dlzeyleri, Uriner ultrasonografi ve renal doppler
gorintltlemeleri, karin ultrasonografi ile karaciger yaglanmasi varligi, 24 saat yasam ici kan basinci
Olglimleri(ABPM), ug¢ organ hasari acisindan kardiyak muayenesi (ekokardiyografi), goz dibi
incelemeleri dederlendirildi. Diger nedenler dislandidinda hipertansiyonu fazla tarti alimina sekonder
oldugu dastntlen hastalar arastirmaya dahil edildi.
Bulgular: 15'i erkek, toplamda 22 hastanin ortalama BMI 2,95 SDS saptandi. 17 hastaya antihipertansif
tedavi baslandi.5 hasta yasam tarzi dedisikligi ile kan basinci kontrolli icin takibe alindi. Hastalarin
vicut kitle indeksi arttikga arjinin dederlerinin distigi tespit edildi. 8 hastanin Urik asit ylksekligi
tespit edildi. 6 hastada karacigerde steatoz goruldi. Dalli zincirli aminoasitlerde kontrol grubuna gére
disus tespit edildi. Karnitin seviyeleri normal aralikta tespit edildi.10 hastanin vitamin D seviyesi disik
ve 15 hastanin anemisi mevcuttu.

Sonug:: Metabolik sendrom, endotel disfonksiyonu, inflamasyon ve metabolik disfonksiyonla iliskili
yagh karaciger hastaligi ve arteriyel hipertansiyona neden olabilir. Yapilmis calismalarda izol&sin, 8sin,
valin (dalli zincirli AA'lar), tirozin ve fenilalanin (AromatikAA'lar) aminoasit dederlerinin, ALT ve Urik
asit ile birlikte daha ylksek seyrettigi bilinmektedir. Hipertansiyon icin erken biyobelirtecler
saptanmasiyla, hedefe yonelik beslenme ve farmakolojik muidahalelerin metabolik sonuglar
iyilestirilebilecegi distintilmektedir.

Anahtar Kelimeler: obezite, hipertansiyon, metabolik belirtegler
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[Abstract:0259]

Cocukluk caginda bobrek tasina ikincil nadir goriilen bir iiriner sistem
enfeksiyonu: Amfizematoz piyelonefrit

Pelin Abdal Yildirrm?, Eren SoyaltinZ, Ahmet Ergin Capar3, Glileg Mert Dogan#, Cemaliye Basaran?,
Secil Arslansoyu Camlar®, Belde Kasap Demir?2

{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir, Tirkiye

2izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Tirkiye; izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

3{zmir Sehir Hastanesi, Radyoloji Klinigi, izmir, Tirkiye

4Izmir Sehir Hastanesi, Radyoloji Klinigi, izmir, Tiirkiye; Saglik Bilimleri Universitesi, izmir Tip
Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, izmir, Tirkiye

5Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakultesi, izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir,
Turkiye

Amagc: Amfizematoz piyelonefrit bobredin nadir gorilen, mortalitesi yliksek, nekrotizan ve komplike
bir enfeksiyonudur. Tanisi hastanin idrar analizi bulgularinin yani sira, kontrastsiz batin BT'de kaliksiyel
hava dansitelerinin gérilmesiyle konur. Eriskinlerde kétl kontrolll diyabet, idrar yolu obstriiksiyonu,
immin yetmezlik gibi bir duruma ikincil gortlirken cocuklarda nadirdir ve etiyoloji net dedildir.
Burada sag yan agrisi sikayetiyle bagvuran ve sag nefrolitiazis ile buna ikincil amfizematdz piyelonefrit
tanisi alan 14 yasinda bir kiz hasta sunulmustur.
Olgu: 14 yasinda kiz hasta, 10 glndlr olan yan agrisi nedeniyle basvurdugu merkezde cekilen
abdominal ultrasonografide sag bobrekte orta polde 2 cm tas, batin bilgisayarli tomografide (BT) ise
ayni lokalizasyonda 1 cm tas ve enfektif siireglere sekonder hava dansitesi saptanmis. idrar yolu
enfeksiyonu olarak degerlendirilerek sefiksim tedavisi baglanmis. iki hafta sonra yan agrisinin devam
etmesi nedeniyle cocuk poliklinigine basvuran hastanin tetkiklerinde akut faz reaktanlari negatif, tam
idrar tetkikinde nitrit pozitifligi mevcut, idrar kiltiriinde 105 CFU/ml Escherichia coli Gremesi
saptanmasi Uzerine klinigimize yonlendirilmis. Hastanin basvuru anindaki fizik muayenesinde sag
kostovertebral acl hassasiyeti mevcuttu. Dis merkezde cekilen BT gorilintileri, hastanin klinigi ile
birlikte tekrar dederlendirildiginde sag bobrekte izlenen hava dansitesi amfizematéz piyelonefrit olarak
yorumlandi ve hastaya acil drenaj icin nefrostomi takildi ve meropenem tedavisi baslandi.
Nefrostomiden gonderilen idrar 6rneginde 4 farkl bakteri Gremesi oldu. Tedavinin Gglinci glininde
hem nefrostomiden gelen idrardan hem de Uretral idrardan kiltlr analizi gonderildi ve her ikisinde de
iireme saptanmadi. izleminde 21 gunliik meropenem tedavisi sonrasi hastanin tasi igin perkitan
nefrolitotomi uygulandi, nefrostomi gekildi ve sag bobrede double J stent yerlestirildi. Tas 6rnedi analiz
igin génderildi. X-1sin1 kirlnimi yéntemiyle yapilan tas analizi whewhellite (CaC204.H20) tasi olarak
sonuglandi. Hastanin izleminde 6 ay sonra skar gelisimi agisindan dimerkaptosuksinik asit sintigrafisi
cekildi ve sag bobrek Ust polde skar gelistigi gozlendi. Eslik edebilecek vezikolreteral reflli agisindan
voiding sistolretrografisi gekildi, hastada reflii saptanmadi. Hastanin amfizematéz piyelonefrit tablosu
Oon planda nefrolitiyazis ile iliskilendirildi.

Sonug: Idrar yolu enfeksiyonu semptomlariyla basvuran ve gériintiileme ydntemleri ile bébrekte hava
dansiteleri saptan olgularda amfizematdz piyelonefrit akla gelmelidir. Bu hastalarda erken tani ve
tadavi, hem ileri donem renal sagkalim hem de sistemik komplikasyonlari 6nlemek igin 6nem
tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: amfizemat6z piyelonefrit, nefrolitiyazis, triner sistem enfeksiyonu
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[Abstract:0260]

Atipik hemolitik iiremik sendrom tedavisinde plazmaferezin etkin giici

Giildane Aylin inal, Serra Daghan, Abdullah Saricicek, Sultan Berber Gilman, Mehmet Akif Diindar,
Funda Bastug
Saglik Bakanligi Kayseri Sehir Hastanesi, Kayseri

Amac: Hemolitik iremik sendrom (HUS) cocuklarda akut bébrek hasarinin énemli bir nedenidir. Atipik
hemolitik iremik sendrom (aHUS) ise enfeksiyonlar veya eslik eden baska durumlar disinda gelisen
HUS kliniginin bir alt tipidir. Yilda milyonda 0,25-2 arasinda tahmini bir insidansa sahiptir ve tim HUS
olgularinin  %10’unu olusturur. Alternatif kompleman sisteminin asiri aktivasyonu sorumlu
tutulmaktadir. Kompleman genlerindeki kalitsal defektler ve bu sistemi diizenleyen proteinlere karsi
edinilmis otoantikorlar tanimlanmistir. Mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bébrek
hasari hastaliyin baslica bulgulardir. Bu vakada aHUS tanisi alan plazmaferez uygulamasinin 24 saati
iginde klinik bulgulari hizla duzelen bir olgu anlatiimaktadir.
Olgu: Dort yas 7 ayhk kiz hastanin iki hafta énce kusmasi, idrar miktar azalmasi, gdéz kapaklarinda
ddem ve renginde solukluk baslamis. Ishali olmayan hastanin son 1 ay icinde hafif gripal bir enfeksiyon
gecirdigi 6grenildi. Gelisinde 6demi ve hipertansiyonu ile beraber anemi, trombositopeni, bébrek
fonksiyon bozuklugu (kreatin 7,3 mgr/dl) ve asidozu bulunmaktaydi. Periferik yaymasinda sistositler,
serum haptoglobulin disukligl, LDH ylksekligi, retikllositoz ile hemolizinin siddetli oldugu géraldu.
Idrar cikarimi olmayan hastaya diiiretik yapildi, cevab alinamadi. ADAMTS 13 diizeyi (%92), direk
coombs (-), C3, C4 normal geldi. Santral kateter takilarak plazmaferez planlandi. Direngli asidozu,
hipertansiyonu oldugu igin hemodiyaliz yapildi. Etyolojiye yonelik viral tedkikleri, kiltlrleri, metabolik
ve genetik testleri gonderilerek plazmaferez yapilmaya baslandi. Plazmaferez tedavisine basladiktan
saatler igerisinde idrar gikarmaya ve bobrek fonksiyonlar hizli bir sekilde diizelmeye basladi. Glnlik
yapilan plazmaferez 5 gline tamamlandi. Besinci giiniinde politirik déneme giren hastanin bdbrek
fonksiyonlari, hemolizi ve klinik bulgulari tamamen dizeldi. Tedkiklerinde genetik test disinda herhangi
bir patolojik bulguya rastlanmadi. Genetik sonugclari takip edilmektedir.
Plazmaferez, extrakorporeal kan bilesenlerinin hicrelere ve plazmaya ayristiriimasi, ayrilan plazmanin
taze dondurulmus plazma ile yer dedistiriimesidir. Bu yontem ile alternatif kompleman sistemi
dizenlenmektedir. Ozellikle antikor aracili aHUs’ de etkili bir yontemdir.
Avrupa Pediatrik HUS Calisma Grubu, 2009 yilinda tani konulduktan sonraki erken ddnemde
mumkinse 24 saat icinde, yogun plazmaferezi savunan bir kilavuz yayinladi. Devam eden calismalar
plazma tedavisinin akut bobrek hasar (zerindeki etkinliginin yetersiz olabilecedini, yan etkileri
acisindan dikkatli olunmasi gerektigini belirtmektedir. Sonug olarak veriler hastalik slirecini durdurmak
ve uzun vadeli remisyonun saglanmasi icin plazmaferezi ve immuinosupresyonu birlestiren tedavi
rejimini savunmaktadir.
Sonug: aHUS, siklikla immiinsupresyon ihtiyaci olan ve son dénem bébrek yetmezligi riski yiiksek bir
hastaliktir. Plazmaferez, hematolojik iyilesme acgisindan etkili bir yontem, bobrek sag kalimi acgisindan
sinirl bir tedavi secenegidir. Sonugta aHUS tedavisinde 6nemli bir ydntemdir ve bébrek fonksiyonlarini
korumaktadir.

Anahtar Kelimeler: akut bobrek yetmezligi, atipik hemolitik Gremik sendrom, plazmaferez
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[Abstract:0261]

Cocuklarda infravezikal obstriiksiyonun nadir bir nedeni: Over teratomu

Pelin Abdal Yildirim?, Emine Burcu Gigsar Kuzu?, Eren Soyaltin3, Isil Seren Arisiit!, Cemaliye
Basaran3, Secil Arslansoyu Camlar4, Belde Kasap Demir3

1izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Tirkiye

2{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Izmir, Tiirkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakultesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Izmir, Turkiye

3{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir, Tirkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

4Saghk Bilimleri Universitesi, izmir Tip Fakiiltesi, Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir,
Turkiye

Amac: Infravezikal obstriiksiyon mesane boynunun distalinde idrar akisini bozan patolojileri tanimlar.
infavezikal obstriiksiyon denildiginde akla gelen ilk patoloji posterior lretral valv olmakla birlikte
Uretral prolapsus, meatal stenoz, megalolretra, Uretral duplikasyon gibi daha az goériilen pek gok
patoloji bu duruma yol acabilmektedir. Burada tekrarlayan karin agrisi ve idrar yapmada gugluk
sikayeti ile basvuran, ultrasonografide glob vezikale izlenen ve Uroflowmetride fazla miktarda rezidi
idrar saptanan, ileri tetkiklerinde over teratomu tanisi alan bir kiz hastayl sunuyoruz.
Olgu: 10 yasinda kiz hasta, karin agrisi ve idrar yapmada guglik nedeniyle basvurdugu dis merkezde
gekilen ultrasonografide megasistis ve glob vezikale saptanmasi Uzerine tarafimiza ydnlendirilmis.
Anamnezinde hastanin miksiyon esnasinda dizuri tarifledigi, idrar sikliginin arttidi, iki saatte bir
tuvalete gittigi 6grenildi. idrarini yapmakta zorlandi§i ancak idrar kagirmasinin olmadigi belirtildi.
Hastanin fizik muayenesinde patoloji saptanmadi. Dis merkezde yapilan tam idrar tetkiki normal olup,
idrar kllttrinde Greme yoktu. Klinigimizde yapilan laboratuvar tetkikleri de normal sinirlar araliginda
saptandi. Hastanin ultrasonografisinde bobrekler ve Ureterler normal, mesane distandii ve umblikusa
dek uzanan megasistis gériiniiminde olarak raporlandi. iseme giicligiine yonelik iki kez tekrarlanarak
yapilan sistometri ve tiroflowmetride 200 cc idrar gikisi sonrasinda 300 cc rezidii gérildi. iseme paterni
normal idi ancak ylksek rezidi kalmasi ve iseme glcligld nedeni ile hastaya Grodinami yapilmasi
planlandi. Urodinami esnasinda hastaya Uretral katater takilamadi. Uretral obstrilksiyona neden
olabilecek patolojiler agisindan gocuk cerrahisine yonlendirilen hastaya sistoskopi yapilmasi planlandi.
Sistoskopi dncesinde hastaya pelvik kontrastli manyetik rezonans goérintileme istendi ve mesane
superoanterior kesiminde mesaneye basi yapan 12x8 cm boyutunda kistik yapi goérildi. Laparoskopik
kist rezeksiyonu uygulanan hastanin patolojik tanisi matir kistik teratom olarak sonuglandi.
Postoperatif donemde hastanin idrar yapma gucligl ve karin adrisi sikayetleri tamamen geriledi.
Ultrason kontroliinde postvoiding rezidu saptanmadi.
Sonug: Cocuklarda infravezikal obstriiksiyon nadir gortlen bir durum olup; agrinin da eslik ettigi
mesane bosaltim patolojilerinde kitle basisinin da ayiric tanida g6z ©6niinde bulundurulmasi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: infravezikal obstriiksiyon, mesane disfonksiyonu, over teratomu
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[Abstract:0264]

Familyal Hiperkolesterolemi Zemininde Nefrotik Sendrom Olgusu

Derya Cevizli!, Sezai Arslan?
Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi
2Erzurum Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Klinigi

Amag: Familyal Hiperkolesterolemi (FH), genetik gegisli bir lipid metabolizmasi bozuklugu olup, yiksek
LDL kolesterol seviyeleri ile karakterizedir ve erken kardiyovaskiiler hastalik riskini artirir. Bu hastalik,
LDL reseptdrt (LDLR) mutasyonlarn ile iliskilidir ve otozomal dominant kalitilir. Bizde FH zemininde
gelisen nefrotik sendrom (NS) olgumuzu sunmak ve NS tedavisi ile kolesterol diizeylerinde
go6zlemledigimiz iyilesmeyi bildirmek istedik.
Olgu: 16 yasinda erkek hasta hiperkolesterolemi nedeniyle cocuk metabolizma kliniginde ileri
incelemesi yapiliyor ve hastanin LDLR heterozigot mutasyonu saptanarak FH nedeniyle takibe aliniyor.
flagsiz takip edilen hastanin takibinde édem ve hipoalbuminemisi olmasi (zerine c¢ocuk nefroloji
poliklinigimize yonlendiriliyor. Hasta klinigimize basvurdugunda normotansifti, pretibial ve buflssur
6demi mevcuttu. Soygecmisinde anne baba akraba ve dayida 23 yasinda son dénem bobrek yetmezligi
ve makroskobik hematiri ataklari mevcuttu. Hastanin tetkiklerinde; BUN: 8 mg/dl, kreatin: 0.35
mg/dl, albimin: 2.3 g/dl, Na: 140 mmol/L, K:4.5 mmol/L, tam idrar tetkiki: protein 4+, spot idrarda
protein/kreatin: 11, C3: 159 mg/dl, C4: 33 mg/dl, LDL: 445 mg/dl, HDL: 49,3 mg/dl, trigliserid: 156
mg/dl, total kolesterol: 548 mg/dl idi. Hastaya bdbrek biyopsisi yapildi. 2 mg/kg/gtin steroid baslandi.
Hastanin takibinde kolesterol dizeylerinde artis olmasi (zerine atorvastatin ve tansiyon yliksekligi
olmasi lzerine enalapril ve devaminda amlodipin baslandi. Boébrek biyopsisi sonucu:
mezengioproliferatif glomerulonefrit ve fokal segmental glomeriloskleroz ayirici tanisi yapilamamistir
seklinde yorumlandi. Steroid tedavisine 4 hafta sonunda kismi, 8. hafta da ise tam yanit alinmasi
Uzerine ikinci bir immunsupresif ajana gecilmeden steroid ile devam edildi ve kademeli olarak
azaltilarak yaklasik 9 ayin sonunda kesildi. Hastanin kolesterol dlizeyleri steroide tam yanit alindiktan
sonra dliismeye basladi ve atorvastatin tedavisi kesilerek kolesterol ve lipit kisitli diyet ile devam edildi.
Hastanin son tetkiklerinde BUN: 13 mg/dl, kreatin: 0.5 mg/dl, albimin: 4,5 g/dl, Na: 138 mmol/L,
K:4.7 mmol/L, spot idrarda protein/kreatin: 0,08, LDL: 128 mg/dl, HDL: 38,8 mg/dl, trigliserid: 79
mg/dl, total kolesterol: 170 mg/dl idi. Hasta enalapril tedavisi ile tansiyonu reglile olup takibine devam
edilmektedir.

Sonug: FH lipit dizeylerinin iyi yonetilmesi gereken artmis kardiyovaskiler hastalik riskine neden olan
bir hastaliktir. Nefrotik sendromla birlikteligi nadir bildirilmistir. FH hastalarda daha onceki lipit
Olcimlerine gore aciklanamayan asin  artmis total kolesterol ve LDL yuksekliginde
hiperkolesteroleminin diger nedenleri (6zellikle nefrotik sendrom) akla gelmelidir. Bizde bu olgumuzla
hem nadir gelisen bu birlikteligi bildirmek hemde NS tedavisi sonrasi kolesterol diizeylerindeki
dizelmeyi vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Familyal Hiperkolesterolemi, Nefrotik Sendrom, Kolesterol
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[Abstract:0269]

Eculizumabin nadir goriilen bir yan etkisi: Lokal anjiyoodem

idem Kaplan?, Bora Gilhan!, Umit Murat Sahiner?, Cigdem Oruc?!, Tekin Aksu3, Berna Oguz?*, Eda
Didem Kurt Suikiir!, Fatih Ozaltin5, Ali Diizoval
lHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara
2Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Allerji ve immiinoloji Bilim Dali, Ankara
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Ankara
4Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara
SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Hacettepe Universitesi Tip
Fakultesi, Nefrogenetik Laboratuvari, Ankara; Hacettepe Universitesi, Saglk Bilimleri Enstiitiis(,
Biyoinformatik Ana bilim Dali, Ankara

Amag: Ekulizumab humoral, monoklonal IgG tipi bir C5 antikorudur ve kompleman aktivasyonunu
inhibe etmek igin kullanilir. Ekulizumab tedavisinde cilt alti kanama, kizariklik, Grtiker ve infiizyon
yerinde agn gibi cilt bulgulari goérilebilse de daha nadir olan yan etkilerde izlenmektedir. Bu yazida
ekulizumab tedavisi alirken lokal anjiyobdem gelisen bir hasta rapor edilmistir.
Olgu: Daha 6nce 1.5 yasinda nefrotik sendrom tanisi alan, bobrek biyopsisi minimal dedisim hastalidi
ile uyumlu olarak dederlendirilen, uygulanan tedavilere ragmen proteintride gerileme olmayan hasta
coklu ilag direngli nefrotik sendrom olarak izleme alindi. Anjiyotensin donustirici enzim inhibitord ile
izlemine devam edilen hastanin, 10 yasindan itibaren sik hastane yatisina sebep olan kan basinc
yuksekligi gelistigi gorildu. Bobrek biyopsisi trombotik mikroanjiyopati (TMA) ile uyumlu geldi. Aralik
2022’den itibaren hastanemiz Cocuk Nefrolojisi Bilim Dalinda takip edilmeye baslanan hastanin genetik
incelemesinde plazminojen geninde heterozigot mutasyon saptandi. izlemde trombositopeni ve
anemisine eslik eden haptoglobulin distkligu, retikilosit ve sinirda LDH yiksekligi mevcut olmasi
nedeniyle plazminojen dizeyi sinirda olmasina ragmen plazminojen aktivitesi tam dederlendirilemeyen
hastaya taze donmus plazma tedavisi (TDP) baslandi. Takiplerinde bisitopenide derinlesme,
tekrarlayan eritrosit stispansiyonu ihtiyaci, ¢coklu antihipertansif tedaviye ragmen direncli kan basinci
ylUksekligi izlendi, TDP ile remisyona girmeyen hastanin tedavisi kesildi ve Eylil 2023'te ekulizumab
tedavisi baslandi. Ekulizumab tedavisi altinda klinik seyrinin daha iyi oldugu, anemi, trombositopeni
olmadigi ve kan basinglarinin daha reglle izlendigi gérildi. Ancak TMA’ya ikincil son donem bobrek
yetmezligi gelisen hastada Subat 2024'te periton diyalizine (PD) baslandi. izlemde PD tedavisi
esnasinda peritoneal-plevral sant gelismesi Uzerine hemodiyalize (HD) gegildi. Hastada son iki
ekulizumab tedavisinin uygulanmasi esnasinda, sag 6n aksiller bélgede ve bel bélgesinde ciltten
kabarik, Uzerinde Urtikeryal dokintinidn izlendigi yaklasik 3x2 cm boyutlarinda sislikler oldugu
gorildi. Yuzeyel cilt ultrasonografisindeki (USG) bulgular cilt alti yumusak doku dédemi ile uyumlu
saptandi ve USG bulgular 6ncelikle ilaca bagli lokal anjiyo6dem olarak yorumlandi. Cocuk alerji bolimu
hastayi tip 1 ilag reaksiyonu olarak dederlendirdi ve ekulizumab tedavisine devam edilmemesini 6nerdi.
Her iki durumda da lokal anjiyoddem ilag kesildikten birkag saat sonra kendiliginden kigilerek
kayboldu. Hastanin ekulizumab tedavisi kesildi. Klinigimizde takiplerine devam edilen hastaya
annesinden Ocak 2025'te bobrek nakli yapildi, nakil sonrasi antihipertansif tedavi ihtiyacinin azaldigi

ve hematolojik parametrelerinin dizeldigi goéralda.
Sonug: Cocuk hastalarda ekulizumab tedavisi altinda lokal anjiyoddem goérilebilecek yan etkilerden
birisidir.

Anahtar Kelimeler: Eculizumab, lokal anjioédem, pediatri, ilag yan etkileri
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[Abstract:0270]

Cok Diigiik Dogum Agirlikhi Yenidoganda Antenatal Bartter Sendromu

Melike Kefeli Demirel!, Siikriye Hacikara2, Zihre Ozdugan?, Gilce imamoglu2, Ozgiin Uygur!, Fatma
Mutlubas?, Defne Engtir!

1sadlik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Editim ve Arastirma Hastanesi Yenidogan Yodunbakim
2Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji

Amag: Tuz kaybettirentibilopatiler, bebeklik veya cocukluk déneminde, renal tuz kaybi, hipokalemik
hipokloremik metabolik alkaloz, hiperreninemi ve hiperaldosteronizme ragmen normal kan basinci ile
ortaya ¢ikan nadir hastaliklardir. Tedavi, elektrolit dengesizliklerinin ve dehidratasyonun dizeltilmesi,
beslenme destedi ve prostaglandin sentetaz inhibitorlerinin kullanimini icermektedir. Bu calismada,cok
distk dogum agirlikli prematir yenidogan olguda gorilen Antenatal Bartter Sendromu sunulmustur.
Olgu: 25 yasinda bilinen hastalidi olmayan G3P2Y2A1 anneden 29+1 gebelik haftasinda NSVD ile 7/8
APGAR 1160 gr olarak dogan kiz bebek prematurite, respiratuvar distres sendromu (RDS) tanilari ile
yatirildi. Annede gebeligin son trimesterinde belirginlesen polihidramniyos oldugu, ailede bilinen
bobrek hastaligi olmadigi, anne ve babanin ikinci dereceden kuzen oldugu 6grenildi. Vicut adirhgi:
1160 gr (10-50p), boyu: 37cm (10-50p), bas cevresi: 27 cm (50-90p) idi. Takipnesi ve interkostal
cekilmeleri olan akciger grafisinde RDS bulgulari saptanan olguya slrfaktan verilerek mekanik
ventilatérde izleme alindi.

Hastaya ampirik antibiyotik ve total parenteral niitrisyon destedi verildi. Postnatal 24. saatinde ekstibe
edilerek nazal CPAP’ta izleme devam edildi. Anne suti ile enteral beslenmesi kademeli olarak arttirilan
olgunun izlemde 9,5cc/kg/saate kadar artan idrar cikisi oldu ve postnatal dokuzuncu guniinde
hiponatremisi gelisti.Eslik eden hipokalemi, hipokloremiside vardi. Kan gazinda ilimh metabolik
alkolozu vardi. idrar incelemelerinde kalsiyum, sodyum, potasyum ve klorun atiimi yiksekti.
Ultrasonografide her iki bobrek renal piramis uglarinda ekojenite artisi saptandi, nefrokalsinozis
baslangici lehine dederlendirildi. Olguya sodyum ve potasyum destedi verildi. Kan basinci takipleri
normal sinirlarda seyretti. Psddobartter ayirici tanisi icin alinan immunreaktif tripsinojen normal
sinirlarda bulundu.G6z muayenesi normaldi. ABR ile isitme testinde bilateral sensérindral isitme kaybi
saptandi. Renin (>500 pg/ml) ve aldosteron diizeyi (3583 pg/ml) ylksek olarak bulundu. Genetik
inceleme icin kan 6rnedi gonderildi. Olgunun elektrolit destekleri oral olarak diizenlenip tedaviye
ibuprofen (20mg/kg) eklendi. Hastanin bdbrek islevleri, nefrokalsinozis, biylime ve nérogelisimsel
acgidan yakin izlemlerine devam edildi.

Sonug: Bu vaka, antenatal Bartter sendromunun erken tanisinin énemini vurgulamakta olup, klinik
belirtiler 1siginda elektrolit destedi ve prostaglandin sentetaz inhibitorlerinin hastaligin yonetimine katki
sagladigi goérilmistir. isitme kaybi ile birlikte, dénplanda Bartter Tip 4 disinilen hastada genetik
varyantlarin belirlenmesi, tedavi strecinin yonlendirilmesi agisindan biylik dnem tasimaktadir. Erken
dénemdeki tedavi yaklasimlari ve multidisipliner izlem, Bartter sendromlu hastalarin prognozunu
iyilestirmede kritik rol oynamaktadir. Ayrica, bu hastalarin uzun dénemde bdbrek islevleri,
nefrokalsinozis, biylime ve ndrogelisimsel agidan yakin izlemlerine devam edilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: yenidogan, tiibllopati, Bartter Sendromu
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[Abstract:0276]

Tiibilointerstisyel nefritin farkh yiizleri: U¢ addlesan erkek olgu

Isil Seren Aristt!, Pelin Abdal Yildinm?, Segil Arslansoyu Camlar?, Cemaliye Basaran3, Eren Soyaltin3,
Neslihan Guney?, Belde Kasap Demir3

izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Tirkiye

2Saglik Bilimleri Universitesi Izmir Tip Fakiiltesi, Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir,
Tarkiye

3{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir, Tirkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

4Izmir Sehir Hastanesi, Tibbi Patoloji Klinigi, izmir, Turkiye

Amag: Tubulointerstisyel nefrit (TIN) siklikla ilaglar, enfeksiyonlar, sistemik otoimmiin hastaliklar gibi
cesitli nedenlerle ortaya cgikan tabdulointerstisyumun inflmasyonudur. Antibiyotikler, nonsteroid
antiinflamatuar ilaglar (NSAIQ), proton pompa inhibitérleri ilag iligkili TIN‘in en sik nedenleridir. Giinlik
pratikte de dismenoreye bagh NSAII kullanimi sik karsilasiimaktadir. Ancak adélesan erkek hastalarda
da farkli ilag ve/veya takviye kullanimina bagli TIN basvurusu artmasi nedeniyle etiyoloji ve izlemlerini
tartismak Uzere ug adélesan erkek olgu sunulmustur.
Olgu: Izmir Sehir Hastanesine Kasim 2024- Ocak 2025 tarihlerinde serum kreatinin artisi nedeniyle
basvuran ve bdbrek biyopsisi yapilan ii¢ erkek adélesan TIN olgusu etiyoloji, biyopsi ve tedavi ydnleri
ile sunulmustur.

Olgularin demografik ve laboratuvar bulgular ile tedavileri Tablo 1’ de 6zetlenmistir. Olgu 1 bébrek
biyopsisi i1sik mikroskobisinde hafif derecede tibiiler atrofi ve interstisyel fibrozis saptanan olgunun
izleminde steroid tedavisine ragmen serum kreatininde yeterli diizelme goériilmemesi lzerine tedaviye
mikofenolat mofetil (MMF) eklenmistir. Olgu 3'te intihar girisimi nedeniyle 3 farkli NSAII ilag
gruplarindan toplam 9 tane alim sonrasi serum kreatinin 4,02 mg/dL’ye ylikselmesine ragmen steroid
tedavisi sonrasi hizli diizelme gériilmistir. Ug olguda da gdz bakilarinda iveit saptanmamistir.
Sonug: Serum kreatinin artisi nedeniyle basvuran addlesan erkek olgularda TIN bulgulari varliginda
etyolojik nedenler ayrintili sorgulanmalidir. Etiyolojik etmenlere bagli farkli klinik seyir ve tedavi
gereksinimi gortlebilmektedir. Bébrek biyopsisinde kronik dedisikliklerin varligi renal sag kalim
acisindan izlemde g6z 6niinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Addlesan, kreatinin, tibulointerstisiyel nefrit
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Tablo 1
Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3
Yas 16 yil 11 ay 16 y11 9 ay 14 y11 10 ay
Cinsiyet Erkek Erkek Erkek
Etyoloji .Propohs', mllfrokrlstziI.m seliiloz, laktoz monohidrat Kreatin takviyesi Nonsteroid ilag
iceren vitamin destegi alimi
Semptom Kusma, halsizlik Karin agrist, sik idrara Karin agrist
¢tkma
Bagvuru Serum 1 o¢ 1o /dL 1,31 mg/dL 1,58 mg/dL
Kreatinin ’ & ’ & ’ &
) pH:6 pH:6 pH:6,5
Bagvuru Idrar dansite:1018 dansite: 1007 dansite: 1004
Tetkiki pro:eser pro- pro+
glu 2+ glu- glu-
Renal Biyopsi Hafif tiibiiler atrofi ve interstisyel fibrozis TIN TIN
Patolojisi kronisite bulgular1 igeren TIN
Tedavi Steroid + MMF flagsiz Steroid
Izlem Siiresi 6 ay 4 ay 1ay
Son Serum
Kreatinin 1,25 mg/dL 0,8 mg/dL 0,69 mg/dL
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[Abstract:0277]

Renal-uterin anomali birlikteliginin nadir bir sebebi: OHVIRA sendromu

Pelin Abdal Yildirim?, Isil Seren Arisiit!, Cemaliye Basaran?, Eren Soyaltin?, Kamer Polatdemir3, Ayse
Demet Payza*, Segil Arslansoyu Camlar®, Belde Kasap Demir?

1izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Tlrkiye

2fzmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir, Tirkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

3{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Izmir, Tirkiye

4Saghk Bilimleri Universitesi Dr. Behcet Uz Cocuk Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, izmir, Tiirkiye
5Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakiltesi, izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir,
Turkiye

Amag: OHVIRA sendromu, Obstriikte HemiVajina ve ipsilateral Renal Anomali olarak tanimlanmakta
olup Herlyn-Werner-Wunderlich sendromu olarak da bilinmektedir. Hastalarda ipsilateral renal agenezi
veya multikistik displastik bébrekle birlikte uterus didelfius ve obstrikte hemivajina gérilmekte, bunun
yaninda cesitli iskelet malformasyonlari, kardiyovaskiler sistem malformasyonlari ve anorektal
malformasyonlar da eglik edebilmektedir. Burada kronik boébrek hastaligi nedeniyle takip edilirken
geriye donuk tetkiklerin taranmasiyla tani alan OHVIRA sendromlu bir olguyu sunuyoruz.
Olgu: Dis merkezde, tethered cord sendromu, nérojenik mesane ve 1 yildir kronik bébrek yetmezligi
tanilariyla takip edilmekte olan 16 yasinda kiz hasta, takibinin devami amaciyla tarafimiza basvurdu.
Hastanin 6zgegmisi sorgulandidinda, antenatal kistik bébrek stiphesi nedeniyle takip edilirken postnatal
donemde sol el bagparmak hipoplazisi, perianal fistlil ve lirogenital sinlis saptandigi ve duodenal atrezi
nedeniyle yenidogan déoneminde opere edildigi 6grenildi. Sonrasinda sag multikistik displastik bobrek
ve sol hidroureteronefroz nedeniyle takibe alindigi, anorektal malformasyon nedeniyle 11 aylikken 1
ay arayla 2 kez opere edildigi, izlemde tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari olan hastanin sol
Ureterovezikal darlk tanisi aldigi ve 26 aylikken sol Cohen UNC + tapering operasyonu uygulandigi
ogrenildi. Takibinde idrar yolu enfeksiyonlari devam eden ve 3 vyasindayken temiz aralikh
kateterizasyon baslandiktan 1 ay sonra skolyoz sliphesiyle gittigi hastanede lomber MR cekilerek
tethered cord sendromu tanisi kondugu ve opere edildigi saptandi. Hastanin 11 yasindayken karin
agnisiyla acil servise basvurusunda sag over torsiyonu sliphesiyle yapilan laparoskopi esnasinda sag
ve sol uterusun ayri oldugu, sag hemiuterusun vajenle baglantisiz oldugu, sol hemiuterusun vajenle
baglantih olarak gorildigu ve post-op cekilen pelvik MR’da uterus didelfis saptandidi 6grenildi.
Hastanin basvurusunda geriye donik olarak yapilan dederlendirmesinde ipsilateral renal anomali,
uterus didelfis, iskelet anomalileri ve anorektal malformasyon birlikteligi nedeniyle OHVIRA sendromu
didsunilen hastadan gocuk genetik boliminin énerisiyle génderilen microarray analizi normal olarak
sonuglandi.

Sonug: OHVIRA sendromu nadir gorilen bir antite olup, hastalarda henliz ortak bir genetik mutasyon
tanimlanamamistir. Tani, klinik bulgulara dayanmakta olup kizlarda tek tarafli renal agenezi ya da
multikistik displastik bobrek varliginda uterin anomalilerin de eslik edebilecedi akla gelmelidir.
Hastamiz, bu sendromun bileseni olan uterin ve renal anomaliler ile daha dnce birliktelikleri bildirilmis
perianal fistlil, Grogenital sinls ve iskelet anormalliklerinden spina bifida ve parmak anomalisine ek
olarak duodenal atrezisi bulunmasi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Herlyn-Werner-Wunderlich sendromu, ipsilateral renal agenezi, OHVIRA
sendromu, uterus didelfis
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[Abstract:0280]

Renal Agenezi, Inferior Vena Kava Anomalisi ve Derin Ven Trombozu Birlikteligi-
Nadir Bir Olgu: KILT Sendromu

igdem Oruc!, Baris Basarir2, Hatice Nursun Ozcan?, Eyliil Nazh Sungur3, Egemen Yagiz Ceylan3,
Tekin Aksu?4, Eda Didem Kurt Sikir?!, Bora Gilhan?, Fatih Ozaltin!, Ali Diizova!l
lHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara
2Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ankara
4Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Amacg: KILT ( Kidney and IVC abnormalities with Leg Thrombosis) sendromu, inferior vena kava (IVK)
ve bébrek anomalileri, vendz tromboz ile iliskilendiren nadir bir durumdur. Literatiirde tanimlanmis 35
olgu bulunmaktadir. Gorilme sikhidinin az olmasi nedeniyle hastaligin olusumu, epidemiyolojisi ve
dogal seyri hakkinda yeterli veri yoktur. Bu bildiride bacakta agri ve sislik yakinmasiyla basvurup, her
iki alt ekstremitede trombozu saptanan, eslik eden IVK anomalisi ve sol renal agenezi nedeniyle KILT
sendromu tanisi alan bir adolesan erkek olgu sunulmaktadir.
Olgu: Oncesinde bilinen rahatsizlii olmayan 16 yasinda erkek hasta; agirlik kaldirma sonrasinda belde
ve sol bacakta agri yakinmasi olmasi, agrinin analjeziklere ragmen siddetlenmesi ve eslik eden bacakta
sislik, hareket kisitliidi, ylriiyememe nedeniyle acil servise getirildi. Hastanin ilk dederlendirmesinde
sol baldirda hassasiyeti ve Homans belirtisi pozitif saptandi. Tam kan sayimi, bobrek fonksiyon testleri
ve koagllasyon parametreleri normaldi; D-dimer dlizeyi (24,34 mg/L) ve akut faz reaktanlari (CRP:
90mg/L) yluksek bulundu. Derin ven trombozuna (DVT) yonelik dederlendirilen Doppler US’de sol ana
femoral venden popliteal vene uzanan DVT ile uyumlu ekojen trombis, sol uyluk ylizeyel ven6z damar
limenlerinde trombofilebitle uyumlu ekojeniteler ve cilt altinda 6demat6éz goriinim izlendi. Toraks
bilgisayarli tomografi (BT) goériuntilemesinde pulmoner tromboemboli saptanmazken, kontastli
abdomen BT’de her iki ilyak ven ve sag renal ven orijini inferioru ile, IVK’de hepatik dizeyde belirgin
kontrast dolumu olmadidi (IVK atrezisi) goérildi. Karin 6n duvarinda ve pelviste kollateral vaskiler
yapilar ile birlikte bu durum kronik okliizyon lehine dederlendirildi. Her iki eksternal ilyak vende de
akut trombuse yodnelik dolum defekti izlendi. Bu bulgulara ek olarak sol bébrek agenezisi tespit edildi.
Hastada trombofili yaratacak bir mutasyon (Protrombin, Faktér V Leiden, MTHFR), antitrombin III,
protein C,S eksikligi saptanmadi. ANA, anti ds DNA ve antifosfolipid antikor testleri negatif bulundu,
hipokomplementemi goézlenmedi; Antifosfolipid sendromu, SLE tanisindan uzaklasildi. Oral, genital
Ulser gibi cilt bulgusu olmayan hastada UGveit saptanmadi, paterji testi negatif bulundu; Behget tanisi
da dislandi. Oncesinde saglikl olup ek kronik rahatsizigi bulunmayan, alt ekstremitede tromboz, sol
renal agenezi ve IVK atrezisi bulunan olguda KILT Sendromu dusunuldi. Antikoagllan tedavi ilyak
venlerdeki trombuste relatif gerileme gozlendi.
Sonug: KILT sendromu nadir goérulen bir hastaliktir. Komplikasyonlar siklikla orta-ileri yaslarda
gézlenmektedir; pediatrik olgu sayisi oldukga azdir. Ozellikle renal agenezisi saptanan bireylerin IVK
anomalileri acisindan dederlendirilmesi; KILT olgularinin alt ekstremitede tromboz ve daha ciddi
komplikasyonlar gelismeden taninmasini saglayabilir. Benzer sekilde hiperkoagiilabilite igin risk faktéra
bulunmayan DVT olgularinin eslik edebilecek IVK ve renal anomaliler agisindan taranmasi uygun
olacaktir.

Anahtar Kelimeler: KILT sendromu, renal agenezi, derin ven trombozu
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[Abstract:0281]

Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarinda sik ama gizli bir neden!

Merve Aladag“, Ahmet Taner Elmas, Yilmaz Tabel
Indni Universitesi Cocuk Nefrolojisi BD, MALATYA

Amac: Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ya da idrar kacirma sikayetiyle gelen hastalarda basit bir
muayene bobrek hasarinin gelismesini ve bunu takip eden bdbrek fonksiyon kaybini dnlemede
Onemlidir.

Girig: Tethered kord,omuriligin anormal derecede disiik konumda ve nispeten hareketsiz bir durumda
sabitlendigi bir omurilik malformasyonudur. Omurilik normalde birinci veya ikinci bel omurlarinin
arasinda yer alir. Dogumdan sonra devam eden biyime,badl omuriligin daha da gerilmesine neden
olur. Tethered kord,bagirsak,mesane sfinkter fonksiyon bozukluguna yol acarak tekrarlayan mesane
enfeksiyonlarina veya enirezise neden olabilir. En yararli tanisal gorintiler MRI ile elde edilir.
Urodinamik calismalar disiik mesane kapasitesi ve tasma inkontinansini gdsterebilir. Tedavisi
cerrahidir.

Olgu: Dort yasinda kiz hasta tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari nedeniyle dis merkezden tarafimiza
yonlendirildi. Hastaya 3 yasina kadar tuvalet editimi verilmeye calisilmis;ancak tam bir kuruluk
saglanamamis.Tuvalet egitimi doneminden sonra gece ve glindliz kaka kontroll olusmus. Diskilamasi
3-4 giinde bir zorlanarak sert kivamliymis.iki yasindan sonra atesli idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle

hastaneye yatis oykusul mevcut. Soygegmisinde ozellik yoktu.
Hastanin fizik muayenesinde biylme gelismesi normal. Lumbosakral bdlge incelemesinde sakral
killanma artisi tespit edildi. Diger sistem ve nérolojik muayeneleri dogaldi.

Bulgular: Hastanin iseme bozuklugu semptom skoru (IBSS) 25 puan olarak skorlandi. Roma 4
kriterlerine gore yapilan dederlendirmede fonksiyonel kabizlik oldugu tespit edildi.
Ultrasonogrofik incelemede bilateral hidrolireteronefroz tespit edilen hastaya voiding sistolretrografi
yapildi ve solda voiding sirasinda grade ITI refli izlendi. (Resim 1)
Hastanin gekilen lomber vertebra manyetik rezonans gérintilemesinde sirinks kavitesi ve S1
dizeyinden baslayip distale koksial bélgeye uzanan 7.5x2.5 cm boyutta kauda equinayi sada dogru
iten kistik gérinum izlendi. (Resim 2-3) Cekilen DTPA sinda sol bobrek fonksiyonunda azalma DMSA
sinda sol bobrek skarli ve fonksiyonlari sol: % 28; sag: % 72 olarak tespit edildi. (Resim 4-5)
Uroflowmetre hasta uyumu saglanamadigindan yapilamadi. Urodinamide flask tip nérojen mesane
tespit edildi.Duyu normal,kapasite disik (BMK; 150 ml, OMK; 81/105/120 ml), komplians normal,
dolum fazinda detrlisér hipoaktif,iseme esnasinda detrlsor-sfinkter hiperaktif oldugu tespit edildi.
(Resim 6) Hasta beyin cerrahisi tarafindan tethered cord nedeniyle opere edildi. Operasyon sirasinda
eksize edilen kisti benign kistik lezyondu. Hastanin operasyon sonrasi ¢ekilen kontrol voidinginde solda
grade 1V refli izlendi. (Resim 7) Hasta standart lroterapi, biofeedback ve kabizlik tedavisine alindi.
Hastanin takibinde idrar kiltlrlerinde tiremesi olmadi.

Sonug: Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ya da idrar kacirma sikayetiyle gelen hastalarda basit bir
muayene ile tespit edilebilecek sirtta miyelomeningosel kesesi, deri alti lipomu, hipertrikoz, kutanéz
hemanjiyom, porto sarabi lekesi, dermal sinls, gluteal yarikta deviasyon, pigmenter nevus,
lumbosakral deri eklentisi bobrek hasarinin gelismesini ve bunu takip eden bdbrek fonksiyon kaybini
O6nlemede 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: idrar yolu enfeksiyonu, tethered cord, Grodinami
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[Abstract:0282]

Bobrek transplantasyonu sonrasi gelisen aneminin nadir bir nedeni: Parvoviriis
B19 enfeksiyonu

Pelin Abdal Yildirrm?, Cemaliye Basaran?, Eren Soyaltin?, Secil Arslansoyu Camlar3, Belde Kasap
Demir?

Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Turkiye )

2Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Turkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakdultesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Izmir, Turkiye _
3Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Izmir,
Tarkiye

Amag: Bbbrek transplantasyonu sonrasi anemi allograft disfonksiyonu, inflamatuar sliregler, vitamin
ve mineral eksiklikleri, viral ve bakteriyel enfeksiyonlar gibi pek gok nedenle ortaya gikabilir. Ancak
Parvovirlis B19 enfeksiyonuna bagli anemi nispeten daha nadir ve daha adir olarak gorilmektedir.
Burada bobrek nakli sonrasi erken donemde Parvoviris B19'a bagh anemi gelisen bir olgu sunulmustur.
Olgu: 11 yasinda kiz hasta 3 yil 6nce Stromme sendromu ve buna bagh kronik bébrek hastaligi tanisi
almig ve renal replasman tedavisine baslanmisti. Yaklasik 2 yil periton diyalizi ve 1 yilhlk hemodiyalizin
ardindan hastaya annesinden canl bébrek transplantasyonu yapildi. Transplantasyondan 1,5 ay sonra
hastanin bobrek fonksiyonlari normal oldugu halde Hb:6,7 g/dL, MCV 90,2 fL, RDW %13,1 saptandi.
WBC ve PLT normal olan hastadan Parvovirlis B19 serolojisi ve PCR génderildi. Parvoviris B19 IgM
102,6 U/mL pozitif, Parvoviris B19 IgG negatif, periferik kan Parvovirliis B19 PCR 835717434
kopya/mL seklinde sonuglandi. Hastaya 0,5 gr/kg/gtn (4gin) IVIG tedavisi baslandi, MMF dozu %30
azaltildi ve Hb 5,5 g/dL'ye dismesi nedeniyle es zamanh 2 Unite eritrosit siispansiyonu verildi. Hastanin
kontrol Hb 12,5 g/dL olarak goruldi. Ancak izleminde 1 ay sonra tekrar Hb distsu oldu ve yine IVIG
tedavisi verildi. IVIG'den sonra Hb dederinin 6 g/dL'ye kadar dlismesi (zerine tekrar eritrosit
suspansiyonu verildi, izlemde 1 ay igerisinde tekrar Hb dislsi goérilmeye baslanmasi Uzerine
takrolimus tedavisi siklosporinle dedistirildi. Siklosporine gegis sonrasinda Hb kademeli sekilde
yukseldi, tekrar transfiizyon ihtiyaci olmadi ve Parvoviris B19 PCR kademeli sekilde dustd.
Sonug: Parvovirus B19, bébrek nakli sonrasi erken donemde aneminin ayiricl tanisinda disinulmelidir.
Parvovirus B19 ile iliskili anemi direngli olabilir, tekrarlayan IVIG tedavileri ve kan transfiizyonlari ve
immin slpresif tedavi protokoliinde degisiklik gerektirebilir. Hastamiz, potansiyel olarak yasami tehdit
eden bu komplikasyonun erken taranmasinin 6nemini ve literatiirle uyumlu sekilde uygun tedavisine
alinan yaniti vurgulamak amaci ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: bébrek transplantasyonu, anemi, parvoviris B19
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[Abstract:0283]

Otozomal resesif proksimal renal tiibiiler asidoz tanili cocuk hastada atipik bir
bobrek disi tutulum olarak ekzokrin pankreas yetmeazligi

Berfin Hastiirk?, Ayse Agbas?, Ozlem Akgiin Dodan3, Esra Karabag Yilmaz2, Seha Saygili2, Omer
Faruk Beser#, Nur Canpolat?

1{U-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastalklar

2[U-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

3Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Cocuk Genetik Bilim Dali

4JU-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali

Amagc: Goz anomalileri ile birlikte otozomal resesif proksimal renal tibiler asidoz (OR-pRTA), Na/HCO3
kotransportérini (NBCel) kodlayan SLC4A4 genindeki varyantlardan kaynaklanan nadir bir
sendromdur. Bu sendrom oncelikle bobrekleri etkiler, ancak bébrek disi belirtilere de yol acabilir.
Pankreatik tip NBCel, pankreas kanal hicrelerinin bazolateral membraninda bulunur ve CFTR klor
kanali ile birlikte bikarbonat sekresyonunda rol oynar. In vitro modeller, pankreatik tip NBCel
mutasyonlarinin pankreatik bikarbonat sekresyonunda azalmaya neden oldugunu gostermistir. Ancak
bildirilmis vaka yoktur.

Olgu: 2,5 yasinda senkop sonrasi distal RTA tanisi almis olan (g yasindaki kiz hasta, tedaviye ragmen
devam eden metabolik asidoz nedeniyle yonlendirildi. Siddetli asidoz nedeniyle birden fazla yogun
bakim yatisi olan hastanin, dogumdan itibaren sulu ishali oldugu ve tamamlayici beslenme sonrasi
ishalinin yagh diskilama seklinde devam ettigi 6grenildi. Aile Gykustinde akraba evliligi, kisa boy,
torasik deformite ve anne tarafinda korlak Oykusi vardi.
Basvuru sirasinda letarjikti, agir buytime geriligi (boy -4,29 SD, kilo -3,68 SD) ve norogelisimsel
gecikmesi vardi. Rasitizm veya isitme kaybi yoktu. Normal anyon acikli metabolik asidoza ek olarak
hiperkalsiiiri, hafif nefrokalsinoz ve tiibliler proteiniirisi saptandi. izleminde yiiksek doz alkali
tedavisine gereksinim duyulan hastada, genetik analizde SLC4A4 geninde stop kodon olusumuna
neden olan homozigot yeni bir varyant (c.2024C>G, p.(Ser675*) saptandi ve OR-pRTA tanisi konuldu.
Yadl ishal yakinmasi da olan hastanin diski steratokrit degeri, serum amilaz ve lipaz dlizeyleri yiksekti,
hipokolesterolemi ve pankreas ekojenitesinde artis saptandi. Kistik fibrozis agisindan ter testi ve
akciger bulgulan normaldi, genetik analizde kistik fibrozis dahil diger genetik nedenler diglandi.
izlemde enamel hipomatiirasyonu ve bant keratopatisi saptanan hastanin 7 yasinda tahmini GFR’si 90
ml/dk/1,73 m2 idi ve blylmesinde iyilesme saglanmisti (kilo -2,20 SD, boy -2,67 SD). 10-15
mmol/kg/gin alkali tedavi ile asidozu kismen kontrol altinda tutulurken pankreatik enzim tedavisi ile
yagh diskilamasi azalmisti.

Sonug: SLC4A4'te yeni bir mutasyon tasiyan ve ekzokrin pankreas yetmezligi eslik eden OR-pRTA tanili
literattirdeki ilk olgu olmasi nedeniyle, nadir goriilen bu hastalikta bobrek disi tutuluma dikkat cekmek
amaci ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: SLC4A4, renal tibller asidoz, ekzokrin pankreas yetmezligi
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[Abstract:0284]

Kemik iligi transplantasyonu ve endotelyal disfonksiyonu sendromlari: graft
versus host hastaligi, trombotik mikroanjiyopati

Dilara Ulgen?, Ayse Adbas?, Siiheyla Ocak3, Esra Karabag Yilmaz2, Seha Saygili2, Yasemin Ozliik*,
Nur Canpolat?

1IU-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD

2JU- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

3]U- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakultesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

4Istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD

Amag: Transplantasyon sonrasi gelisen endotel hasari, bircok komplikasyonla iliskilidir. Son
zamanlarda "Endotelyal Disfonksiyon Sendromlari" olarak adlandirilan bu durum, graft-versus-host
hastaligi (GVHD), veno-oklizif hastalik (VOD) ve transplant iliskili trombotik mikroanjiyopati (TA-TMA)
gibi komplikasyonlarin ortak patofizyolojisini aciklamak igin kullaniimaktadir. Kemik iligi
transplantasyonu (KIT) sonrasi akut GVHD, TA-TMA ve membranéz glomerilopati (MGP) Klinik
tablolarinin orttstugu bir lenfoma hastasi sunulmustur.
Olgu: Hepatosplenik T hiicreli lenfoma nedeniyle 1 yil dnce KiT yapilan 13 yasindaki kiz hasta, 2 giindir
sliren ates, Oksurlik, kusma ve idrar miktarinda azalma yakinmasiyla basvurdu. GVHD (akciger ve cilt
tutulumu) nedeniyle aldigi steroid ve siklosporin tedavisi 2 ay 6nce sonlandirilmisti. Muayenesinde,
tartisinda %5 artis (26 kg), ates (38°C), hipertansiyon (160/110 mmHg), periorbital ve pretibial 6dem,
st solunum vyolu enfeksiyonu bulgulari ve akcigerde krepitan raller vardi. Laboratuvarda, anemi
(hemoglobin 9,2 g/dL), trombositopeni (95.000 103/uL) ve serum kreatininde %50 artis (0,69 mg/dl),
hipoalbiminemi (3,1 g/dL) ve LDH yuksekligi (661 U/L) saptandi. Lokosit sayisi ve Urik asit dizeyi
normaldi. Idrarinda nefrotik diizeyde proteiniiri (protein/kreatinin: 30 mg/mg) ve hematiiri mevcuttu.
Kompleman diizeyleri (C3-C4) normal, ANA pozitif (1/640), anti-DsDNA normal, direk Coombs (-),
haptoglobulin dustik (0.2 g/L), retiktlosit hafif ylksekti (%2,2). Sistosit gorilmedi. Nazofaringeal
slirintistinde influenza-PCR pozitif bulundu. Kemik iligi aspirasyonu ile hastalik niksi diglandi ve
mevcut bulgular nedeniyle TMA disinuldid. Bébrek biyopsisi kronik TMA ile uyumluydu. Koaglilasyon
parametreleri ve ADAMTS-13 aktivitesi normaldi. Biyopsi bulgulari, GVHD 6ykusd, kalsindrin inhibitora
kullammi TA-TMA disindirmekle birlikte influenza iliskili TMA dislanamadi. izleminde bébrek
fonksiyon testleri ve TMA bulgularn 15 giin iginde diizeldi ancak hematiiri ve proteiniri devam etti.
Altinci ayda cilt ve akciger lezyonlari alevlendi, cilt biyopsisi TMA ile uyumluydu, kronik GVHD olarak
dederlendirildi. Es zamanli olarak bobrek tutulumu alevienen (proteindri artisi, hipoalbiminemi,
hipertansiyon) hastaya ikinci bdbrek biyopsisi yapildi; MGP ve TMA bulgulari saptandi. Prednizolon,
rituksimab ve mikofenolat mofetil tedavileri uygulandi. izleminin 2. yilinda serum kreatinin normal
(0,33 mag/dl), protein/kreatinin 0,5 mg/mg, hematirisi yoktu. Kan basinci ramipril ile kontrol
altindaydi.

Sonug: GVHD, TA-TMA, KIT sonrasi gériilen farkli tablolar olmasina ragmen, son yillarda "Endotelyal
Disfonksiyon Sendromlari" kapsaminda bir arada dederlendirilmistir. Bu iki nadir hastaligin, ayni
hastada goriulmesi, patofizyolojisinde 6rtlisme olabilecegini dlistindlirmektedir. Ayrica bu olgu ile klinik
izlemde degisiklik olmasi durumunda biyopsi tekrarinin 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kemik Iligi Transplantasyonu, GVHD, Trombotik mikroanjiopati, membrandz
glomerilopati
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[Abstract:0286]

t_drar Yolu Enfeksiyonu Gegiren Yenidoganlarin Klinik ve Gériintiileme
Ozelliklerinin Incelenmesi

Uygar Kocamaz, Erkam Yildinm, Sevcan Hatipoglu, Salih Kavukgu, Meral Torun Bayram, Alper Soylu
Dokuz Eylul Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Nefroloji BD

Amac: Yenidoganlarda idrar yolu enfeksiyonlari (IYE) asemptomatik olabilir, tekrarlama riski yiiksektir
ve yetersiz tedavi durumunda renal skar olusumuna yol acabilir. Bu calismada preterm/term ve
hastane/toplumsal kaynakl IYE saptanan yenidoganlarin uzun siireli izlem sonuglarinin karsilastiriimasi
amaglanmistir.

Gerec-Ydntem: Calismaya Ocak 2014-Temmuz 2023 tarihleri arasinda IYE tanisi konulan yenidoganlar
alindi. IYE tanisi mesane kateterizasyonu ile elde edilen idrar kiltiriinde piydri ile birlikte tek bir
Uropatojenin >=10.000 CFU/ml {remesi ile konuldu. Yirmi sekiz giinden sonrasinda IYE gegciren
hastalar calismaya dahil edilmedi. Preterm/term ve hastane/toplumsal kaynakli IYE'li yenidoganlar
klinik, laboratuvar, gériintileme bulgulari, tekrarlayan IYE, renal skar ve komplikasyonlar yéniinden
karsilastirildi.

Bulgular: Bu galismaya toplam 110 hasta alindi (Erkek/Kiz 76/34, Toplumsal/Hastane kaynakli 85/25,
Term/Preterm 82/28). Erkek ve kiz yenidoganlarda incelenen parametreler agisindan fark saptanmadi.
Toplumsal kaynakh IYE'lerde Escherichia coli ireme orani daha yiiksek idi (%40 vs %4, p<0.001).
Hastane kaynakli IYE'li yenidoganlarin biyik godunlugu preterm idi (%68). Toplumsal kaynakli
IYE'lerde ultrasonografide (USG), anormal lriner sistem bulgusu anlamli élgiide yiiksek bulundu (%46
Vs %20, p=0.020). Hastane kaynakl IYE olgularinin sadece 2 tanesine DMSA sintigrafisi ve 3 tanesine
voiding sistolretrografi (VCUG) yapildi ve hepsi normal bulundu. Ylksek dereceli Vezikolreteral
Refli’li (VUR) olgularda digerlerine gore artmis CRP (%83 vs %45, p=0.014), anormal USG bulgusu
(%23 vs %6, p=0.021) ve tekrarlayan IYE orani (%83 vs %30, p<0.001) daha fazla idi. DMSA’da skar
orani da bu grupta daha yliksek olmakla birlikte fark anlamh dedildi (%50 vs %21, p=0.076).
Sonug: Hastane kaynakhh IYE gelisen yenidoganlarda etken biyik 6lglide E. coli disi
mikroorganizmalardir. Bu hastalarda anormal USG bulgusu cok az olup, higbir olguda yilksek derece
VUR ve renal skar saptanmamistir. Hastane kaynakli IYE saptanan yenidoganlara ileri gériintiileme
ydéntemlerinin uygulanmasi siklikla gerekmez. Ote yandan toplumsal kaynakh IYE saptanan
yenidoganlarda anormal gériintiileme ve tekrarlayan IYE orani daha biiylik cocuklardan farkli degildir.

Anahtar Kelimeler: Yenidoganda IYE, Hastane Kaynakli IYE, Non E.coli Patojen
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[Abstract:0287]

NUPS85 Iliskili Steroid Direngli Nefrotik Sendrom Fenotipik Spektrumunu
Genisleten Yeni Bir Varyant

Eda Didem Kurt Siikiir!, Emel Timugin2, Turgut Bastug3, Fatih Ozaltin!
1Hacettepe Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

2Acibadem Universitesi Biyoistatistik ve Medikal Informatik Bélimii
3Hacettepe Universitesi Biyofizik Anabilim Dal

Amag: Steroid-rezistan nefrotik sendrom (SRNS), hali hazirda glomeriler filtrasyon bariyerinin
batinligunia sadglayan 60°tan fazla genle iliskilendirilmistir. Bu genler arasinda, nikleer por
kompleksinin bilesenleri olan nikleoporinler (NUP) 6dnemli yere sahiptir. NUP85 varyantlarinin nefrotik
sendrom ve norolojik bozukluklarla iligkili oldugu bildirilmistir, ancak fenotipik spektrum tam olarak
bilinmemektedir. Bu olgu ile SRNS etiyolojisi arastirilan bir hastada daha 6nce tanimlanmamis
homozigot bir NUP85 varyanti tespit edilmis ve in silico analizlerle hastalik ile iliskisi ortaya
konulmustur.

Olgu: 15 yasinda erkek hasta, SRNS’ye bagli son dénem bébrek hastalidi, yarik dudak-damak ve hafif
derecede mental retardasyon ile basvurdu. Oykiisiinden, 10 yasinda SRNS tanisi aldigi, bébrek
biyopsisinde fokal segmental glomeriloskleroz goérildigli ve anne babasinin birinci derece kuzen
evliligi yaptigi 6drenildi. Indeks vakanin aile 6ykusiinde akraba evliligi ve pedigri analizi otozomal
resesif kalitimi destekler nitelikteydi. Tim ekzom dizileme (Whole exome sequencing-WES) analizi
sonucunda homozigot bir NUP85 varyanti tanimlandi (NM_024844.5: c.1379G>A, p.Arg460GIn) ve bu
varyantin GnomAD veritabaninda 0.000012 gibi oldukga dlslik bir minér alel frekansina sahip oldugu
ve daha 6nce homozigot olarak rapor edilmedigi saptandi. Segregasyon analizi, varyantin otozomal
resesif kalitim modeline uydugunu go6sterdi ve bu bulgu Sanger dizileme ile dogrulandi. Varyantin
patojenitesini dederlendirmek icin VARITY, PolyPhen-2, SIFT, REVEL, MutationTaster, GERP,
GenoCanyon, DANN ve Primates gibi in silico araglar ve molekller dinamik (MD) simulasyonlar
kullanildi. In silico analizler varyantin muhtemel patojenik etkilerini dogruladi; MD similasyonlar ile
mutasyonun protein yapisini bozarak glomeriler filtrasyon bariyer bitinligini bozdudu gosterildi.
Sonug: Bu olgu SRNS patogenezinde NUPlarin rolini ve NUP85 varyantlar ile iliskili fenotipik
heterojeniteyi anlama konusunda katki sunmaktadir. Genetik varyantlarin hastalik mekanizmalarina
etkisini anlamada fonksiyonel calismalar halen altin standart uygulamalar olsa da in silico uygulamalar
ve MD similasyonlar gérece kolay ulasilabilirlik, laboratuvar alt yapiya daha az gereksinim nedeniyle
umut vadetmektedir.

Anahtar Kelimeler: molekiler dinamik simulasyonlar, nefrotik sendrom, ntkleoporin
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[Abstract:0289]

Steroid Direngli Nefrotik Sendromda Nadir Bir Komplikasyon: Panoftalmi

Osman Orkun Cankorur!, Duygu Gulli!, Bettl Pehlivan Zorlu!, Asl Kantar!, Fatma Devrim?, Stkran
Keskin Gézmen?, Derya Ozmen?, Orhan Deniz Kara?, Sevcan Hatipoglu2, Omer Karti3, Nida Dingel?,
Erkin Serdaroglu?!

15,B.U Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi
Bilim Dal

2Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dal

3Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Nefrotik sendrom (NS); adir proteiniri, hipoalbuminemi, 6dem ve siklikla hiperlipidemi ile
gézlenen klinik tablodur. Ilk tedavi kortikosteroiddir. Kortikosteroid yan etkisi gelisen ya da steroide
direncli hastalarda immun sistemi dizenleyici ya da baskilayici tedaviler kullaniimaktadir. Ancak bu
tedavilerin bilinen ciddi yan etkileri mevcuttur. Steroid direngli nefrotik sendrom tanisi ile takip edilen;
steroid ve mikofenolat mofetil tedavisi altinda iken panoftalmi ve sepsis gelisen bir olgu sunulmustur.
Olgu: ilk kez 2,5 yasinda iken nefrotik sendrom tanisi ile steroid tedavisi baglanan olgunun takibimizde
steroid tedavisine direngli olmasi nedeni ile yapilan biyopsisi normal olarak raporlanmistir. Olguya
izlemde uzun sireli siklosporin tedavisi verilmistir. 7 yasinda klinik sikayetlerinde artis ve sik albimin
ihtiyaci olmaya basladi. Yeterli yanit alinamamasi nedeni ile mikofenolat mofetil tedavisine gegilmistir.
Tedavinin 2. ayinda albimin ihtiyaci nedenli yatisi sirasinda; go6zlerinde kizariklik ile baglayan tablo
g06z hastaliklari ile konjontivit olarak dederlendirildi ve tedavisi netilmisin ile baslandi. 12 saat sonra
belirgin tek tarafli periorbital 6dem, skleral hiperemi ve agrili gbz hareketleri nedeni ile hasta orbital
selllit 6n tanisi ile Orbital MRG cekildi. Persistent hiperplastik primer vitreous benzeri gérinim
saptandi.

Orbital selllit olmasi nedeni ile yakin saatlik izlemi ve geredinde acil vitrektomi 6nerilen olgunun dis
merkeze sevki yapildi. Hastanin operasyon sirasinda alinan intravitreal drneklemede s.aureus Uremesi
takiben kan kultliriinde s.aureus Uremesi gorildi. Hastanin izleminde panoftalmi ve sepsise badli
kaybedildi. Bu olgu sunumu ile uzun dénemli steroid tedavisinin ve mikofenolat mofetilin nadir
komplikasyonu olan panoftalmiye dikkat gekilmesi amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik Sendrom, Panoftalmi, Steroid, Mikofenolat Mofetil
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[Abstract:0294]

Spina Bifidaya Bagh Norojenik Mesaneli Olgularda Kronik Bobrek Hastaligi

Sikriye Hacikara!, Giilce imamoélul, Sibel Tiryaki2, Fatma Mutlubag?!
!Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji
2Ege Universitesi Tip Faklltesi Hastanesi Cocuk Uroloji

Amag: Spina bifidali gocuklarda kronik bdbrek hastaliginin(KBH) artmasiyla renal replasman tedavi
ihtiyaci siklasmaktadir. Hemodiyaliz(HD) ve periton diyalizi programlarinda olan pekcok hasta renal
transplantasyon(RT) igin nefroloji ve Uroloji rutinin icinde yer almaktadirlar. Noérojenik mesane(NM),
akut piyelonefritler(AP), renal skarlasma, sekonder vezikolireteral reflii(VUR), dlizensiz temiz aralikh
kateterizasyon(TAK) yapilmasi ve antikolinerjik tedavi kullanmama gibi riskler KBH ardindan son
dénem bobrek hastaligina(SDBH) neden olur. Spina bifidali hastalarda KBH yUkin( azaltmak ve RT'ye
uygun hasta olusturmak igin multidisipliner bir yaklasim gerekmektedir. Calismamizda 4 olguda gelisen
KBH'ye vurgu vyapmak ve RT'ye hazirhk silrecine dikkat c¢ekmek amaglanmistir.
Olgu: Olgul. Spina bifida nedeniyle paraplejik, 7 yasinda kiz AP ile yatirildi. Son 3 yildir gocuk nefroloji
kontrollerine getirilmedigi TAK-oksibutinin tedavilerini kullanmadigi 6grenildi. Serumkreatinin(SCr)
1,7mg/dl ve eGFR:38 hesaplandi. Ultrasonda(US) bilateral grade3 hidrolireteronefroz(HUN),
sintigrafide bilateral parankimal disfonksiyon, iseme sistoliretrografisinde(MSUG) bilateral evre5VUR
ve Urodinamide kiigiik mesane hacmi ve asirn aktif mesane saptandi. Antikolinerjik, TAK(8x) ve KBH
icin destek tedavileri baslandi. Cocuk Uroloji takiplerinde ®ncelikle antireflii cerrahisi yapilmasi
planlandi. Olgu2.Spina bifida
nedeniyle paraplejik, 15yasinda erkek olgunun son 10yildir cocuk nefroloji kontrollerine getiriimedigi
dgrenildi. Bu sirecte TAK ve antikolinerjik kullanmamis. izlemde AP sirasinda SCr5,5mg/dl saptanip
tedavi ardindan 4,6mg/dl’'e geriledi. KBH destek tedavisi baslandi. US’de bilateral grade 3HUN,
MSUG'da sol evre5 VUR, divertikiller, trodinamide normal mesane kapasitesi, ylksek detrisor
basinglariyla rezidi ve hiperrefleks mesane saptandi. TAK(8x) ve oksibutinin baslanip pediatrik troloji
tarafindan blyltme sistoplastisi planlandi.
Preemtif RT planlanacak. Olgu3.Spina bifida icin opere ventrikiloperitoneal(VP) santh, paraplejik
olmayan, 6 yasindaki kiz hasta AP igin yatinldi. Alti ayliktan beri dizenli TAK(8x)yapan oksibutinin
kullanan ve kontrollere getirilen hastada, US’de bilateral grade 3HUN, MSUG’da sol evre4 VUR,
urodinamide disuk kapasiteli dlisik kompliyansli ve ylksek basingli mesane, sintigrafide bilateral skar
ve sol atrofik bébrek mevcut olup, SCr:1,36 mg/dl, eGFR:48 idi. Yineleyen IYE 6ykisi olan hastaya
antikolinerjik ve KBH destek tedavileriyle, profilaksi-TAK devam edildi. Yliksek basingli mesane ve
skarl bobredi olan olguya 6ncelikle videolirodinami ile es zamanh VUR cerrahisi planlandi. Olgu4.Spina
bifida igin opere olmus VPsantl, paraplejik, 15yasindaki erkek hasta; dizenli gocuk nefroloji izlemine
getirilmistir ve dizenli olarak TAK uygulamistir. US’de bilateral 3HUN, MSUG’da bilateral evre5 VUR,
sintigrafide bilateral multiple skar ve lirodinamide yetersiz mesane kapasitesi saptanarak VUR cerrahisi
ve blylitme sistoplastisi uygulanmistir. izlemde KBH evresi artan hasta 6 aydir HDprogramina
alinmigtir. RT sureci baslatiimistir.
Sonug: Spina bifidali olgularda KBH'nin engellenmesinde ana etmen ndrojenik mesane
disfonksiyonunun iyi yonetilmesidir. Hastalarin bulgularina goére koruyucu yaklasimlar degiskenlik
gosterebilir. Bunlara ragmen SDBH olusmus hastalar icin de mesane blyltme operasyonlari ve TAK
devamlligi ile RT slireci baslatilabilir.

Anahtar Kelimeler: sipina bifida, nérojenik mesane, kronik bébrek hastaligi

~ 252 ~



Uluslararasi Katihmlh f‘a’ﬁ%
Q)(;ocuk >
), Nefroloji e
EREEAK ongresi “'iﬁ ) - N

-

[Abstract:0296]

Tip 1 diyabetes mellitus tanili cocuk hastalarda serum iirik asit degerleri ile
mikroalbuminiiri iliskisi

Mihriban inézii!, Yiiksel Yasartekin2, Ugur Ufuk Isin3, Ayse Derya Bulus?

LAnkara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

2Ankara TC. SBU Atatlirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali,
Ankara

3Ankara TC. SBU Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Anabilim Dali, Ankara

Amag: Tip 1 diyabetes mellitus (T1DM) diyabetik bébrek hastaligi (DBH) gibi mikrovaskiler
komplikasyonlarla seyreden kronik hastaliklardan biridir. DBH progresif seyirlidir ve son dénem bdbrek
yetmezligi ile sonuclanabilir. Mikroalbuminiri DBH'nin en erken belirtecidir. Serum Urik asit (SUA)
seviyeleri DBH ile iligkilidir. HiperUrisemi diyabetik hastalarda, metabolik anormallige; kardiyovaskler
hastaliga; kronik bobrek hastaligina ve hipertansiyona sebep olan ve dedistirilebilir faktérlerden biridir.
Calismamizda T1DM'li pediatrik hastalarda SUA dizeyleri ile DBH'nin en erken belirtisi olan
mikroalbuminri arasinda bir iliski olup olmadigini arastirmayi amacladik.
Gereg-Yontem: Endokrinoloji polikliniginde en az 1 yildir TIDM tanisi ile izlenen, 1-21 yas aralifinda
hastalar dahil edilerek dosyalari retrospektif olarak incelendi. Hastalar normoalbuminirik ve
mikroalbumintirik olarak 2 gruba ayrildi. Son 3 vizit ortalama SUA dederleri hesaplandi. eGFR>=140
ml/dk/1.73 m2 hiperfiltrasyon olarak tanimlandi. Ayrica hastalar SUA <4 mg/dL ve >=4 mg/ dL olarak
2 gruba ayrildi.

Bulgular: T1DM tanili 84 hastanin (K/E: 0.78) ortalama yasi 13.3+3.9 yil, ortalama diyabet sureleri
71.4%£44.1 aydi. Hastalarin %15.4'iinde mikroalbimintri saptandi. Ortalama SUA seviyesi 3.88+1.1
mg/dL saptandi, mikroalbuminlirik ve normoalbuminirik gruplar arasinda farklihk gdstermedi ve
benzer olarak cinsiyet, yas, diyabet baslangic yasi, diyabet silresi, BMI, sistolik ve diyastolik kan
basinglari, eGFR, HbA1c agisindan da gruplar arasinda anlamli fark yoktu. Otuz sekiz hastanin (%45.2)
ortalama SUA dederi >=4 mg/dl| olarak belirlendi. Ortalama SUA dederi >=4 mg/dL olan hastalarda
mikroalbiminirik hastalarin orani, normoalbimintrik hastalara gére 4.03 kat daha yliksek bulundu
(p<0.05, OR: 4.03, 95% CI: 1.19-13.62). Hastalarin 16'sinda (%19.04) hiperfiltrasyon tespit edildi.
Hiperfiltrasyonu bulunan hasta grubunda ortalama SUA dlzeyi 3,88+1,10 mg/dl saptandi.
Hiperfiltrasyon bulunan ve hiperfiltrasyon bulunmayan hasta grubu arasinda SUA dlizeyleri agisindan
fark saptanmadi. Hiperfiltrasyonu bulunan hasta grubunda, mikroalbimintrik hasta orani,
normoalbimintrik hasta oranina gére daha ylksek bulundu (p<0.05, OR: 5.22, 95% CI: 1.45-18.78)
(Tablo 1). Ortalama SUA ile spot albimin/kreatinin orani, HbA1lc, total kolesterol, sistolik kan basinci
ve eGFR arasinda bir korelasyon saptanmadi. Ortalama SUA dlzeyi ile yas arasinda orta dlzeyde
pozitif iliski varken (p<0,05); ortalama SUA dlzeyi ile diyabet siresi, BMI, diyastolik kan basinci,
kreatinin ve trigliserit dlzeyleri arasinda pozitif yénde zayif bir iliski bulundu (p<0.05).
Sonug: SUA dizeyleri DBH riskiyle iliskilidir ve hiperlrisemi ile albUmintri gelisimi arasindaki iliski
bilinmektedir. Hiperlirisemiyi tanimlamak igin halihazirda farkh referans dederleri kullaniimakta ve
calismalar net bir cut-off dederin bulunmadigini géstermektedir. Calismamizda T1DM'li hastalarda SUA
>=4 mg/dL olanlarda mikroalbuminlri oraninin arttigi gosterilmistir. TLDM'li hastalarda hiperirisemi
tanimi igin daha cgok calismaya ihtiyag olmakla birlikte T1DM'li hastalarda gok daha distik SUA
duzeylerinde bile DBH acisindan yakin takip edilmesi uygun olacaktir.

Anahtar Kelimeler: diyabetes mellitus, cocuk, serum Urik asit, mikroalbumindri
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Tablo 1. Ortalama SUA diizeyi ve eGFR'ye gore yapilan simiflandirmalarda normoalbiiminiirik ve mikroalbiiminiirik

gruplarin karsilastirilmasi

normoalbuminiirik mikroalbuminiirik

(n:71)
Ortalama SUA (mg/dL)
<4 43 (%60.6)
>=4 28 (%39.4)
eGFR (ml/dk/1.73 m2)
<140 61 (%85.9)
>=140 10 (%14.1)

P*: Pearson Chi-square, Fisher’s exact test

(n:13)

3 (%23.1) 0.01*
10 (%76.9)

7 (%53.8) 0.01*
6 (%46.2)
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[Abstract:0299]

Basit Renal Kist Olgularinin Hematolojik Parametrelerinin Degerlendirilmesi

Arife Uslu Gékceodlu )
Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Nefroloji Bolumi, Antalya

Amag: Basit renal kist, kiiboidal veya yassilasmis epitel hicreleri ile kaplh serdz sivi ile dolu ince duvarh
keseler olup; olusumlarinin iskemi veya obstriiksiyona karsl hipertrofik bir yanit oldugu
distnulmektedir. Hastalar tipik olarak asemptomatiktir ve ailelerinde bobrek fonksiyon bozuklugu
Oykusu yoktur. Calismanin amaci, basit renal kist tanili hastalarin hematolojik parametrelerinin
degerlendirilmesidir.

Gereg-Yontem: Basit renal kist tanisi almis 18 yasin altindaki, enfeksiyon klinigi olmayan, C-reaktif
protein dederlerinin normal olan ve demir eksikligi anemisi olmayan hastalar ve hasta grubuna yas ve
cinsiyet olarak benzer olan saghkh kontrol grubu calismaya alindi. Hasta ve kontrol grubunun
hemogram parametrelerinde hemoglobin, hematokrit, |6kosit, trombosit, ortalama korpuskilar hacim
(MCV), ortalama korpuskiler hemoglobin (MCH), ortalama korpuskiler hemoglobin konsantrasyonu
(MCHC), ortalama trombosit hacmi (MPV), eritrosit dagilim genisligi (RDW) kayit edildi. Hemogram
parametrelerinden RDW dederlerinin trombosit dederlerine orani (RPR) hesaplandi ve kayit edildi.
Hasta grubunun kist boyutu ve serum kreatinin dederleri kayit edildi.
Bulgular: Basit renal kist tanili 14 hasta ve 8 saglikli kontrol grubu calismaya alindi. Ortalama yaslari
hasta grubunda 13+3,2 yil, kontrol grubunda ise 10+ 4 yildi ( p> 0.05).Hasta grubunun tek bébrekte
1 adet kisti ve ortalama renal kist boyutu 13, 6+£5,7 mm idi ve ortalama serum kreatinin dederi 0,6+0,1
mg/dl idi. Hasta ve kontrol grubunda hemoglobin, hematokrit, MCV, MCH, MCHC, MPV, RDW, I6kosit
dederleri benzerdi. Trombosit sayisi hasta grubunda kontrol grubuna gére anlamh dustk (p<0.01)
saptandi. RPR orani ise hasta grubunda anlamlh ylksek (p<0.05) bulundu.
Sonug: Literatirde basit renal kist tanili hastalarda eritropoetin artisina sekonder hemoglobin, eritrosit
sayisi ve hematokrit konsantrasyonunda artis olabilecedi bildirilmistir. Bununla beraber trombosit
sayisinin eritropoetinden fazla etkilenmedigi bildiriimektedir. Calismamizda hasta grubunda kontrol
grubuna goére trombosit sayisi ve RPR orani arasinda farklilhidi aciklamak igin daha genis galismalara
ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: basit renal kist, cocuk, hemoglobin, trombosit, eritrosit dagilim genisligi

Tablo1

Ozellik Basit renal kist (n=14) Kontrol (n=8) p
Hemoglobin (g/dl) 13,6+0,8 13,3+0,7 >0.05
Hematokrit (%) 4125 39425 >0.05
MCYV (fl) 82,9 +7,1 80,2+4,3 >0.05
RDW (%) 13,2 +1,5 13,4+0,5 >0.05
MCH (pg) 2742 26+1 >0.05
MCHC (g/dl) 33+1 33+1 >0.05
Lokosit (sayr/mm?) | 870042433 862142380 >0.05
Trombosit (sayy/mm?) 303000+£70000 378000+53000 <0.01*
MPV (f1) 10+1 9+1 >0.05
RPR 0.045+0.013 0.035+0.05 <0.05%*

Hasta ve kontrol grubunun hematolojik parametrelerinin karsilastirilmasi
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[Abstract:0300]

Immunoglobulin A Vaskulitinde Nadir Bir Bulgu: Penis Tutulumu

Tankut Sisik?, Arife Uslu Gokceoglu?

1Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Faklltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Antalya

2Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Nefroloji Bolumi, Antalya

Amac: Immunoglobulin A vaskuliti, cocukluk caginda sik gériilen I8kositoklastik vaskulit tartddr.
Siklikla cilt, eklemler, gastrointestinel sistem ve bdbreklerin tutulumu gérilmektedir. Penis tutulumu
ise nadir olarak bildirilmektedir. Klinigimize penis tutulumu ile basvuran Immunoglobulin A Vaskuliti
tanih olgu sunulmaktadir.
Olgu: 7 yasindaki erkek hasta penis bélgesinde kizariklik ve sislik yakinmasi ile Cocuk Acil Servisine
basvurdu. Hastanin fizik muayenesinde penis dorsal boélgesinde ekimotik alan ve 6¢dem goérildi.
Travma Oykisi yoktu. Tetkiklerinde trombosit dederi normal ve akut faz reaktanlari negatif saptandi.
idrar tetkikinde hematiiri ve proteiniri saptanmadi. izleminde alt ekstremitede purpura gelisen
hastada karin agrisi da olmasi nedeni gastrointestinal sistem ve penis tutulumu igin steroid tedavisi 1
mg/kg/glin dozunda baslandi. 3 glin iginde penis lezyonu ve 6demi tamamen duizeldi. Cilt bulgulari 4
hafta iginde tamamen duzelen hastanin renal tutulumu saptanmadi.
Sonug: Immunoglobulin A vaskulitinde penis tutulumu nadir olarak bildirilmektedir. Kendini sinirlayan
bir o6zellik gibi goérindigtinden Immunoglobulin A vaskulitinde penis tutulumu tedavisinde
kortikosteroid tedavisinin baslatilip baslatiimayacagi agik degildir. Ozellikle sistemik tutulumu olan
secilmis vakalarin tedavisinde kortikosteroidlerle tedavi disunlebilir.

Anahtar Kelimeler: immunoglobulin A vaskuliti, penis tutulumu, gocuk
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Resim 1

Olgunun bagvurudaki penis lezyonu
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[Abstract:0301]

Bobrek nakli sonrasi kronik Norovirus enfeksiyonu gelisen gcocuk hastada oral
yolla uygulanan immunoglobulin tedavisinin etkisi: Olgu sunumu

Aslihan Daddeviren Ercan?, Riveyda Gilmez!, Ozlem Kalaycik Sengiil?, Salih Tirkmen3, Nilufer
Goknart

1Goztepe Prof. Dr. Stleyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim
Dal,Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

2Goztepe Prof. Dr. Sileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Gastroenteroloji ve Beslenme Bilim Dali,Istanbul

?Gdztepe Prof. Dr. Stileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Istanbul

Amag: Norovirls; tim dinyada her yas grubunda akut gastroenterit salgininin en yaygin nedenidir.
Cocuklarda gastroenteritlerin rota virlsten sonra en sik ikinci nedenidir. Primer veya bdbrek nakline
bagh sekonder immin yetmezligi olan hastalarda tekrarlayan ishal ataklari ile kronik seyir
gosterebilmektedir. Tedavide ilk segcenek destek tedavisi ve imminsupresyonun azaltilmasidir. Diger
tedavi secenekleri arasinda Ribavirin, Nitazoksanid, Metronidazol ve intravendz imminglobilin (IVIG)
tedavisi yer almaktadir. Bu tedaviler disinda kronik No6roviris ishalinde oral immunogloblilin
uygulamasi da 6énerilmektedir.

Olgu: Sistinozise ikincil son dénem bobrek hastaligi nedeniyle 6 yasinda dis merkezde kadavradan
bobrek nakli olan 11 yasindaki erkek hastaya 1 yildir devam eden ishal sikdyeti nedeniyle gocuk
gastroenteroloji tarafindan endoskopi ve kolonoskopi yapildi. islem sonrasi genel durumu kétiilesen
hastanin tetkiklerinde bobrek fonksiyon testlerinin bozuldugu gorllerek tarafimiza danigildi.
Ozgecmisinde nakil sonrasinda ilag uyumsuzlugu nedeniyle 6 kez bdbrek biyopsi kanith humoral
rejeksiyon ve bu nedenle coklu immunsupresif tedavi kullanma 6yklsl mevcuttu. Fizik muayenede
hipotansiyon (80/50 mmHg) ve dehidratasyon disinda 6zellik yoktu. Basvuru tetkiklerinde pansitopeni
(hgb:8,2 g/dl, wbc: 2800/uL, plt: 144.000/uL), lenfopeni (leu:0,3 103/uL), akut bdbrek hasari
(Ure:397 mg/dl, kreatinin:12,68 mg/dl), hipopotasemi (2,9 mmol/l) ve metabolik asidoz (ph:7,36,
HCO3:14,7, BE:-6,5) mevcuttu. Bazal kreatinin dizeyi 1,7mg/dl olan hastada mevcut klinik kronik
bobrek hastaligi zeminde akut bobrek hasari olarak dederlendirildi. Bobrek biyopsisi yapildi ancak
rejeksiyon lehine bulgu saptanmadi. Endoskopik ve kolonoskopik biyopsilerin patolojik analizi
normaldi. Kemik iligi biyopsisinde atipik hiicre gortlmedi. Gayta direkt bakisinda 6zellik yoktu. Gayta
PCR testinde Noérovirlis yuksek titrede pozitif sonuglandi. Hastaya 6nce devamli hemodiyafiltrasyon,
ardindan aralikli hemodiyaliz yapildi ve uygun hidrasyon sadlandi. Mikofenelat mofetil, Mikofenolik asit
ile degistirildi ancak ishalin devam etmesi lizerine Takrolimus tedavisi Evorolimus ile degistirildi. Destek
tedavisi olarak kullanilan 1 gr/kg IVIG tedavisine ragmen ishal sikligi ve miktari azalmadigi igin 200
mg/kg/doz immunoglobulin oral yolla uygulandi. ilaca bagli herhangi bir yan etki gézlenmedi. ilk
dozdan hemen sonra ishal dizeldi ancak yedinci gin tekrar basladi. Bu nedenle haftada bir 200
mg/kg/doz toplam 4 doz oral immunoglobulin uygulandi. Ardindan hasta ayaktan izleme alindi. Son 4
aydir devam eden takiplerinde hig ishali tekrarlamadi. Son poliklinik kontrollinde genel durumu iyiydi
ve serum kreatinin: 2,2mg/dl olup stabildi.

Sonug: Kronik ishali olan bdbrek nakilli hastalarda Norovirus akilda tutulmalidir. Bizim vakamizda
oldugu gibi kronik Norovirlis gastroenteritinin tedavisinde oral immunoglobulin tedavisinin kullaniminin
yliz glldirict sonuglar olmakla birlikte 6zellikle gocuk bdbrek nakilli hastalarda daha gok klinik
calismaya ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: bobrek nakli, Noérovirus, gastroenterit, oral immunglobdilin
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[Abstract:0302]

Membrano6z nefropati ve anti tubuler bazal membran antikoru birlikteligi: Vaka
sunumu

Zeynep Nagehan Yirik Yildirrm?, Dilara Nursal?, Giinay Mahmudoval, Bagdagiil Aksu?!, Ozge
Hirdogan2, Yasemin Ozliik?, Isin Kilicaslan2, Onder Yavascan3, Alev Yiimaz!

{stanbul Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali

2[stanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali

3Medipol Universitesi, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali

Amag: Membrandz nefropati, pediatrik hastalarda nadirdir ve nefrotik sendromlu gocuklarin yalnizca
%1,5'ini olusturur. Literatlirde anti-tlibller bazal membran (TBM) antikorlarinin eslik ettigi az sayida
olgu bildirilmistir. Burada membran6z nefropati ve anti-TBM antikoru birlikteligi olan bir cocuk hasta
sunulmustur.

Olgu: 2 Yas 8 aylik kiz hasta, sekiz aydir devam eden aralikli gbzlerde sislik, idrar renginde koyulasma
sikayeti ile basvurdu. Anne baba arasinda 3. derece kuzen evliligi mevcuttu. Basvuru sirasinda
muayenesinde pretibial 6dem ve hipertansiyon saptandi. Tam idrar tahlilinde proteiniri ve hematdiri
go6zlendi, spot idrar protein/kreatinin orani 12 mg/mg idi. Bdébrek fonksiyon testleri normaldi. Serum
albimin: 2,05 g/dL, C3: 91 mg/dL (normal), C4: <2 mg/dL (distk) idi. Anti nikleer antikor, anti-
dsDNA ve lupus antikoagulanlari negatifti. Renal ultrasonografi (usg) ve Doppler usg normaldi. Bobrek
biyopsisi yapilan hastanin isik mikroskobi bulgulari glomerl bazal membranlarinda diffiiz kalinlasma,
duplikasyon ve fibroselller kresentler igeren evre 3 membrandz nefropati ile uyumlu bulundu (Resim
1). Immunhistokimyasal incelemede C4d’ nin bazal membran boyunca graniler pozitivitesi bu taniyi
desteklemekteydi. Imminfléresan mikroskobik incelemede bazal membranda diffiiz graniiler IgG, C3,
IgM, Kappa, Lambda ve Clq pozitivitesi belirlenip, IgA negatifligi disinda full house patern olarak
raporlandi. Tubulus bazal membranlarinda diffiiz poliklonal IgG ve C1q lineer pozitivitesi belirlendi
(Resim 2). Serolojik olarak Fosfolipaz A2 reseptor antikoru (PLA2R) ve anti-glomertler bazal membran
antikoru negatif, anti-tibtler bazal membran antikoru pozitif sonuglandi. Klinik, laboratuvar ve biyopsi
sonuglariyla hastaya, anti-TBM antikorlarinin eslik ettigi membrandz nefropati tanilar konuldu.
Hastaya 5 doz pulse steroid tedavisi uygulandi, ardindan oral 2 mg/kg/gun seklinde devam edildi.
Tedavinin ikinci haftasinda proteiniri %75 geriledi, serum albimin ve C4 dizeyi normale dondd.
Sonug: Cocukluk caginda cok seyrek goriilen anti-TBM antikorlarinin eglik ettigi membrandz nefropati
vakasl sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Membranéz nefropati, anti tubuler bazal membran antikoru, anti-TBM antikoru,
gocuk
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Glomerul bazal membranlarinda diffiiz kalmla;ma ve duphkasyon (Perzodzk asit schiff, x400)
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[Abstract:0304]

Nefronofitiziye Sekonder Kronik Bobrek Hastaligi ve Homosistiniiri birlikteligi:
Olgu Sunumu

Giinay Mahmudova!, Zeynep Nagehan Yirik Yildinm?, Dilek Giines?, Sileyman Talha Oner3, Ayca D.
Aslanger3, Oya Uyguner3, Dilara Nursal!, Bagdagul Aksu?, Alev Yilmaz?!

{stanbul Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali

2[stanbul Universitesi, Cocuk Saglhg Enstitiisi

3istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Ana Bilim Dali

Amacg: Nefrofitizi, kistik bobrek hastaliklari iginde yer alan ve son donem bébrek hastaligina (SDBH)
ilerleyen, otozomal resesif gecis gdsteren bir hastaliktir. Klasik homosistinliri ise sistatyonin beta
sentaz enzimindeki eksiklik sonucu ortaya gikan nadir bir kalitimsal metabolik hastaliktir. Bu makalede,
kronik bobrek hastalidi (KBH) nedeniyle izlenen ve etiyolojik arastirmalar sirasinda Nefronofitizi ve
Klasik Homosistinliri  birlikteligi saptanan alti yasindaki bir cocuk hasta sunulmustur.
Olgu: Oksiriik sikayeti ile basvuran alti yasindaki erkek hastanin fizik muayenesinde ekspirium
uzunlugu disinda 6zellik yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde kan Ure azotu 69 mg/dL ve GFH: 42
ml/dk/1,73 m2 idi. Renal ultrasonografide bilateral bébrek boyutlarinda kiigiilme ve parankimal
ekojenitede artis izlendi. G6z muayenesinde ‘selofan makulopati ve bilateral iridodenezis, gozdibi
incelemesi dogal’ goriildi. Bu bulgu lzerine bag dokusu hastaliklari agisindan tetkik edilen hastanin
plazma homosistein diizeyi 360 pmol/L (N:3,3-8,3) olarak saptandi. idrar organik asit analizinde
metilmalonik asit atihmi saptanmadi. B12, folik asit ve karnitin-asil karnitin analizinde propiyonil
karnitin dlzeyi normaldi. Plazma metyonin dlzeyi ylksek saptandi. Klinik ekzom dizi analizinde NPHP4
geninde homozigot ¢.3044+1G>T ve CBS geninde c.1039G>T p.(Gly347Cys) homozigot mutasyon
saptandi. Boylece KBH nedeni olarak Nefronofitizi tanisi alan hastada ayni zamanda homosistiniri
varhi§i da tespit edildi. Homosistintri tanisi ile hastaya B6 vitamini, folik asit, betain ve metyoninden
kisith diyet tedavisi ve ayrica KBH tedavisi baslandi.
Sonug: Bu vaka, cocukluk caginda iki nadir hastaligin birlikteligi ve hastalara multidisipliner yaklasimin
Onemini vurgulamak igin sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Nefronofitizi, homosistin(ri, kronik bobrek hastaligi, metabolik hastalik
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[Abstract:0305]

ADCK4 mutasyonu saptanan ailesel nefropati: Olgu sunumu

Bagdagul Aksu?!, Glinay Mahmudova!, Dilara Nursal!, Tugba Kalayci?, Ayca Aslanger?, Dilek Giines3,
Zeynep Nagehan Yurik Yildirnrm?!, Oya Uyguner?, Alev Yilmaz!

listanbul Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali

2fstanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali

3istanbul Universitesi, Cocuk Saglig Enstitiisi

Amag: Koenzim Q10 eksikligi ile iligkili COQ8B /ADCK4 (AarF Domain Containing Kinase 4) mutasyonu
ailesel nefropati, steroid direncli nefrotik sendrom (SRNS) ve son dénem bobrek hastaligi (SDBH) ile
iliskilidir. On cocuklu ailenin dort cocugunda COQ8B/ ADCK4 klinik ekzom dizi analizinde homozigot
NPHP4 geninde ¢.3044+1G>T ile CBS geninde ¢.1039G>T p.(Gly347Cys) patolojik varyantlar
saptanan ve SDBH gelisen 4 olgu sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: 17 yasinda kiz hasta, ailenin 3.cocugu, cocuk acile bas dénmesi ve karin agrisiyla
basvurdu. Kan basinci: 140/87 mmHg (>95.p) idi. Anne baba arasinda akrabalik yoktu, ancak ayni
kéyden olduklari 6grenildi. Ailede bobrek hastaligi 6ykisi yoktu. Kan Ure azotu 38,5 mg/dL ve GFH:
52 ml/dk/1,73 m2 ve 3 gr /guin proteinlri saptandi. Nedeni bilinmeyen kronik bobrek hastaligi (KBH)
tanisiyla izlenen hastada 3 yil sonra SDBH gelistigi icin hemodiyaliz baslandi ve bundan 2 yil sonra
baska bir merkezde abladan bdbrek nakli yapildi.

Olgu 2: 16,5 yasinda erkek hasta, daha 6nce saglikli oldugu ifade edilen ailenin 5.gocugu, istahsizlik
ve halsizlik sikayetleriyle gocuk poliklinigine basvurdu. Kan basinci 140/98 mmHg idi. Kan lre azotu
340 mg/dL, GFH: 4,5 ml/dk/1,73 m2 idi. Acil hemodiyaliz baslandi ve 7 ay sonra babadan bdbrek nakli
yapildi. Ayni aileden iki hastanin SDBH olmasi nedeniyle ailesel nefropati dlslntlerek gdnderilen
genetik analizde her iki hastada da COQ8B geninde homozigot mutasyon saptandi. Ailenin diger
cocuklar tarandi, diger iki kardeste GFH 60-65 ml/dk/1,73 m2 oldugu ve proteinlri varligi saptandi.
Bu hastalara Anjiotensin 2 reseptdr blokeri ve oral CoQ10 tedavisi baslandi. Ancak aile ilaci temin
etmekte maddi acidan zorlandidi igin tedaviyi diizensiz ve 6nerilenden distk dozda kullanmis olup her
iki  hastada da ortalama 5 vyl icinde SDBH (gelisti ve hemodiyalize baslandi.
Sonug: Erken baslangigh ve ailevi nefropati olgularinda CoQ10 takviyesinin erken dénemde
baglanmasinin hastalarda proteinlriyi azaltabilecegi pek c¢ok calismada gosterilmistir. Bizim
hastalarimizda 6zellikle Vaka 3 ve 4'te erken donemde oral CoQ10 tedavisi baslanmasina ragmen
yasanan maddi zorluklar nedeniyle 5 yil icinde SDBH gelismistir.

Anahtar Kelimeler: Koenzim Q, ADCK4, ailesel nefropati, kronik bobrek hastalgi
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[Abstract:0306]

NPHP1 delesyonu ve nefronofitizis: Akraba evliligi ve farkh klinik
prezentasyonlarda dort olgu incelemesi

Muhammed Giig, Mukaddes Kalyoncu
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Trabzon

Amag: Nefronofitizis otozomal resesif gegisli kistik bir bobrek hastaligi olup gocukluklarda son dénem
bobrek hastaligi (SDBH)'nin en sik genetik nedenlerinden biridir. Genetik kalitimi NPHP gen ailesindeki
mutasyonlarla iligkili olup en sik mutasyona ugrayan gen NPHP1 genidir. Burada, bébrek biyopsilerinde
non-spesifik bulgularin oldugu, gecikmis olarak genetik taninin konuldugu (NPHP1 delesyonu) dort
kardesi sunmayil amacladik.

Olgu: Olgul: On doért yasinda iken klinigimize SDBH tablosunda basvuran kiz hastanin renal
ultrasonografisinde bébreklerin parankim ekojenitesinin arttigi ve hipoplazik oldugu saptandi. Bobrek
biyopsisi kronik zeminde gelisen aktif tubulointerstisyel nefrit ile uyumlu bulundu.
Olgu2: Olgul’den bir yas kiiglk erkek kardesi 15 yasinda iken serum kreatinininde artis ile basvurdu.
Benzer sekilde ultrasonografide bébrek parankim ekojenitesinin arttigi, sag bobrek orta kesimde 8x8
mm basit kortikal kist oldugu goérildi. Bébrek biyopsisinde minimal interstisyel fibrozis, tlbuler atrofi
ve glomeriillerde hafif siddette diffliz mezengial matriks artisi goérildi. izleminin altina yilinda SDBH
gelisip hemodiyaliz baglandi. Yapilan genetik analizde, SNP array testinde 2q13 lokusunda 130,445 kb
(NPHP1, MALL ve MTLN genlerini iceren) delesyon saptandi.
Olgu3: Olgul’den bes yas kiglk kiz kardes 13 yasinda iken serum kreatinininde artis ile basvurdu.
Ultrasonografide her iki bobrek parankim ekojenitesinin arttigi goérildi. Bébrek biyopsisi, kronisite
bulgulan iceren diffiiz proliferatif glomeriilonefrit ile uyumlu bulundu. izleminin Gglinci yilinda SDBH
gelisip hemodiyaliz baslandi.

Olgu4: Olgul’den alti yas blyuk kiz kardesi yirmi U¢ yasinda gebelik sirasinda kronik bobrek hastaligi
(KBH) tanisi aldidi, bobrek biyopsisi yapilmadidi ve izleminin Gglnct yilinda SDBH gelisip hemodiyaliz
baslanmis oldugu 6grenildi. Anne baba arasinda birinci derece akraba evliligi olup daha 6nceden ailede
KBH 6yklsl yokken, son kardesin basvurusundan iki yil sonra hastalarin teyzeoglunda SDBH gelisip
hemodiyaliz baslandigi ve vyapilan genetik incelemede benzer delesyon saptandidi 6grenildi.
Sonug: Hastalarin bobrek biyopsilerinde nefronofitizis distindiren bulgular olmamasina ve birbirinden
farkl biyopsi bulgulari olmasina karsin NPHP1 geninde delesyon saptanmistir. Burada olgular, 6zellikle
soygecmiste anne baba arasinda akraba evliligi olan ve farkh klinik prezentasyonla bagvuran hastalarda
tani koymada genetik analizin 6nemini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Nefronofitizis, kistik bobrek hastalidi, akraba evliligi, NPHP1 geninde delesyon
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[Abstract:0307]

Persistan mikroskobik hematiirisi olan kiz hastada gecikmis Alport Sendromu
tanisi ve COL4A5 mutasyonu

Muhammed Giig, Mukaddes Kalyoncu
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Trabzon

Amag: Alport Sendromu (AS), Tip IV kollajen sentezinden sorumlu genlerindeki mutasyonlara bagli
olarak glomeriler bazal membranin yapisal defektiyle karakterize herediter bir nefropatidir. Vakalarin
blylk cogunlugu X’e bagh dominant kalitim gosteren COL4A5 mutasyonuyla iliskilidir. Erkeklerde
hastalik daha agresif seyrederken kadin tasiyicilar genellikle daha hafif bir fenotipe sahiptir. Klinik
olarak persistan mikroskopik hematliri en erken ve en yaygin bulgu olup ilerleyen dénemlerde
proteiniri, hipertansiyon ve bdébrek fonksiyonlarinda progresif kayip ile birlikte isitme kaybi ve
oftalmolojik bulgular gérilebilmektedir. Tani, klinik ve aile dykulstine ek olarak bébrek biyopsi bulgular
ile birlikte genetik testlerde mutasyonun gdsterilmesi ile konulur. Burada gecikmis olarak COL4A5
mutasyonu saptanan bir kiz hastay! sunduk.

Olgu: On yasinda kiz hasta, dokuz ayliktan beri olan mikroskobik hematiri yakinmasi ile basvurdu.
Hastanin basvurana kadar yapilan Uriner ultrasonografilerinde Urolitiyazis/mikrolitiyazis ile uyumlu
herhangi bir bulguya rastlanmadidi, ancak idrar analizlerinde hiperoksallri belirlenmesi (zerine
potasyum sitrat tedavisi aldigi, basvurusundan (¢ ay 6nce mikroskobik hematUrisinin devam etmesi
ve mikroalbimindrinin eklenmesi nedeniyle hastaya enalapril tedavisi baslanarak bdbrek biyopsisi
yapildigi 6grenildi. Biyopsisi IgM nefropatisi ile uyumlu idi. AS 6n tanisi ile yapilan genetik analizde
mutasyona rastlanmamasi Uzerine renal hastalik paneli olarak genetik analiz yapildiginda COL4A5
geninde heterozigot ¢.1799delG (p.G600fs*18) varyanti tespit edilip X’e bagli AS tanisi konuldu.
Sonug: Olgumuzda, 6n tanida AS dustnllmesine karsin kiz hasta olmasi nedeniyle genetik tanisi ancak
genis kapsamli tarama ile mimkin olmus ve taninin gecikmesine sebebiyet vermistir. Persistan
mikroskobik hemattrisi olup Urolitiyazisi olmayan kiz hastalarda ayirici tanilar arasinda X’e bagh
kalitilan AS'nin de akilda tutulmasi gerektigini vurgulamak amaciyla bu olguyu sunduk.

Anahtar Kelimeler: Alport sendromu, COL4A5 geni, persistan mikroskobik hematuri
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[Abstract:0308]

WDR19 gen varyantinin IgM nefropatisi ve C1q nefropatisindeki rolii: Bir olgu
sunumu

Muhammed Giig, Mukaddes Kalyoncu
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Trabzon

Amac: Imminglobilin M nefropatisi (IgMN), primer glomeriil hastaliklari arasinda yer alan ve
mezangial hicrelerde belirgin IgM birikimi ile karakterize bir durumdur. Klinik olarak
makroskopik/mikroskopik hematiri, proteintri ve nadiren nefrotik sendrom tablosu ile kendini
gdsterir. Patogenez tam olarak aydinlatiimamis olsa da immun disreglilasyon ve anormal IgM
depolanmasinin rol oynadidi disintlmektedir. IgMN ile iliskili spesifik bir genetik varyant kesin olarak
tanimlanmamis olsa da immun sistem ve kompleman yolaklarini etkileyen genetik faktorlerin hastaligin
patogenezinde rol oynayabilecegi dlistintilmektedir. Burada, IgMN tanisi ile izlenen bir hastada, WDR19
genindeki varyant ve ayni genetik varyantin hastanin akrabalarindaki bébrek hastaliklari ile iliskisini
sunmayi amagladik.

Olgu: On iki yasinda gece altini islatma yakinmasi ile basvuran kiz hastada nefrotik dlizeyde proteindri
ve serum kreatinin artisi belirlenmesi Gzerine yapilan bdbrek biyopsisinde IgMN ile uyumlu bulgular
tespit edildi. Soygecmisinde annesinin bir teyzesinin bobrek yetmezliginden kaybedildigi, ayni
teyzesinin bir oglu ve bir kizina bébrek nakli yapildigi, yine ayni teyzesinin ikinci kizinin eriskin nefroloji
tarafindan C1q nefropatisi tanisi ile izlendigi ve annesinin baska bir teyzesine 15 yil 6nce bébrek nakli
yapildigi 6drenildi. Yapilan genetik analiz sonucunda WDR19 geninde, hastamizda c.991G>T
(p.G331C) heterozigot, C1q nefropatisi tanisi olan yakininda ise homozigot mutasyon belirlendi.
Sonug: IgM nefropatisi ile iliskili spesifik bir genetik varyant kesin olarak tanimlanmasa da, bu olgu ve
akraba gecmisi, WDR19 genindeki varyantin potansiyel bir genetik fakt6ér olarak rol oynayabilecegini
disundirmektedir. Hastamizin C1q nefropatisi olan akrabasinda ayni varyantin tespit edilmesi WDR19
genindeki mutasyonun farkli glomertlonefritler seklinde karsimiza gikabilecedini géstermistir.

Anahtar Kelimeler: IgM nefropatisi, WDR19 geni, C1q nefropatisi, Glomerul hastaliklari
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[Abstract:0310]

Nadir Olgu: Nefronofitizis-18 (CEP83) KBY ile Izlenen 3 Kardes

Osman Orkun Cankorur, Duygu Gulll, Betil Pehlivan Zorlu, Asli Kantar, Fatma Devrim, Sukran
Keskin Gbzmen, Derya Ozmen, Orhan Deniz Kara, Nida Dingel, Erkin Serdaroglu

S.B.U Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi
Bilim Dal

Nefronoftizis, cocuklarda kronik bébrek yetmezliginin genetik nedenlerinden biridir. Genellikle cocukluk
caginda son evre bébrek hastaligina (SDBH) ilerleyen otozomal resesif kronik tubulointerstisyel
nefrittir. SDBH'nin baslangi¢ yasina iliskin olarak (¢ klinik sunumtanimlanmistir. Infantilnefronoftizis
genellikle dedisken bobrek boyutlarina sahip hiperekojen bébreklerle karakterizedir. Nefronoftizisi olan
bazi etkilenen bireylerde bébrek disi semptomlar da gorilir: retinitispigmentosa, zihinsel yetersizlik,
serebellarataksi, kemik anomalileri veya karaciger fibrozu, nefronoftizi ile iliskili siliyopatiler (NPHP-
RC) olarak adlandirilan sendromlari tanimlar. Nefronofitizis-18 (NPHP18), kromozom 12qg22'deki
CEP83 genindeki (615847) homozigot veya bilesik heterozigot mutasyondan
kaynaklanmaktadir.NPHP18, erken cocukluk déneminde son evre bébrek hastaligina yol agan kronik
tubulointerstisyel nefrit ile karakterize otozomal resesif bir hastaliktir. Bazi hastalarda zihinsel engellilik
veya karaciger degisiklikleri gibi bdbrek disi belirtiler gorilebilir.
Olgu: Klinigimizde ayni aileden olan 3 kardesNefronofitizis-18 tanisi ile izlenmektedir. Anne ve babalari
akraba olan hastalarimizin yaslari; 6 yas erkek, 2 yas kiz (ikiz). 1. Olgu: 6 yas erkek; 1 yasinda batinda
sislik fark edilmesi (izerine yapilan ultrasonografide grade 2 nefropati gériildi. TIT ve BFT normal idi.
3 yasinda camasir suyu icimi nedeni ile acil servis basvurusunda kreatinin ylksekligi gorilen hastaya
servis izleminde KBH tanisi konuldu. Iris kolobomu olan hastanin genetik incelemesi yapildi. CEP83
geni homozigot mutasyonu tespit edildi. Hastaya 3,5 yasinda iken periton diyalizi baslandi. 2. ve
3.0lgu: 2 yas 5 aylk kiz hastalar (ikiz); 3,5 aylik iken abisinde nefronoftizis olmasi nedeni kontrol
basvurusunda BFT ve TIT normal idi. Ultrasonografisinde grade 1 nefropati gérildi. Hastalarin
takibinde biri 6 aylik iken KBH tanisi konuldu. Hastalarin biri digeri 19 aylik iken digeri 22 aylik iken
hastalara periton diyalizi baslandi. Hastalarimizin tamaminda motor ve mentalretardasyon; ikiz olan
kiz kardeslerinde karaciger tutulumu mevcuttur. Hastalarimizda yapilan genetik inceleme sonucunda
CEP83 geni homozigot c.2050_2052del (p.Glu684del) ENST00000397809 goérilmustir. Nadir gorilen
bu sendroma sahip Uc¢ kardesin klinigimizde takibi devam etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Nefronofitizis, CEP83, KBY, Periton Diyalizi
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[Abstract:0312]

Steroid Bagimh Nefrotik Sendromda Takrolimus Tedavisi: Uzun Salinimhli Form ile
Tremorun Yonetimi

Ozde Nisa Tirkkan?, Esra Nur Arslan2, Ayse Siimeyye Atalay?!, Ulger Altuntas!, Sercin Giiven?,
Nurdan Yildizt, Neslihan Cicek?!, ibrahim Goékge!

!Marmara Universitesi Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dall

2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali

Amag: Steroid bagiml nefrotik sendrom (SBNS), glukokortikoid tedavisinin azaltilmasi sirasinda veya
kesilmesini takip eden iki haftalik slire icinde yeniden atak gelismesi olarak tanimlanir. Tedavide
ritlksimab, siklofosfamid, levamizol, mikofenolat mofetil ve kalsinérin inhibitdrleri (siklosporin ve
takrolimus) gibi steroid koruyucu tedavi segenekleri énerilmektedir. Takrolimus yan etkileri arasinda
en sik tremor gorilmektedir. Olgumuzda, takrolimus tedavisi sirasinda ellerde tremor gelisen ve uzun
salinimh takrolimus tedavisine gegilen bir hasta sunulacaktir.
Olgu: Alti buguk yasinda kiz hasta, yaklasik 4 glindir devam eden yaygin viicut 6demi sikayetiyle
basvurdu. Fizik muayenede 3(+) pretibiyal 6dem, periorbital édem ve batinda asit izlendi. Tam idrar
tetkikinde 3(+) proteinirisi olan hastanin 24 saatlik protein atilimi nefrotik diizeyde (15,5 gram/glin)
saptandi. Serum albimin dizeyi 1.8 g/dL idi. Hastaya nefrotik sendrom tanisiyla metilprednizolon
tedavisi baslandi. Kortikosteroid tedavisinin azaltilmasi sirasinda tekrar atak gegirmesi nedeniyle SBNS
olarak kabul edildi. Steroid koruyucu tedavi olarak siklosporin baslandi. Siklosporin tedavisi, ilag
dizeyleri ve klinik duruma goére dizenlenerek 17 ay boyunca devam edildi. Tedavi sliresince ataklarin
devam etmesi ve hirsutizm ile dis eti hipertrofisi gibi yan etkilerin ortaya gikmasi lGzerine takrolimus
tedavisine gecildi. Takrolimus tedavisinin birinci yilinda proteiniirisi negatif olan hastada ellerde tremor
gelismesi nedeniyle 6ncelikle tedavinin dedistiriimesi dislintildi. Sonrasinda literattirde bildirilmesi
nedeniyle tedavi uzun salinimh takrolimus (doz %35 azaltilarak) ile degistirildi. Uzun saliniml tedaviye
gecildikten sonra tremor tamamen geriledi ve 4 aylik takip stiresince proteiniri negatif olarak devam
etti.

Sonug: Steroid bagimli nefrotik sendrom tedavisinde takrolimus gibi kalsinérin inhibitorleri etkin bir
steroid koruyucu tedavi segenedidir. Tedavi sirasinda gelisen tremor gibi yan etkiler, hasta konforunu
olumsuz etkileyebilmektedir. Bu olgu, takrolimus tedavisi sirasinda gelisen tremor nedeniyle ilaci
kesmeyip uzun salinimli forma gegerek tremorun dlzelebilecedinin gosterilmesi acisindan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik Sendrom, Stirekli salinimli preparatlar, Takrolimus
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[Abstract:0315]

IgG4 iliskili nefropati sonrasinda IPEX sendromu tanisi alan bir olgu

Pelin Abdal Yildirnm!, Sanem Eren Akercan?, Ozgiir Ozdemir Simsek3, Serenay Cetinoglu?4, Eren
Soyaltin®, Cemaliye Basaran®, Segcil Arslansoyu Camlar®, Masallah Baran’, Belde Kasap Demir®

1izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Izmir, Tlrkiye

2{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Immiinoloji ve Alerji Klinigi, izmir, Tirkiye

3izmir Bakircay Universitesi Tip Fakiiltesi, Cigli E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi,
izmir, Turkiye

4Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, izmir, Tirkiye

5izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir, Tirkiye; izmir Katip Celebi Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

6Saglik Bilimleri Universitesi, Izmir Tip Fakiiltesi, izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir,
Turkiye

7Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Izmir, Turkiye; Izmir Katip Celebi Universitesi
Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, izmir, Tirkiye

Amag: IPEX sendromu immdin disreglilasyon, poliendokrinopati, enteropati ve X'e bagl gegis ile
karakterize, FOXP3 mutasyonuyla ortaya cikan, tipik olarak ishal, tip-1 diyabet, egzema ile kendini
gosteren bir bozukluktur. Ancak mutasyonlarin spektrumuna bagl olarak hastaligin geg baslangigl
veya atipik formlari da tanimlanmistir. Burada 6 yasindayken IgG4 iliskili nefropati saptanan, izleminde
gelisen ek bulgular ile IPEX  sendromu tanisi alan bir  olgu sunulmustur.
Olgu: 6 yasinda bilinen hastaligi olmayan erkek hasta, 5 glin 6nce baslayan ve 1 gin slren kusma,
ishal ve halsizlik nedeniyle acil servise basvurdu. Ozgecmisinde 6zellik olmadigi, soygegmisinde
annenin erkek kardesinin 8 aylikken, annenin teyzesinin oglunun 5 yasindayken kronik ishal tablosuyla
ex oldudu, ailedeki bu 6ykld nedeniyle hastanin agabeyinin immiin yetmezlik ve blyime hormonu
eksikligi nedeniyle dis merkezde tedavi altinda oldugu ve IPEX sendromundan sliphelenildigi, ancak 6n
planda STAT5b mutasyonu Ulzerinde duruldugu Odgrenildi. Yapilan dederlendirmesinde 6dem, kan
basincl yliksekligi, metabolik asidoz, iyon dengesizligi, lire ve kreatinin ylksekligi saptanan ve
takibinde andirik izlenen hastaya renal replasman tedavisi baslandi. Bdbrek biyopsisi yapilarak PMP
basglanan hasta kronik aktif tibulointerstisyel nefrit olarak dederlendirildi. IgE yuUksekligi saptanan
hasta igin planlanan ileri tetkiklerde ailesinde immin yetmezlik dykisl olmasi Uzerine gdnderilen
immun yetmezlik paneli normal olarak raporlandi. IgG4 ylksekligi ve bobrek biyopsisinde 1gG4 ile
boyanma gésterilen hasta IgG4 iliskili nefropati tanisi aldi ve immunsupresif tedavisi oral steroid, 3
doz siklofosfamid, 2 doz rituksimab ve sonrasinda MMF seklinde diizenlendi. ikinci ayin sonunda
hemodiyaliz ihtiyaci kalmayan ve kronik bobrek hastaligi tanisi ile takibine devam edilen hastada 30.
ayin sonunda hastaligin remisyonda kalmasi lizerine MMF tedavisi kesildi. 9 ay sonra hastada ishal ve
oral aft sikayetleri basladi. Oncelikle akut viral gastroenterit olarak degerlendirilen hastanin izleminde
ishallerinin devam etmesi, bulanti, kusma, beslenememe, kilo kaybi eklenmesi lizerine lst GIS
endoskopisi planlandi. Saptanan pangastritin mevcut bulgulari agiklamadigi dislintilen hasta 1gG4
iliskili hastalik aktivasyonu agisindan tarafimiza yénlendirildi. IgG subgruplan iki kez tekrarlandiginda
her ikisinde de IgG4'in normal ancak IgG2'nin dislk saptanmasi lzerine hasta gocuk immuinoloji ve
alerjiye danisildi. Mevcut bulgulanyla IPEX sendromu disinidldi, genetikte hemizigot FOXP3 gen
mutasyonu saptandi ve hastanin IgG4 iliskili nefropatisinin atipik baslangich IPEX sendromu ile iligkili
oldugu dusunildi. Hastanin ishali everolimus tedavisiyle kontrol altina alinmis olup hastaya IPEX
sendromunun tedavisi amaciyla kemik iligi transplantasyonu planlanmaktadir.
Sonug: IgG4 iliskili nefropati gocuklarda nadir bir tani olup kronik tibdulointerstisyel nefrit en baskin
ozelligidir. Hastamiz baslangicta kronik tlibllointerstisyel nefrit tablosu ile basvurmus, ancak izleminde
IgG4 iliskili nefropatinin IPEX sendromundan kaynaklandigi anlasiimistir. Olgumuz, bu iki nadir
antitenin birlikte gorilebilecegine dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: IgG4 iliskili nefropati, IPEX sendromu, kronik tibdulointerstisyel nefrit
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[Abstract:0317]

Nefrotik Sendromlu Cocuk Hastalarda Serum SIRT-1 ve SIRT-6 Diizeylerinin
Degerlendirilmesi

Ozgiir zdemir Simsek!, Sevgin Taner?, ibrahim Halil Ciftgi3, Neslihan Diizenli4, Banu Sarsik
Kumbaraci®, Buket Kosova3, Sibel Gékselé, Agah Kozan?, Su Ozgiir8, Ahmet Keskinoglu2, Ipek Kaplan
Bulut?

1Bakircay Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi, izmir

2Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Izmir

3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji Anabilim Dali

4Demokrasi Universitesi, Tibbi Farmakoloji Klinigi, Izmir

5Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali

6Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Farmakoloji Anabilim Dali

7Ege Universitesi Fen Fakiiltesi, Istatistik Bolimi, izmir

8Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim Anabilim Dal

Amag:Proteinlri renal/tlbuller birgok hastaligin sonucu olarak gorilebilmektedir. Sirtuin (SIRT) ailesi
Uyelerinin gogu, metabolizmanin ve yaslanmanin potansiyel dlizenleyicileri olarak kabul edilmektedir.
SIRT1 ve SIRT6'nin podosit aktin hicre iskeletinin stabilizasyonunu strdirdigi, podosit hasarini ve
proteinuriyi iyilestirdigi saptanmis olup podosit hasarinin tedavisi icin potansiyel bir hedef olabilecegi
ileri srilmektedir. Bu calismada proteintrisi olan cocuk hastalarda serum SIRT1 ve SIRT6 dlizeylerinin
renal progresif hasari saptamadaki yerini dederlendirmeyi amacladik.
Gereg Yéntem: Ege Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali’nda izlenen proteiniirisi olan
hastalar ve kontrol grubu olarak saglikli cocuklar dahil edildi. Bu calisma Ege Universitesi Bilimsel
Arastirma Projeleri Koordinasyon Birimi tarafindan desteklenmistir.
Bulgular: Calismaya 86 (51 hasta/37 kontrol) gocuk dahil edildi. Hasta grupta 19 hasta nefrotik
sendrom (NS), 26 hasta proteiniri, iki hasta Alport Sendromu, bir hasta Nutcracker Sendromu, iki
hasta tip 1 DM ve bir hasta KBY tanil idi. SIRT1 dlizeyi hasta grupta 0,1294 (0,0996-2,0137), kontrol
grupta ise 0,1313 (0,1021-02590) iken; SIRT6 dizeyi hasta grupta 0,3140 (0,1560-3,1640), kontrol
grupta ise 0,3640 (0,1592-2,8790) idi. Hasta grupta sirasiyla SIRT1 ve SIRT6 dederleri kontrol
grubuna gore disuk olmakla birlikte istatistiksel fark saptanmadi (p= 0,398; 0,293). Hasta grup
nefrotik sendrom (NS) ve digerleri olarak iki grupta tekrar dederlendirildiginde; SIRT1 dizeyleri NS
grubunda 0,1334 (0,1071-2,0137), digerlerinde 0,1249 (0,9660-0,3871) olup aralarinda istatistiksel
anlambh farklihk yoktu (p= 0,466). SIRT6 diizeyi NS grubunda 0,3740 (0,1620-3,1640), digerlerinde
0,3080(0,1560-1,4410) olup aralarinda istatistiksel anlamh farklihk yoktu (p= 0,810). Hasta grup son
durumdaki mevcut proteiniri agisindan karsilastirildiinda ise, proteinirisi nefrotik diizeyde olan
grupta SIRT1 acisindan istatistiksel fark olmamasina ragmen (p= 0,984); SIRT6 diizeyi arasinda
anlamh farklihk mevcuttu (p= 0,002). SIRT6 diizeyi ile izlemdeki, son proteintri dederi arasinda negatif
yonde anlamli korelasyon goéruldi (r= -0,954).

Sonug: Calismamizda hasta grup NS ve dider proteinUriler olarak dederlendirildiginde NS grubunda
SIRT1 ve SIRT6 dizeyi daha dlslik olarak saptandi. SIRT6 iginse; hasta grupta son durumda nefrotik
diizeyde proteintrisi olanlar ile nonnefrotik proteinrisi olanlar arasinda nefrotik dlizeyde proteinirisi
olan grupta daha dustk olup, istatistiksel anlaml fark mevcuttur. Bu da renal progressif hasara
baglanmistir.

Literatirde SIRT1 ve SIRT6'ya ydnelik olarak birgok yayin bulunmakta olup; bu yayinlar etkilenim
suresi, hicresel ve dokusal yaslanma ile iliskilendirilmektedir. SIRT'ler, 6zellikle SIRT1 ve SIRTS6,
oksidatif stres, inflamasyon, otofaji, DNA hasari ve metabolik islev bozuklugu gibi hilicresel streslerin
iyilestirilmesi yoluyla yaslanmayla iliskili hastaliklara karsi koruma saglamaktadir. Burada SIRT diizeyi
disuklugi ile hastaligin etkilenimi literatiirdeki yayinlarda gosterilmektedir. SIRT1 ve SIRT6'nin
insanlarda hatta gocuklardaki etkilerini gdsterebilmek igin daha gok klinik galismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom, Proteintiri, Renal progressif hasar, Sirtuin
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[Abstract:0318]

Shigatoksin lireten EscherichiaColienfeksiyonunun tetikledigi,
komplemanaktivasyonu ve CFB mutasyonunun eslik ettigi aHUS Olgusu: ADAMTS-
13 aktivitesini diisiirebilir mi?

Ayse Siimeyye Atalay, Ozde Nisa Tiirkkan, Sercin Giiven, Neslihan Cicek, ibrahim Goékce, Ulger
Altuntas, Nurdan Yildiz
Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi,Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD

Amacg: Hemolitik Uremik sendrom(HUS) ve trombotiktrombositopenikpurpura(TTP)
trombotikmikroanjiyopati(TMA) ile seyreden hastaliklardir.AtipikHUS'de(aHUS) alternatif kompleman
yolagi aktivasyonu, tipik HUS'de (STEC-HUS) Shiga-toksin etkisi ile klasik kompleman vyoladi
aktivasyonu rol oynar. TTP'nin ayirici tanisinda ADAMTS-13 aktivitesinin distkliga ve inhibitérinin
yliksekligi 6nemlidir.Bununla birlikte STEC-HUS’de alternatif kompleman yolaginin aktivasyonunun
oldugu ve nadiren ADAMTS-13 aktivitesinin dusebilecedi bildirilmistir.
Bu yazida STEC-HUS ile prezente olan, faktor B mutasyonu saptananve ADAMTS-13 aktivitesi dlisik
bulunanan HUS olgusu sunularak STEC-HUS-alternatif kompleman yoladi iliskisinin tartisilmasi
amaglanmistir.

Olgu: 13 yasinda kiz hasta iki glindir karin agrisi ve ishal sikayetiyle bagvurdugu merkezden aniri ve
akut bébrek hasar nedeniyle klinigimize yénlendirildi. Ozgecmis ve soygecmisinde o&zellik
saptanmadi.Vicut agirligi:53 kg(57p), boy:157cm(37p), kan basinci:150/100 mmHg(95p+12 mmHg),
pretibial, labial ve periorbital 6dem mevcuttu, diger sistem muayene bulgular normaldi.Tetkiklerinde;
Hb:12 gr/dl,trombosit: 79000 L, retikllosit:%3.1, periferik yaymada sistosit hicreler(+),lre:112
mg/dl, kreatinin:5.1 mg/dl, eGFR:16.9 ml/dk/1.73m2,albimin:27 g/L, LDH: 2707 IU/L, C3:0.7
g/L(N:0.9-1.8) saptandi.Kreatinin dederleri 9.83 mg/dl'ye kadar ylikselen ve hipervolemik olan
hastaya yatisinin ikinci gtininde aralikl hemodiyaliz(HD) baslandi.Yatisinda gdnderilen ADAMTS-13
aktivite dlzeyi %7.3(dlslik) saptanmasi nedeniyle TDP verildi vetanisal bdbrek biyopsisi
yapildi.Isikmikroskopisindeglomeriiler nekroz, mezengiolizis,kapiller fibrin trombdsleri,yaygin akut
tibiller nekroz(ATN) gérildi ve HUS’le uyumlu bulundu.immiinfloresan’da C3 1+ saptandi.
Yogun inflamasyon bulgulari nedeni ilehastayai.v. metilprednizolon(MP) baslandi.Yatisinin altinci
glininde ADAMTS-13 inhibitor sonucu (-) gelen hastaya terapé6tik plazma dedisimi (TPD) yapildi. TPD
sonrasi jeneralize tonik-klonik nébet geciren hasta yogun bakim (nitesine alindi ve TPD sonlandirildi.
Gaita tetkiklerinde, PCR ile Shiga-like toksin Ureten E.coli (STEC) ve enteroagregatifE.coli (+) bulundu.
Plazma degisimi yapilmayan hastaya TDP inflizyonu devam edildi. Yatisinin 14. glinlinde agir nérolojik
ve bobrek tutulumu nedeni ile ekuluzimab baslandi.MP tedavisinin lglincli gini ve ekuluzimab
tedavisinden bir giin sonra hastanin idrar cikisi basladi,bilinci acildi, diyaliz ihtiyaci kalmadi. idrar
protein atihmi 5 g/ginsaptandi. Son TDP inflizyonlarindan bir ay sonra galisilan ADAMTS-13 (%85) ve
C3 dizeyleri normal bulundu.

Genetik incelemesinde CFB geninde heterozigot c.1814G>A (p-Arg605GIn)
dedisiklik(VUS)saptandi.Ekulizumab tedavisinin dordlincli ayinda olan hastanin son serum kreatinini 1
mg/dl, proteinlri 45 mg/m2/saat dlizeyindedir.

Sonug: Olgumuzda STEC-HUS ile birlikte C3 disukligl ve patojenitesi tam bilinmemekle birlikte CFH
mutasyonu saptanmasi alternatif kompleman vyoladi aktivasyonu ve aHUS gelistigini
distindirmektedir. Bu durum, STEC-HUS’Unalternatif kompleman vyolaginin aktivasyonunu
tetikleyebilecedini akla getirmektedir.

Literatlr bilgisine gore, enteroagregatif E. colivariginin STEC (+) E coli ile birlikte tablonun agir
seyretmesine katkida bulundugu disunaldd.

ADAMTS-13  aktivitesinin  HUS'li  hastalarda yodun tlketime badgli azalabilecedi ileri
strilmuistir.Hastamizda ADAMTS-13 dustkliginin adir noérolojik bulgularla iligkisiolabilecegdi
dastndlmustar.

Anahtar Kelimeler: STEC-HUS, AtipikHUS, Alternatif kompleman yoladi, Ekulizumab
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[Abstract:0319]

Obezitesi/Fazla kilosu olan Cocuklarda Tekrarlayan Idrar Yolu Enfeksiyonu Risk
Faktorleri

Iremnur Oztiirk!, Sedef Kestellioglu!, Asli Celebi Tayfur?, Semih Bolu3, Meyri Arzu Yoldas!
1Bolu Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Bolu Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

3Bolu Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali

Amac: Bu calismada obezitesi/fazla kilosu olan olan cocuklarda tekrarlayan IYE risk faktorleri
arastiriimak istendi.

Materyal-Metod: Bolu Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Cocuk
Endokrinoloji Polikliniklerine 2021-2024 yillari arasinda basvuran vicut kitle indeksi > 85 persentil
olan ve tekrarlayan IYE 8ykisi olan 5-18 yas araliginda hastalar dahil edildi.Hastalarin demografik
ozellikleri, iseme bozukluklari semptom skorlari, fizik muayene bulgulari, kanda bébrek fonksiyon test
sonuglari ve tam idrar tetkiki ve idrar kaltiri sonuglari ve gérintileme bulgulan retrospektif olarak
kaydedildi.

Sonuglar: Hastalarin 24’0 kiz, 6s1 erkekti ve ortalama yasi 7,5 yildi. Bu hastalarin 8’inde (%?26) insulin
direnci saptandi. On doért (%46) hastada mesane fonksiyon bozuklugu, 4’Unde (%13) spinal kord
anomalisi, 5'inde (%16) konjenital Uriner sistem anomalisi mevcuttu. Hastalarin 16’sinda (%53)
Escherichia coli, 3'linde Klebsiella pneumonia ve 3’linde Enteroccus faecalis (iremesi saptandi. Dokuz
hastanin idrar kdltirlerindede c¢oklu ilaca direngli mikroorganizma Uremesi mevcuttu.
Tartisma: Obezitesi ve tekrarlayan IYE'si olan cocuklarda mesane fonksiyon bozuklugu ve spinal
kordun ve/veya bobrek ve toplayici kanallarin konjenital anomalileri arastirilmali, hastalar insilin
direnci agisindan dederlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, obezite, idrar yolu enfeksiyonu
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[Abstract:0321]

Membranoz nefropatide korkulan komplikasyon: Tromboemboli

Sevgi Yavuz, Esra Arslantas, Tevfik Glzelbey
Istanbul Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi

Amag: Membrandz nefropati (MN) eriskinlerde nefrotik sendromun (NS) en sik nedenlerinden biri olup
tromboz riskini artiran glomeriler hastaliklarin basinda gelmektedir. MN pediatrik vakalarin ise %
5’inden azini olusturur. Semptomatik tromboemboli insidansi c¢ocukluk cadi NS’sinde % 3-5
civarindadir. Trombositoz, Uriner antikoaglilan kaybi ve prokagilan faktorlerin sentezindeki artis
tromboembolik komplikasyon riskini artirmakta, hipovolemi, immobilite, enfeksiyon, genetik
trombofilik yatkinhk gibi faktérler katkida bulunmaktadir. Rutin profilaktik antikoagilan tedavi
tartismalidir. Burada derin ven tombozu ve pulmoner emboli ile bagvuran bir MN olgusunu takdim
etmekteyiz.

Olgu: On alt1 yasinda erkek hasta sag bacakta siddetli agri, sislik ve renk dedisikligi sikayetleri ile acil
poliklinigine basvurmus. Ozgecmisinde 5 yil 6nce MN tanisi aldigi, 2 yil sire ile steroid kullanip ilag
kesildikten sonra sorun yasamadigi, morbid obezite ve hipertansiyonu igin ramipril kullanmaya devam
ettigi 6grenildi. Soy gecmisinde halasinda serebral emboli hikdyesi mevcuttu. Fizik muayenede agirlik
ve boy Olgimleri 95 persentilin lizerinde, sag alt extremitede sola kiyasla 1,5 kat cap farki mevcuttu,
distal nabazanlar esit alinlyordu. Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 8.5 g/dl, platelet
615000/mm3, PT 0.9, aPTT 31.2, D dimer 6.74, iGre 30 mg/dl, kreatinin 0.79 mg/dl, albimin 2 g/dI,
total kolesterol 245 mg/dl, trigliserid 173 mg/dl, idrarda protein (+++), (50 mg/m2/s) idi. Doppler
ultrasonografide sag ana femoral vende hiperekojen tromblis saptandi. BT anjiografide bilateral
eksternal ve internal iliak, common iliak, IVC, renal venlerde parsiyel trombus, sol pulmoner arter
periferik dallarda dolum defekti (pulmoner emboli?) izlendi. Ekokardiyografide sag atrimum ile vena
cava inferior bileskesinde trombus saptandi. Tromboza ydnelik enoksaparin ve aspirin, nefropatolojisi
icin prednizolon baslandi. Ramipril kesilerek amlodipine gegildi. iki giin icerisinde sag bacaktaki sislik
artmasi Uzerine girisimsel radyoloji tarafindan sagda femoral ve iliak vende inferior vena kavaya
uzanan, solda ana iliak vende inferior vena kavaya uzanan derin ven trombozuna yo6nelik selektif
trombolitik tedavi uygulandi. Islemden 48 saat sonra bacaklardaki 6dem ve adri tedricen azaldi.
Tromboz etyolojisine yonelik yapilan testlerde enfeksiy6z ve romatolojik panel negatif, protein C,
protein S ve antitrombin dizeyleri normal, MTHFR geninde heterozigot mutasyon saptandi. Klinik tablo
stabil oldugunda Ui¢ doz pulse steroid verilip mikofenolat basglandi. Hipoalbuminemi diizelirken non-
nefrotik diizeyde proteiniri devam etti. Yaklasik 6 haftalik enoksiparin tedavisinin ardindan gekilen
kontrol BT anjiografide femoral, inguinal, inferior vena cava ve iliak venlerin oklide oldudu, renal
venlerin kollaterallerle drene oldugu gorildi. Enoksiparin kesilerek warfarine gegilmesi planlandi.
Sonug: MN tanisi alan gocuklarda ailede tromboz 6ykisi ayrintili sorgulanmali, mobilite, yeterli sivi
alimi yonitnden her kontrolde uyarilmali, riskli gruplarda antikoagiilan tedavinin uzun streli kullanimi
g6z 6ninde bulundurulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Membranéz nefropati, nefrotik sendrom, tromboz
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Sekil 1

Sekil 1: BT anjiografide bilateral eksternal ve internal iliak, common iliak, ve IVC nin hepatik segmentine dek dilate olup
igerisinde dolum defekti (trombiis)
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[Abstract:0123]

Postenfeksiyoz Nefritli Cocuklarin Tek Merkezli Profilleri

Safi Berrak!, Sibel Yel?, ismail Dursun?, Hiillya Akgiin3, Hakan Poyrazoglu?
!1Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari, Kayseri
2Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Tip, Pediatrik Nefroloji, Kayseri

3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji, Kayseri

Amag: Bu calisma, postenfeksiy6z glomerllonefritli cocuklarin klinik &zellikleri ve laboratuvar
parametrelerini dederlendirmeyi amaglamaktadir.

Gereg-Yontem: Son otuz yilda tek merkezde postenfeksiydz glomertlonefrit tanisi alan gocuklar, klinik
Ozellikleri ve laboratuvar verileri agisindan geriye dénik olarak dederlendirildi. Hastalarin son kontrolde
proteindri ve glomertler filtrasyon hizi (GFR) dederlendirmeleri yapildi.
Bulgular: Calismaya ortalama yaslari 8,5 yil olan 81 hasta (53 erkek ve 28 kiz) dahil edildi. Odem ve
makroskobik hematiri baslica basvuru semptomlariydi. Hastalarin buytk gogunlugunda (%93,8) Ust
solunum yolu enfeksiyonu 6ykisi mevcuttu. Ortalama takip slresi 12 aydi. 19 hastaya (%23,5)
bébrek biyopsisi yapildi. Biyopsi yapilan cocuklarin birinci ay ve son kontrollerindeki proteintri
dizeyleri ve serum kreatinin dizeyleri biyopsi yapilmayan cocuklara gére anlamli yliksek bulundu
(p<0,05). Ayni grupta serum protein ve albimin diizeyleri biyopsi yapilmayan gocuklara gére anlamli
derecede dislktl. Cocuklarin 15'inde (%18,5) steroid, 20'sinde (%24,6) antihipertansif ve 26'sinda
(%32,1) diuretik tedavisi gerekti. Hizli ilerleyen bes hastada diyaliz ihtiyaci olustu. Kreatinin diizeyleri,
proteinuri, sistolik ve diyastolik kan basinci dlizeyleri gibi laboratuvar ve klinik bulgular taninin ilk
ayinda basvuru dizeylerine gore anlamli derecede azalmisti (p<0.05). Son kontrolde tiim hastalarda
GFR ve proteintrinin anlamli derecede dizeldigi goéralda.
Sonug: Postenfeksiytz glomerilonefritli gocuklarda anormal klinik ve laboratuvar bulgulari genellikle
bir ay icinde dizelmektedir. Secilmis vakalarda, 6zellikle de iyilesme saglanamazsa bobrek biyopsisine
ihtiyag duyulabilir.

*Bu bildiri daha 6nce 68. Milli Pediatri Dernegdi Kongresinde sunulmustur

Anahtar Kelimeler: Postenfeksiy6z glomerilonefrit, Akut bobrek yetmezligi, Nefritik Sendrom,
Kompleman
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[Abstract:0222]

Primer Hipertansiyonu Olan Cocuk Hastalarda iskemi Modifiye Albiimin Diizeyinin
Onemi

ipek Kaplan Bulut!, Ozgiir Ozdemir Simsek?, Mustafa Orhan Bulut3, Eser Dogan#, Sevgin Taner?,
Resit Ertiirk Levent?, Neslihan Diizenli5, Agah Kozan®, Su Ozgiir’, Sibel Géksel8, Eser Yildirim
S6zmen?®, Ahmet Keskinoglu?!

1Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, izmir

2Bakircay Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi, Izmir

3{zmir Sehir Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, izmir

4Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, izmir

5Demokrasi Universitesi, Tibbi Farmakoloji Klinigi, Izmir

6Ege Universitesi Fen Fakiiltesi, Istatistik Bolimii, izmir

7Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim Anabilim Dali

8Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Farmakoloji Anabilim Dal

9Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya Anabilim Dali

Amag: Gocukluk gadi hipertansiyonu (HT), eriskin dénemdeki kardiyovasktler hastaliklar (KVH) ve
komplikasyonlari igin dnemli bir risk faktéridir. Erken donemde kardiyovaskdiler etkilenmeyi gésteren
tek basina kullanilabilecek bir belirte¢ yoktur. iskemi modifiye albiimin (IMA), albiiminde iskemi sonucu
olusan reaktif oksijen radikallerinin yol actigi degisimler ile olusur. Literatiirde IMA'nin metabolik ve
kardiyovaskller hastaligin erken evrelerinde komplikasyon gelisme riskini ©6ngo6rebilecedi
bildirilmektedir. Bu calismada primer hipertansiyonu olan cocuk hastalarda serum IMA diizeylerinin
kardiyovasktler etkilenmeyi erken donemde saptamadaki yerini dederlendirmeyi amagladik.
Gereg Yéntem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali'nda izlenen primer HT’si olan
hastalar ve kontrol grubu olarak saglikli cocuklar dahil edildi. Bu calisma Ege Universitesi Bilimsel
Arastirma Projeleri Koordinasyon Birimi tarafindan desteklenmistir.
Bulgular: Calismaya 120 (75 hasta/45 kontrol) gocuk dahil edildi. Hastalarin medyan IMA dizeyi 3,5
(1,4-27,0) U/ml olup kontrol grubun medyan IMA diizeyine (4,3 (1,0-37,6)) gore disikti. Bu fark
istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0.082). Hipertansiyon grubunun %?21,3’iinde hipertrigliseridemi,
%>5,3’Unde hiperkolesterolemi, %4’tinde LDL yuksekligi, %10,7'sinde HDL disukligi mevcuttu. Serum
IMA dizeyi ile HDL, LDL ve total kolesterol diizeyleri arasinda korelasyon saptanmazken, trigliserit
diizeyi ile pozitif korelasyon bulundu (p=0.038, rho=0.258). Ayaktan kan basinci izlemi (AKBI)
ortalama kan basinci dederlerine gore hastalarin %29,3'linde glindiz sistolik HT, %14,7'sinde glindiiz
diyastolik HT, %57,3’Unde gece sistolik HT, %34,7'sinde gece diyastolik HT mevcuttu. Ortalama kan
basinci degerleri ile IMA arasinda korelasyon saptanmadi. Hedef organ hasari dederlendirmesinde,
olgularin %18,7'sinde mikroalbuminiri, %45,3’inde karotis intima media kalinhginda (CIMT) artis,
%>52’sinde augmentasyon indeksinde (Aix) artis saptanirken, tim hastalarin nabiz dalga hizi (PWV)
dederleri 95tth percentilin altinda idi. Hastalarin higbirinde sol ventrikll hipertrofisi ve hipertansif
retinopati bulgusuna rastlanmadi. IMA diizeyi ile; mikroalbiminiri, CIMT, Aix, PWv ve sol ventrikiil
kitle indeksi (LVMI) arasinda korelasyon yoktu.
Sonug: Galismamizda hipertansiyonlu hastalarda serum trigliserit diizeyi ile IMA dlizeyinin korelasyon
gbstermesi literatir ile uyumlu olup, kardiyovaskuler etkilenmenin erken bir gostergesi olarak
dederlendirilmistir. Primer HT'si olan olgularin IMA dizeyleri saglikli kontrol grubuna goére disik
olmakla birlikte bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi. Bu durum, cocukluk caginda hastalida
maruziyet slresinin kisa olmasi, ayrica hasta grubumuzun izlemdeki kan basinci kontroll saglanmis
olan hastalardan olusmasi ile agiklanabilir. Bu konuda yapilacak olan gocukluk gagindan baslayip eriskin
déneme uzanan izlem galismalarina ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: iskemi modifiye albimin, hipertansiyon, kardiyovaskuler etkilenme
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Akut Bobrek Hasarini (ABH) Erken Dénemde Belirlemede MOTS-C Biyobelirteg Olabilir mi?

Hanife Bayramoglu?, ilknur Girisgen?, Esin Avci2, Tllay Becerir!, Selcuk Yiksel3, Yesim Kinaci* Mira¢
Burak Kabukcuoglut

lpamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk saghg ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji Bilim Dali Denizli
2pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya Ana Bilim Dali Denizli

30n Sekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk saghgi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji-Cocuk
Romatoloji Bilim Dali Canakkale

4Aydin Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi

Giris: ABH mortalite, morbiditesi fazla, maliyeti ve komplikasyonlari ylksek bir durumdur. ABH'I
gostermede kreatinin, sistatin C gibi bobrek disfonksiyonu ortaya ciktiktan sonra ylkselen
parametreler kullaniimaktadir. Bdbrek disfonksiyonu gelismeden 6nceki subklinik evrede idrarda ve
serumda yikselen biyobelirteglerle ilgili galismalar glincelligini korumaktadir. NGAL 1992'de kesfedilen
ve gerek gocuklarda gerek eriskinlerde ABH’da en fazla galisma yapilan biyobelirtegtir (1).

MOTS-C mitokondriyal DNA tarafindan kodlanan, hiicresel metabolik homestazi diizenleyen peptidtir
(2). MOTS-C stres durumunda gekirdede yer dedistirir, hlicrelerin stres direncini arttirir, antioksidan
yoladi aktive eder. ABH'da Gremik toksinlerin oksidatif hasara yol actidi bilinmektedir. Oksidatif hasarin
devam etmesi ve artan reaktif oksijen radikalleri mitokondriyal disfonksiyonu tetikleyerek ABH’dan
kronik bdbrek hasarina ilerlemeye neden olmaktadir (3). Bu konuda literatiirde yapilan tek calismada
kronik bébrek hasarli eriskin hastalarda MOTS-C diizeylerinin diistiigl ve mitokondriyal hasarlanmanin
var oldugu gosterilmistir (3). Mitokondriyal peptidlerden MOTS-C’nin ABH’daki rol( ile ilgili literattirde
herhangi bir galisma mevcut degildir. Amacimiz; ABH patogenezinde oksidatif hasar ve mitokondriyal
disfonksiyonun rollinli arastirmak (zere serum MOTS-C seviyesinin belirlenmesi, subklinik ABH
doneminde serum MOTS-C dlizeyinin etkilenip etkilenmedigini belirlemek ve bu dénemde ylkseldigi
bilinen idrar ve serum NGAL dlizeyleri ile karsilastirmak, bdylece MOTS-C’'nin ABH da erken biyobelirtec
olarak kullanilip kullanilmayacadinin belirlenmesidir.

Gerec-Yontem: Pamukkale Universitesi Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Anabilim Dali Cocuk
Nefroloji Bilimdalinda 2022 ile 2024 tarihleri arasinda prospektif olarak, ABH tanisi alan 46 hasta ve
32 saghkl cocugun, ire, kreatinin, serum MOTS-C, serum-idrar NGAL dlzeyleri karsilastirildi. ABH’li
hastalar KDIGO evrelemesine gore alt gruplara ayrildi. Hastalar etyolojiye gore prerenal, renal ve
postrenal olarak siniflandirildi. Renal ABH ile bagvuran hastalar kendi iginde glomeriiler (HUS, APSGN
vb.) ve tubdler (TIN, ATN vb.) patolojiler olarak ayrica gruplandirildi. Kontrol grubu olarak benzer yas
ve cinsiyette, kronik hastaligi olmayan, ilag kullanmayan 32 cocuk dahil edildi.

Bulgular: ABH hastalarinda serum MOTS-C dizeyleri kontrol grubuna gére anlamli disik (p=0,005),
idrar NGAL dizeyi anlamh ylksek (p=0,027) kan NGAL dlzeyleri ise benzer saptandi (Tablo 1). MOTS-
C'nin ABH hastalarini ve saglikli grubu ayirmada tanisal dogrulugu icin yapilan ROC egrisinde AUC=0,74
(p=0,00) iken idrar NGAL'Inin AUC dederi 0,65 (p=0,027) saptandi (Sekil 1a-1b).
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Tablo 1. ABH hastalari ve sadlikli grubun idrar-serum NGAL ve serum MOTS-C dlzeylerinin

karsilastirilmasi

ABH SAGLIKLI P
(n:46) (n:32)
Serum MOTS-C
(ng/ml) 7,65 + 6,05 | 11,67 = 5,83 (4,44- 0,0
Ort (Min-Max) (1,56-38,1) 30,4) 05
Ortanca (%25 - | 7,12 (3,51-9,7) 11,34 (6,38+15,09)
%75)
Idrar NGAL
(ng/ml) 27,22 + 15,33 | 18,98 = 13,07 (3,1-| 0,0
Ort (Min-Max) (2,9-52,1) 50,05) 27
Ortanca (%25 - | 31,39 (11,62- | 16,72 (6,78+30,01)
%75) 38,62)
Serum NGAL
(ng/ml) 47,78 <+ 3,52 | 46,87 £ 5,04 (31,63-| 0,4
Ort (Min-Max) (37,84-52,59) 55,04) 58
Ortanca (%25 - | 48,34 (45,48- | 47,91 (44,58-49,96)
%75) 50,63)
10
1,0
08
o 08
2 0,67 ‘é
é » 04
0,4+
AUC:0,74 AUC:0.65
P:0,00 ‘ Y
- P:0,027
00
D'Do,u 02 04 08 08 10 oo 02 o4 o8 08 1o
Spesifite Spesifite

Sekil 1a. MOTS-C'nin ABH hastalarini ayirt etmedeki giicii 1b. idrar NGAL'inin ABH hastalarini ayirt

etmedeki gicu

KDIGO kriterlerine gére hastalarin 20’si E1, 10'u E2, 16’si E3 idi. ABH hastalarinin 6 sina RRT (3
hastaya periton, 2 hastaya hemodiyaliz, 1 hastaya hemodiyafiltrasyon) yapildi. ABH KDIGO evrelerine
goére serum MOTS-C ve idrar NGAL dlzeyleri E1-E2-E3 gruplan arasinda benzer, serum sistatin C
dlzeyi ise Evre 3 hastalarda diger evrelere gore anlaml yiksek saptandi (Tablo 2).
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Tablo 2. ABH hastalari KDIGO evrelemesine gore idrar, serum NGAL, serum MOTS-C

-

ve sistatin C

duzeyleri

KDIGO EVRE El E2 E3 P
(n:20) (n:10) (n:16)
Serum MOTS-C | 8,27 = 7,72 (7,94 + 6,36 (2-|6,71 + 2,92 10,95
(ng/ml) (2,31-38,1) 22,3) (1,56-10,23)
6,85 (3,71-9,57) | 8,02 (3,69- | 7,83 (5,7-9,68)
10,89)
Idrar NGAL | 24,34 <+ 16,03 | 23,77 + 10,96 | 33,79 = 15,83 | 0,96
(ng/ml) (2,9-52,1) (6,49-42,38) (3,11-52)
26,77 (6,31- | 22,84 (17,86- | 37,46 (31,6-
36,63) 31,18) 43,08)
Serum  NGAL | 48,30 + 0.88] 47,42 + 4,37|4732 + 3,66 0,68
(ng/ml) (41,36-52,59) (38,04-52,37) (37,84-51,06)
48,57 (46,12- | 48,48 (44,70- | 47,06 (45,81-
51,28) 50,0) 50,65)
Sistatin c|125+0,82(0,7-| 1,18 £0,46 (0,4-| 3,25 £ 2,04 (1- | 0,00
(mg/l) 4,59) 1,98) 7,2) 2
1,1(0,87-1,31) 1,07 (0,92-1,46) | 2,82 (1,54-
4,64)

Serum MOTS-C duzeyinde prerenal ABH ile saglkh grup arasinda anlamh farkliik yoktu. Renal ve
postrenal ABH gruplarinda saglikh gruba goére anlamh distk saptandi (p<0,001). Serum MOTS-C
dizeyi postrenal grupta prerenal gruba gore anlamli disik, renal grupta prerenal gruba gére anlaml
olmayan derecede dustkti (p=0,011) (Tablo 3).
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Tablo 3. ABH alt gruplarinda bébrek fonksiyon test ve biyobelirteglerin karsilastiriimasi

ABH alt gruplan arasinda serum ve idrar NGAL, serum MOTS-C diizeyleri agisindan anlamh farkhlik
yoktu (p>0,05). Renal BH'li hastalarda glomertler ve tubuller bdbrek hasarl gruplar arasinda serum
ve idrar NGAL, serum MOTS-C dlzeylerinde anlaml farklihk saptanmadi (p>0,05). Serum sistatin C
dizeyi glomerller BH’li grupta (2,99 £ 2,04 mg/l), tibdler gruba (1,26 £ 0,44 mg/l) gbre anlamh

PRERENAL RENAL POSTRENAL P
(n:16) (n:24) (n:6)
BUN (mg/dl)
Ort (Min-Max) 24,18 + 11,87 | 39,33 + 23,06 | 20,5 = 5,75]| 0,01
Ortanca (%25- | (8-50) (8-89) (15-29) 6
%75) 22 (14,25-27) 30 (23-55,2) 18,5 (15,75-
26,75)
Kreatinin (mg/dl)
Ort (Min-Max) 1,23 £ 094|189 + 1,74(1,12 £ 0,21 0,29
Ortanca (%25- 1| (0,5-4,3) (0,42-6,4) (0,89-1,42)
%75) 0,96 (0,68-1,4) | 1,1(0,97-2,22) | 1,1 (0,92-
1,32)
GFR (ml/min/m2)
Ort (Min-Max) 50,78 + 20,04 | 43,87 £ 23,63 |41,48 £ 44,5| 0,38
Ortanca (%25- | (13,5-73,3) (7,5-78) (23,8-53,3)
%75) 58,3 (34,67- | 51,65 (20,67-| 44,5 (31,15-
67,20) 64,67) 50,22)
Sistatin C (mg/I)
Ort (Min-Max) 1,15 + 059|241 + 186|135 £+ 0,38|0,01
Ortanca (%25- | (0,4-0,82) (0,79-7,2) (1,0-1,98) 2
%75) 0,91 (0,80- | 1,44 (1,12-| 1,24 (1,05-
1,50) 3,36) 1,69)
Serum MOTS-C
(ng/ml) 1095 + 8,58|6,53 £ 3,06(3,39 £ 1,77 0,01
Ort (Min-Max) (2,31-38,10) (2,44-13,2) (1,56-6,35) 1
Ortanca (%25 -|9,56 (6,04-| 7,12 (3,44-| 3,14 (1,89-
%75) 12,17) 8,79) 4,71)
idrar NGAL(ng/ml)
Ort (Min-Max) 25,01 + 13,68 |28,8 + 16,30 | 26,70 + 17,38 | 0,61
Ortanca (%25 - | (3,3-52) (2,9-52,1) (5,45-47,16)
%75) 23,9 (13,72- | 35,43 (10,93- | 29,95 (6,22-
35,13) 42,38) 42,69)
Serum NGAL
(ng/ml) 48,72 + 2,42 | 46,75 + 4,02 (50,20 = 2,0 0,07
Ort (Min-Max) (44,52-55,25) (37,84-52,37) (48,21-52,59)
Ortanca (%25 - | 49,34 (46,80-| 46,12 (44,66-| 50,01 (48,39-
%75) 50,63) 50,40) 52,21)

ylksek saptandi (p=0,005) (Sekil 2).

800

SISTATIN C (mgll)

*

———

TUEULER

GLOMERULER

Sekil 2.Tubuler ve glomeriler BH’li hastalarin serum sistatin C diizeyi ortalamasi
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Tartisma:

Tedavi maliyeti, morbidite ve mortalitesi, komplikasyonlari yiksek olan riskli hastalar belirlemek, ABH
gelisimini engellemek ve ABH’I erken subklinik fazda tespit edebilmek igin biyobelirteglerle ilgili
calismalar tim hiziyla devam etmektedir. Literatlirde akut bébrek hasari gostergesi olarak en fazla
idrar ve serum NGAL duzeyleri dederlendirilmistir (3-5). Literatiirde idrar NGAL dlzeylerinin serum
NGAL’e gore daha erken ylkselen, daha hassas bir biyobelirte¢ oldugunu gdsteren yayinlar yaninda
aksini gOsteren galismalar da mevcuttur. Bizim galismamizda da ABH grubunda kontrol grubuna gére
idrar NGAL dlizeyi yiksek iken serum NGAL dlizeyinin iki grupta benzer olmasi idrar NGAL'inin ABH'da
hassas bir biyobelirteg olarak kullanilabilecegini disindtUrmustur.

Literatlirde mitokondriyal disfonksiyon, oksidatif hasar ve bobrek hasari arasindaki iliskiyi arastiran
calismalar devam etmektedir. Ancak mitokondriyal peptidler ve akut bdbrek hasari iliskisine dair
calisma mevcut dedildir. Calismamizda ABH grubunda serum MOTS-C dizeyinin saghkh gruba gore
dusuk saptanmasi ABH'da saglikli cocuklara gére mitokondriyal hasarin var oldugunu disundirmastir.
Serum MOTS-C ve idrar NGAL dizeylerinin tiim evrelerde benzer olup sadlikli gruba gore farkh olmasi;
ABH'nin erken doneminde mitokondriyal hasarin basladigini ve erken evrelerde idrar NGAL ve serum
MOTS-C dlzeylerinin belirteg olarak kullanilabilecegini diasundlirmustiir. Sistatin  C'nin  E3’te
ylUkselmesi ise ABH'da kreatinin gibi hasar olustuktan sonra yani gec¢ donemde ylikseldigini
dusundirmustlr. Serum MOTS-C dilzeyinin prerenal BH ile saglhkl cocuklarda benzer olup renal ve
postrenal BH’da dustk saptanmasi MOTS-C'nin ABH’da erken evre belirteci olmasinin yaninda
etyolojide yol gosterici oldugunu, hemodinamik degisikliklere bagll patolojilerde bobrek parankim
dedisiklikleri gelismeden mitokondriyal etkilenmenin baglamadigini distindtrmustar.

Anahtar Kelimeler: Akut bobrek hasari, MOTS-C, mitokondriyal disfonksiyon
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2. LeeC, Zeng J, Drew BG, et al. The mitochondrial-derived peptide MOTS-c promotes metabolic
homeostasis and reduces obesity and insulin resistance. Cell Metab. 2015;21(3):443-454.
doi:10.1016/j.cmet.2015.02.009
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4. Koyner JL, Zarbock A, Basu RK, Ronco C (2020) The impact of biomarkers of acute kidney
injury on individual patient care. Nephrol Dial Transplant 35:1295-1305.
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Vankomisin-Sisplatin nefrotoksik etkisi ve teneligliptinin nefroprotektif etkisinin in vitro
ortamda degerlendirilmesi

Seda Mentege!, Tilay Becerir!, Onur Tokgiin?, Bigra Celikkaya?, Ilknur Girisgen?!, Selcuk Yiksel!
Ppamukkale Universitesi Tip Faklltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,Cocuk Nefroloji Bilim
Dali

2pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik Ana Bilim Dali

Giris ve Amag: Bobrek, viicutta homeostazi saglayan 6nemli bir ekskresyon organidir. Bébrek
kardiak outputun yaklasik %?25’ini alir. Bobrekte idrar olusumu filtrasyon, geri emilim ve sekresyon
olmak lizere ¢ asamada meydana gelir. ilaglarin olumsuz yan etkileri hastaneye yatislarin ve
hastanede kalis siiresinin uzamasina sebep olmaktadir (1) (2). ilaca baglh toksisitede hedef
organlardan birisi bébreklerdir. Ilaca bagdh nefrotoksisite, akut bébrek hasari (ABH), kronik b&brek
hastaligi (KBH) ve son dénem bdbrek yetmezligine kadar ilerleyebilir (3). Hastanede yatis esnasinda
olusan akut bobrek hasarinin (ABH) yaklasik %20' sinin etyolojisinde ilaca bagl gelisen nefrotoksisite
oldugu bildiriimektedir (4). ilaglarla yapilan klinik éncesi ve klinik calismalarin basarisizhginin bir kismi
ilaca bagli nefrotoksisiteden kaynaklanmaktadir. Bu nedenle nefrotoksik bilesenlerin klinik kullanim
oncesi tanimlanmasi 6nem arz etmektedir (5). Gincel hayvan ve hlicre calismalari, oksidatif stres,
inflamatuar olaylar ve apoptotik hiicre 6luminin nefrotoksisite patogenezinde rol oynayabilecegini
gostermistir (6-8).

Vankomisin temel olarak bobreklerden atilir. Bu nedenle vankomisin nefrotoksisitesi klinik
pratikte sikhikla karsimiza gikmaktadir. Vankomisin iligkili renal disfonksiyon mekanizmasi heniz
bilinmemektedir. Bu nedenle birgok calisma gergeklestirilmistir. Vankomisin nefrotoksisitesinin
mekanizmasl net olmasa da glincel hayvan verileri vankomisinin proksimal renal tibdl hicreleri
lizerine oksidatif etkileri oldugunu géstermistir (9,10) .

Sisplatin, mesane, bas ve boyun, akciger, yumurtalik ve testis kanserleri dahil olmak Uzere
cok sayida insan kanserinin tedavisinde kullaniimaktadir. Sisplatin tedavisine bagh olarak bulanti-
kusma, nefrotoksisite, nérotoksisite, ototoksisite ve daha seyrek olarak da okdller toksisite gézlenebilir
(11). Sisplatininin doz kisitlayict en ©6nemli yan etkisi nefrotoksisitedir (12). Sisplatin
nefrotoksisitesinde etkili mekanizmalarin oksidatif stres, apoptoz, nekroz, inflamasyon, fibrogenez,
mitokondriyal hasari oldugu dislintlmektedir (13-16).

Teneligliptin, bir dipeptidil peptidaz 4 (DPP-4) inhibitéridir. Glukagon benzeri peptit-1 (GLP-
1) ve glukoza bagimli instilinotropik polipeptit (GIP) lizerinden pankreastan insilin tGretimini ve glukoz
seviyesini azalttii saptanmistir. DPP-4, nitrik oksit sentaz (iNOS) aktivitesini, proinflamatuar
sitokinlerin, interlokin 6 (IL-6) , IL-8, monosit kemoatraktan protein-1'in (MCP-1) ekspresyonunu ve
sekresyonunu arttirir ve insan vaskiller proliferasyonunu uyarir. Teneligliptin karaciger ve
bobreklerden metabolize edilerek atilir. Diyabet disinda, DPP-4 inhibitérlerinin kardiyovaskdiler ve renal
korumada etkili oldugu bildirilmistir. (17).

Vankomisin ve sisplatin nefrotoksisiste mekanizmasini, teneligliptinin ise nefroprotektif
mekanizmasini belirlemek igin birgok hayvan calismasi, insan galismasi ve hicre kultur calismalar
yapilmistir. Calismamizda HK-2 (insan renal proksimal tabul hicresi) hiicre dizileri kullanarak iki
boyutlu (2D) ve lg boyutlu (3D) hiicre kiltir ortaminda vankomisin ve sisplatin nefrotoksisitesi,
teneligliptinin ise nefroportektif etki mekanizmasini belirlemeyi amagladik.

Gereg ve Yontem: HK-2 (insan renal proksimal tubul hiicreleri) hiicre serileri 2D ve 3D kultir
ortaminda c¢odaltildi. Olusturulan hiicrelerde vankomisin ve sisplatin nefrotoksik dozlari belirlendi.
Ardindan teneligliptin nefroprotektif dozu belirlendi. Ilaglarin uygulanma sekline gére; vankomisin,
sisplatin, teneligliptin, vankomisin + teneligliptin, sisplatin + teneligliptin ve kontrol olmak lzere 6
grup olusturuldu. Hiicre gruplarinda hticre sagkalimi, ROS/RNS, apoptoz analizleri yapildi. Olusturulan
gruplarda total RNA izolasyonu yapildi. izole edilen RNA &érneklerinden mRNA transkiptom analizi
gercgeklestirildi. Elde edilen mRNA transkriptom sonuglari Gen ontoloji (GO) ve Kyoto Genler ve
Genomlar ansiklopedisi (KEGG) yolak analizleri ile analiz edildi. Gen Ontoloji (GO) Analizi: Farkh
ekspresyon goésteren mRNA’larin rol aldigi hicresel, biyolojik ve molekiler agidan fonksiyonel genleri
ve gen gruplarini ortaya koymak amaciyla yapildi. Kyoto Gen ve Genom Ansiklopedisi (
KEGG{KyoyoEncylopedia of GenesandGenomes})
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Yolak Analizi: Ekspresyon farklihdi gésteren mRNA’ larin birbirleri ile olan iliski agini ve hticre
metabolizmasi hakkinda bilgi vermek igin de KEGG yolak analizi gergeklestirildi. Tum analizlerin
dederlendirmesinde p <0.05 dederi anlaml olarak kabul edildi. Total RNA 6rneklerinden Kantitatif Es
Zamanli Polimeraz Zincir Reaksiyonu (gRT-PCR) ; olusturulan 6 grupta HK-2 hicrelerinden izolasyonu
yapilan ve cDNA' ya doénustlrtlen 6rneklerdeki ifadeleri dedisen genler, mRNA mikrodizin analizleri ile
belirlendikten sonra mRNA larin dedisimleri es-zamanli polimeraz zincir reaksiyonu ile analiz edildi. Es-
zamanh PCR sonuclarini analizleri gergeklestirilirken log [2”-AACt] formuld kullanilarak incelenen
genler arasindaki kat dedisimi analiz edildi. Kat dedisimi (fc) > 1.5 saptanan genler anlamli kabul
edildi. Transkriptom analiz sonucundan elde edilen genlerin arasindan uygun kat dedisimine gére
TTC21, PTX3, SOD2, ARG2, GADD45G, UBD, HEY1, IGHA1, NCKAP1L genleri secilerek real time PCR
ile analizleri gergeklestirildi.

Bulgular: HK-2 hicreleri igin 2D kiltir ortaminda vankomisin, sisplatin, teneligliptin,
vankomisin + teneligliptin, sisplatin + teneligliptin gruplarinda hlcre canlligi deneyleri yapildi. HK-2
hicrelerine vankomisin IC50 ve vankomisin IC50+teneligliptin 4000 nM dozlan uygulandi.
Uygulamadan 48 saat sonra hicre proliferasyonlari analiz edildiginde sadece vankomisin IC50 dozu
uygulanan hiicrelerde hticre canliliinin kontrole gére yaklasik 2,7 kat azaldigi (p<0,0007) teneligliptin
4000 nM dozu ile uygulandiginda ise vankomisin IC50 uygulanan gruba kiyasla yaklasik 2 kat bir artis
oldugu go6zlemlendi (p<0,0017). HK-2 hticrelerine sisplatin IC50 ve sisplatin IC50+teneligliptin 4000
nM dozlar uygulandi. Uygulamadan 48 saat sonra hiicre proliferasyonlari analiz edildiginde sadece
sisplatin IC50 dozu uygulanan hiicrelerde hiicre canhliginin kontrole gére 2,63 kat azaldigi (p<0,0007)
teneligliptin 4000 nM doz ile uygulandidinda ise sisplatin IC50 uygulanan gruba kiyasla yaklagik 2 kat
bir artis oldugu gozlemlendi (p<0,0018).

3D hiicre kiltlrd igin 24 kuyucuklu plaka igerisine her kuyuda 100.000 hicre olacak sekilde
ekim yapildi. Kiltir ortami olusturulduktan sonra 0.,2.,4.,6.,8. ve 10. glinlerde sferoid olusumu ve
kolonilerin buyumesinin takibi yapildi. Baylime takibi yapilan her giin igin mikroskobik gértntilemeler
elde edildi (Sekil 1).

HK-2 hiicrelerde 3D kdltlir olusturulurken hticre kiltir preparatlarina vankomisin, sisplatin,
vankomisin+teneligliptin, sisplatin+teneligliptin eklendi. 48. saatte oksidatif strese bagl olusan reaktif
oksijen tirleri (ROS) ve reaktif nitrojen tirleri (RNS) florosan mikroskobu ile gérintilendi.

Vankomisin eklenen HK-2 hiicreleri kontrol grubuyla karsilastirildiginda; ROS miktarinin 7,7
kat RNS miktarinin 8,3 kat arttigi gértldi. Vankomisin+teneligliptin verilen hiicrelerde bakilan ROS
miktarinin 4 kat, RNS miktarinin 4.5 kata kadar geriledigi goralda.

Sisplatin eklenen HK-2 hiicreleri kontrol grubuyla karsilastirildiginda; ROS miktarinin 7 kat RNS
miktarinin 6 kat arttigi goraldi. Sisplatin+teneligliptin verilen hlicrelerde bakilan ROS miktarinin 3 kat,
RNS miktarinin 4.5 kata kadar geriledigi goralda.

Transkriptom analizlerinin sonucunda sisplatinin ve vankomisinin tek basina uygulandigi hiicre
serilerinde PTX3, GADD45G, UBD, HEY1 genlerinin ekspresyonlarinin arttigi ayni hiicre gruplarinda
teneligliptinin tek basina ve sisplatin+teneligliptin, vankomisin+teneligliptin kombine uygulandiginda
bu genlerin ekspresyon seviyelerinin azaldigi gézlemlenmistir. Ayni hlicre serilerinin analizlerinde
(sisplatinin ve vankomisin) TTC21B, SOD2, ARG2, NCKAP1L ve IGHA1l genlerinin ekspresyon
seviyelerinin azaldigi teneligliptinin tek basina ve sisplatin+teneligliptin kombine uygulandidinda bu
genlerin ekspresyon seviyelerinin arttigi gozlemlenmisitir. Yapilan PCR analizlerinde sisplatin ve
vankomisinin uygulandigi hiicre serilerinde GADD45G, PTX3, HEY1, SOD2 ve UBD genlerinin
ekspresyonlarinin arttigi teneligliptinin tek basina ve sisplatin+teneligliptin, vankomisin+teneligliptin
seklinde uygulandiginda bu genlerin ekspresyon seviyelerinin azaldigi géralmustir. ARG2 ve TTC21B
genlerinin de yine ayni sekilde sisplatin uygulanan grupta ekspresyon seviyelerinin artarken
teneligliptin ile birlikte uygulandiginda ifade seviyelerinin azaldigi goralmastar.

Sonug: Sonug olarak sisplatin ve vankomisin klinik pratikte sik kullanilan ancak nefrotoksik
etkileri nedeniyle morbidite ve mortalitede artisa neden olan ilaglardir. Bu nedenle bu ilaglarin hem
nefrotoksisite gelistirme mekanizmalari hem de bunu dnleyici tedaviler gelistirilmesi Gzerine galismalar
yapilmaktadir. Bizim galismamizda sisplatinin nefrotoksik etkilerini vankomisine gére daha belirgin
oldugu ve sisplatinin nefrotoksik etkisini bircok mekanizma Uzerinden gelistirdigini gosterdik.
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Teneligliptinin nefroprotektif etkisini degerlendirdigimiz kisimda bu ajanin anti-oksidan, anti-apoptotik
etki gosterdigini ve bu etkilerin toksik ajandan bagimsiz olarak gelistigini gordiik. Ayrica teneligliptinin,
sisplatin ve vankomisin bagh artan PTX3, HEY1, SOD2, UBD ve GADD45G ekspresyonunu azalttigini
gosterdik. Bu sonuglar Teneligliptinin diger anti-oksidan ve anti-apoptotik etkilerinin yaninda anti-
inflamatuar mekanizmasi Uzerinden etkili oldugunu go6sterdi. Mevcut bulgularimiz teneligliptinin
nefroprotektif etkisini gosteren literatir verilerini desteklemektedir. Ancak bu ilacin koruyucu etkisini
dederlendirebilecek daha ileri klinik arastirmalarin yapilmasi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Vankomisin, Teneligliptin, Sisplatin, Nefrotoksisite, GADD45G, PTX3,
SOD2, UBD, HEY1

KAYNAKLAR

1. Hall JE. Guyton & Hall Textbook of Medical Physiology, 14th edition. Philadelphia,
Saunders Elsevier, 2021.

2. Anafarta K. Urogenital organlarin anatomik ve histolojik yapisi. In Temel Uroloji, 2.
baski (Ed K Anafarta):1-28. Ankara, Gines Tip Kitabevi, 1998.

3. Coca, S.G., Singanamala, S. ve Parikh, C.R. Chronic kidney disease after acute kidney
injury: A systematic review and meta-analysis. Kidney Int., 2012, 81, 442-448.

4. Huizi Wul, 2* and Jiaguo Huang3*. 2018. Drug-Induced Nephrotoxicity: Pathogenic
Mechanisms, Biomarkers and Prevention Strategies. Article History. Current Drug
Metabolism, 2018, 19, 559-567.

5. COOK, David, et al. Lessons learned from the fate of AstraZeneca's drug pipeline: a
five-dimensional framework. Nature reviews Drug discovery, 2014, 13.6: 419-431.

6. Mergenhagen KA, Borton AR. Vancomycin nephrotoxicity: a review. Journal of
pharmacy practice. 2014;27 (6):545-53. .

7. Gupta A, Biyani M, Khaira A. Vancomycin nephrotoxicity: myths and facts. The
Netherlands journal of medicine. 2011;69 (9):379-83. .

8. ArimuraY, Yano T, Hirano M, Sakamoto Y, Egashira N, Oishi R. Mitochondrial superoxide
production contributes to vancomycin-induced renal tubular cell apoptosis. Free radical
biology & medicine. 2012;52 (9):1865-73. .

9. Ingram PR, Lye DC, Tambyah PA, Goh WP, Tam VH, Fisher DA. Risk factors for
nephrotoxicity associated with continuous vancomycin infusion in outpatient parenteral
antibiotic therapy. The Journal of antimicrobial chemotherapy. 2008;62 (1):168-71.

10. Cetin H, Olgar S, Oktem F, Ciris M, Uz E, Aslan C, et al. Novel evidence suggesting an
anti-oxidant property for erythropoietin on vancomycin-induced nephrotoxicity in a rat
model. Clinical and experimental pharmacology & physiology. 2007;34 (11):1181-5. .

11. Cooley ME, Davis LE, DeStefano M, Abrahm J. Cisplatin: a clinical review. Part ICurrent
uses of cisplatin and administration guidelines. Cancer Nursing 1994; 17: 173-184.

12. Arany I, Safirstein RL. Cisplatin nephrotoxicity. Semin Nephrol 2003;23:460-4. .

13. Anand AJ, Basbey B. Newer insights intro cisplatin nephrotoxicity. Ann Pharmacother
1993;23:1519-1527. .

14. Kuhlmann MK, Burkhardt G, Kohler H. Insights into potential cellular mechanisms of
cisplatin nephrotoxicity and their clinical application. Nephrol Dial Transplant
1997;12:2478-2480. .

15. Yao X, Panichpisal K, Kurtzman N, Nugent K. Cisplatin nephrotoxicity: a review. Am ]
Med Sci. 2007; 334(2): 115-124. .

16. Gullans SR, Mandel L]. Coupling of energy transport in proximal and distal nephron. In
The Kidney: Physiology and Pathophysiology,3rd ed.,Seldin DW, Giebisch G, Eds.;
Lippincott Wiliams and Wilkins: Philadelphia, PA, USA, 2000; Volume 1, pp.445-482.

17. Avogaro A, de Kreutzenberg S, Fadini G. Dipeptidyl-peptidase 4 inhibition: Linking

metabolic control to cardiovascular protection. Curr Pharm Des. 2014;20:2387-2394.

~ 284 ~



Uluslararasi Katilimli é-;r“'"m”‘\t
(D)

13 ocuk <=
., Nefroloji
EfEEA K ongresi

HK-2 4.Gin

HK-2-2D Hiicre Kiiltiiri

HK-2 6.Gln HK-2 8.Gin HK-2 10.Giin

HK-2 3D Spheroid Olusum Takibi-Hiicre Kiiltiiri

Sekil 1. HK-2 hicre serilerinin 3D kultir ortaminda mikroskobik gérintilemesi
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Yogun Bakim _Unitesindeki Hastalarda Akut Bobrek Hasarini Erken Donemde Belirlemede
Renal Angina Indeksi ve Biyobelirteglerin Etkinligi

Hanife Bayramoglu!, ilknur Girisgen?, Esin Avci2, Umit Altugd3, Tilay Becerir!, Selcuk Yiiksel* Pinar

Kihgt
Pamukkale Univgrsitesi Tip Fakultesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji Bilimdali Denizli
2Pamukkale Universites Tip Fakultesi Biyokimya Anabilim Dali Denizli

3 Pamukkale Un_i_versitesi Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Cocuk Yogun Bakim Bilimdali Denizli
40n Sekiz Mart Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji-Romatoloji Bilim
Dali Canakkale

Giris ve Amag: Akut bobrek hasari (ABH) insidansinin 6zellikle hastanede yatan cocuklarda arttigi
bilinmektedir (1). ABH gelismis Ulkelerde yodun bakim hastalarinin yaklasik %27’sinde ve serviste
yatan cocuklarin %05’inde go6rtlmektedir (2). ABH mortalite, morbiditesi fazla, maliyeti,
komplikasyonlari yiiksek, renal replasman tedavisi gerektirebilen bir durumdur (3). Ozellikle risk grubu
hastalarda ABH gelismeden ABH riskini belirlemek ve bdbrek disfonksiyonu gelismeden 6&nceki
subklinik evrede saptamak igin renal anjina indeksi (RAI) kullanilmakta ve yeni biyobelirteglerin arayisi
devam etmektedir. Hastanede ve yodun bakim Unitesinde (YBU) yatan malignite, travma, kardiyak
cerrahi gegiren hastalarda oksidan ve antioksidan dengenin bozulmasi sonucu gelisen oksidatif stres
sonrasi mitokondrilerde reaktif oksijen radikalleri artar (4). Bébrekler mitokondriden zengin olup,
mitokondriyal disfonksiyon sonrasi gelisen reaktif oksijen Urlinlerine hassastirlar (5). MOTS-C
mitokondriyal DNA tarafindan kodlanan, hiicresel metabolik homeostazi diizenleyen mitokondriyal
peptidtir (6). Son yillarda mitokondriyal disfonksiyon ve bdbrek hasari arasindaki iliski arastirmacilarin
dikkatini cekmistir (7).

Galismamizda amacimiz; YBU’ne yatan, bébrek fonksiyonlari baslangicta normal hastalarda ABH riskini
belirlemede RAI, idrar, serum NGAL ve serum MOTS-C dizeylerinin ABH gelisimini g&sterip
gostermedigini belirlemektir.

Yéntem: Calismamiz Pamukkale Universitesi Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dal
cocuk nefroloji ve cocuk yodun bakim Unitesinde 1 Temmuz 2022 ile 1 Haziran 2024 arasinda
prospektif olarak yiritilda. YBU'ne yatirilan 1 ay-18 yas hastalara yatiglaninin ilk giinii RAI skorlamasi
yapildi. RAI skoru ABH risk faktérid skoru ile zedelenme bulgular skoru garpimiyla hesaplandi (Tablo
1) (8). YBU’ne yatirilan hastalar RAI=8, RAI<8 olarak gruplandirildi. RAI<8 olanlardan yatiginin ilk 12.
saatinde, RAI=8 olanlardan ilk 12.-72.saatte serum-idrar érnekleri alindi. YBU'ne yatan, ilk yatista
ABH olmayan hastalarda yatisinin 3.gininde KDIGO kriterlerine goére ABH gelisip gelismedigi
dederlendirildi.

Tablol.RAI skorlamasi

AKUT BOBREK HASARI RiSKi BOBREK ZEDELENME BULGULARI

RiSK FAKTORLERI | SKOR KREATININ SIVI SKOR
KLIRENSINDE | YOKLENMESI
AZALMA %

Sepsis,yogun 1 YOK <5 1

bakim yatisi

Kemik iligi,solid 3 0-%25 59,9 2

organ

transplantasyonu

Mekanik 5 %25-50 10-14,9 4

ventilasyon

>%50 >15 8
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Bulgular: YBU’'ne yatis sirasinda RAI>8, RAI<8 ile saglikli grup arasinda baslangicta serum MOTS-C,
idrar-serum NGAL dlzeyleri benzerdi (p>0,05) (Tablo 2). Baslangicta ABH olmayan 42 hastanin

9'unda 3.gunde ABH gelisti, bu hastalarin 6’sinin baslangigtaki RAI=8, 3’linde RAI<8 idi. RAI=8 olan
8 hastanin 6’sinda ABH gelismis olup lglinci giinde ABH gelismeyen 33 hastanin 31’inde ise RAI<8'idi.
ABH gelisiminde RAI'nin pozitif prediktif dederi %75, duyarlihdi %66,7 saptandi. RAI skorunun segiciligi
%93,9, negatif prediktif dederi %91,12 saptandi.

Tablo 2. YBU'de yatan ve saglikli grubun idrar-serum NGAL ve serum

karsilastiriimasi

MOTS-C dulzeylerinin

YB RAI<S8 YB RAI>S8 SAGLIKLI P
(n:34) (n:8) (n:32)
idrar
NGAL(ng/ml) 21,51 + 16,49 | 1586 + 14,05| 18,98 + 13,07 | 0,79
Ort (Min-Max) (2,62-51,67) (2,89-33,99) (3,1-50,05)
Ortanca (%25-| 12,61 (6,98- | 8,92 (5,92- | 16,72
%75) 39,46) 33,65) (6,78+30,01)
Serum NGAL
(ng/ml) 46,14 + 3,79 |37,57 = 16,26 | 46,87 <+ 5,04 0,15
Ort (Min-Max) (34,3-51,69) (2,82-48,39) (31,63-55,04)
Ortanca (%25- | 46,27 (44,85- | 45,31 (35,68- | 47,91 (44,58-
%75) 48,7) 47,95) 49,96)
Serum MOTS-C
(ng/ml) 8,94 = 6,23 (0-| 12,42 = 8,87 |11,67 =+ 5,83|0,10
Ort (Min-Max) 26,95) (3,35-30,40) (4,44-30,4)
Ortanca (%25-| 7,41 (4,46- | 9,47 (6,9-14,73) | 11,34
%75) 13,26) (6,38+15,09) Serum-idrar
NGAL'inin tek

basina ABH 06ngoriciliga dusikken, serum MOTS-C dlzeylerinin ABH tahmininde AUC:0,71
digerlerine gore yiksek saptandi. Tek basina RAI=8'in ABH gelisimindeki 6ngérisiinde AUC:0,81 (iyi),
RAI>8+idrar NGAL birlikteligi AUC:0,95 (mikemmel), RAI=8+ serum MOTS-C birlikteligi AUC:0,86
(iyi) saptandi (Sekil-1, Tablo 3).

Tablo 3. Degiskenlerin 3.giinde ABH'1 6ngormedeki etkileri

Egri Alinda | Standart %95 1995 P
Kalan Alan Hata Giivenilir Giivenilir
Alan Ale Alan Ust

ik RAI skoru=8 0,811 0.103 0,600 1 0,005
Idrar NGAL 0.672 0.117 0.442 0.902 0.18
Serum NGAL 0,535 0.139 0,253 0,798 023
Serum MOTS-C 0,719 0.11 0,504 0,934 0,07
GFR 0,641 0.109 0,428 0,855 0,19
BUN 0,525 0.1 0,329 0,722 051
Kreatinin 0,576 0.136 0,308 0.843 0.49
[IkRAT skoru=8+5erum | 0,861 0.091 0.683 1 0,003
MOTS-C
Ik RAI skoru=§+ Serum | 0,724 0.155 0,419 1 0.06
NGAL
Ik RAI skoru=8+ Idrar | 0,953 0.037 0,88 1 0,00
NGAL
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Sekil 1: RAI=S8, 4, RAI=8+ Serum MOTS-C, RAI=8+idrar NGAL'inin 3.giinde ABH’1 6ngoriisii

YBU’e yatan ABH gelisen ve gelismeyen hasta grubunda yas, cinsiyet, serum MOTS-C, idrar ve serum
NGAL dizeylerinde farklilik saptanmadi (Tablo 4).

Tablo 4. YBU’de yatan 3.giinde ABH gelisen ve gelismeyen hastalarin parametre ve tanilari

ABH GELISEN ABH GELISMEYEN P
(n:9) (n:33)
Yas (yil)
Ort (Min-Max) 8,11 + 6,85 (1,0- | 6,74 £ 5,83 (0,5-17) 023
Ortanca (%25-%75) 17,5) 5,5(1,5-12,5) !
10,0 (1,0-14,5)
Cinsiyet 0,46
K/E 6/3 16/17
Serum MOTS-C
(ng/ml) 14,05 + 8,64 | 8,59 +£6,04(0,0-26,95) 075
Ort (Min-Max) (3,35-30,40) 7,23 (4,57-11,1) !
Ortanca (%25-%75) 14,11 (8,98-
16,26)
Serum NGAL (ng/ml)
Ort (Min-Max) 39,87 £ 17 (2,82- | 45,62 (34,3-51,6) 085
Ortanca (%25-%75) 49,97) 45,84 (44,22-47,58) !
47,95 (40,64-
48,54)
Idrar NGAL (ng/ml)
Ort (Min-Max) 28,29 + 16,95 19,18 = 15,78 (2,62- 0.19
Ortanca (%25-%75) (6,94-46,83) 51,57) !
33,76 (7,74- | 10,35 (6,83-33,21)
40,75)
TANI
Solunum sistemi | 4 16
hastaligi 5 -
Sepsis -Septik sok - 8
Noérolojik sistem | - 1
hastaligi - 4
Endokrin sistem | - 4
hastaligi
Intoksikasyon
Travma

~ 289 ~



Uluslararasi Katilimh f‘a’%ﬂi

coCocuk <~
)., Nefroloji A N
EREEAK ongresi ‘\) o

-

RAI>8 olmasi tek basina YBU’de yatan hastalarda mekanik ventilatér kullanimini (p:0,001 AUC:0,92)
ve mortaliteyi (p:0,031 AUC:0,8) 6ngdrdi. RAI=8 ile serum MOTS-C, serum NGAL ve idrar NGAL'inin
kombine edilmesi mortaliteyi 6ngérmedeki AUC dederi anlaml ylksek saptandi.

Tartisma-Sonug: Ilk olarak 2012 yilinda Basu ve arkadaslarinin ABH’li cocuklari subklinik fazda
tahmin etmede gelistirdikleri renal anjina indeksi skorlamasi ile ilgili bircok calisma yapiimistir (8).
Riskli hastalara ilk gelislerinde yapilan RAI skorlamasi 3. giinde ABH gelisimi, ABH siddeti, RRT'yi
6ngérmede kullanilmistir. Buradaki amag¢ bu hastalari éncesinde tahmin ederek 6zellikle skor 8’in
Uzerinde ise hasta subklinik fazda iken, bdbrek fonksiyonlarini yakin monitdrize etme, uygun sivi
elektrolit tedavisi diizenleme, nefrotoksinlerden kaginarak bébrek hasarini énlemektir. YBU’de yatan
hastalarda ABH riskini belirlemek igin yapilan RAI skorunun=8 olmasinin ABH’l 6ngori yetenedini
literatlirle uyumlu ve iyi dizeyde bulduk. RAI=8+serum MOTS-C kombinasyonunun ABH 6ngo6ri
dederini artirdigini, RAI=8+idrar NGAL kombinasyonunun ABH’I éngérmede mikemmel bir belirteg
oldugunu bulduk.

Anahtar Kelimeler: Cocuk yogunbakim Unitesi, renal anjina indeksi, mitokondriyal disfonksiyon,
MOTS-C
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ileri Evre Kronik Bobrek Hastaliginda Yeni iInflamasyon Belirteclerinden: Pteridin
Metabolitleri

Dilsad Kizir Eravsar!, Seha Kamil Saygili2, Esra Karaba§ Yilmaz?2, Ayse Agbas?, Esra Isat3, Mehmet Serif
Cansever3, Nur Canpolat?

1stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakdltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Istanbul

Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Laboratuvari, istanbul

Giris ve Amag

Pteridin metabolitleri, gesitli biyokimyasal slireglerde 6nemli rol oynayan heterosiklik organik
bilesiklerdir. Nukleik asitler, amino asitler ve ndérotransmiterlerin sentezi gibi farkli metabolik ve
fizyolojik slireglere katkida bulunurlar. Son yillarda, basta neopterin olmak (izere pteridin metabolitleri,
inflamasyonu ve 6zellikle T hicre aracih badisiklik aktivitesini dederlendirmede kullanilan
biyobelirtecler olarak kabul edilmektedir. Neopterinin T hiicre ve makrofaj aktivasyonu ile iliskili olarak
cesitli hastaliklarda arttigi gosterilmistir [1,2,3,4,5]. Bu hastaliklara enfeksiyonlar, otoimmiin
hastaliklar, maligniteler, allogreft reddi, kalp yetersizligi, koroner arter hastaligi ve miyokard
enfarktisi 6rnek gosterilebilir. Bazi timor tiplerinde neopterin artisinin kétl prognozla iliskili oldugu
belirtilmistir [2,4,5]. Bununla birlikte neopterin ayni zamanda oksidatif stresi yansitan bir belirteg
olarak da kullanilabilmektedir. Yuksek neopterin dizeylerinin artmis ROS uretimi ve distik serum
antioksidan seviyeleri ile iligkili oldugu gosterilmistir [6,7]. Bu nedenle, inflamasyon ve oksidatif stresi
dederlendirmede potansiyel yeni biyobelirtecler olarak éne gikmaktadirlar.

Pteridin metabolitleri renal yolla atilirlar. Neopterinin metabolize olmadan atildigi ve klirensinin
indlinden yuksek oldugu bilinmektedir [2]. Literatlirde KBH hastalarinda yapilan galismalarda GFR
distsu ile neopterin dlizeylerinin arttidi bircok calismada gosterilmistir [2,8,9,10,11].

Bununla birlikte kronik bébrek hastaliinda (KBH) dlsik dereceli sistemik kronik inflamasyon
ve oksidatif stres artisi gortilmektedir. Bébrek fonksiyonlarinin azalmasiyla ortaya gikan tremi, kemik-
mineral hastaligi, anemi, diyaliz membranlarinin biyouyumsuziugu ve badirsak mikrobiyotasinin
bozulmasi gibi birgok faktérin etkisiyle noétrofil ve makrofaj aktivitesinde artis, kompleman sisteminin
aktivasyonu ve distk dereceli, kronik sistemik inflamasyon gelisir.

Hucresel badisiklik ve makrofaj aktivasyonunun bir gostergesi kabul edilen neopterin ile IL-6,
IFN-y ve hsCRP gibi inflamasyon belirtegleri arasindaki pozitif iliskiyi bildiren bircok galisma mevcuttur
[2,8,11]. Azalan bdbrek fonksiyonlariyla birlikte hem inflamatuar sireglerin hem de azalmis renal
klirensin birlikte neopterin dlzeylerini etkiledigi ifade edilmektedir [9].

KBH hastalarinda pteridin metabolitlerindeki dedisikligi inceleyen calismalar sinirhdir ve
cogunlukla erigkin poptlasyona aittir. Bu nedenle calismamizda, KBH’li ¢ocuk hastalarda pteridin
metabolitlerinin kronik inflamasyonu ve oksidatif stresi dederlendirmede yeni bir biyobelirteg olarak
kullanim potansiyelini arastirmayi amagladik. Ayrica, pteridin metabolizmasinin hastaliklarla iliskisini
inceleyen calismalarin  blyltk c¢odunlugunda vyalnizca neopterin ve biopterin dlzeyleri
dederlendirilmistir. Bu galisma, gocukluk gagi KBH hastalarinda yalnizca neopterin ve biopterin dedil,
ayni zamanda pterin, pterin-6-karboksilik asit ve izoksantopterin diizeylerinin de analiz edildigi ilk
cgalismadir. Neopterin ve biopterin disindaki pteridin metabolitlerinin de immun aktivasyon
durumlarinda diizeylerinin artabilecedi 6ngoriilmektedir; bu nedenle bu bilesikler de galismamiza dahil
edilmistir.
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Yontem

Bu tek merkezli kesitsel galismada cocuk nefroloji polikliniginden KBH tanisi ile izlenen 270
hastanin dosyasi degerlendirildi. Glomeriiler filtrasyon hizi (GFR) 60ml/dk/1.73m?2 (izerinde olan 102
hasta, 21 yas Uzerindeki 61 hasta, 6 yasindan kliclk 16 hasta, KBH klinidine eslik eden aktif
enfeksiyon, kardiyovaskiler hastalik, malignite, ek sistemik otoimmiin veya otoinflamatuar hastalik
tanilari olan 11 hasta, dlizenli takibe gelmeyen ve cgalismaya katilmayi kabul etmeyen 35 hasta
calismaya dahil edilmedi. Bu 6lgltlere uyan toplam 45 hasta calismaya alindi. Kontrol grubu olarak
genel cocuk poliklinigine basvuran kronik hastaligi olmayan yas ve cinsiyet acgisindan hasta grubuna
benzer 67 saglikli cocuk calismaya dahil edildi. Hastalar, diyaliz tedavisi alan, diyaliz tedavisi almayan
KBH hastalari ve saglikli kontroller olmak tizere Uig grup halinde dederlendirildi. Yiiksek basingli sivi
kromatografisi yontemi ile neopterin, biopterin, pterin, pterin-6-karboksilik asit, izoksantopterin,
kinGrenin ve triptofan duzeyleri galisildi. Pteridin metabolitleri ile GFR, diger inflamatuar belirtegler
(hsCRP ve ferritin) ve inflamasyon varliginda azalan diger parametrelerle (hemoglobin ve total demir
baglama kapasitesi) arasindaki iliskiler analiz edildi.

Bulgular

Hastalarin KBH evrelemesi KDIGO siniflamasina gore yapildidinda, 12 hasta Evre 5 (diyaliz alan
grup), 33 hasta ise Evre 3 (n=29) ve Evre 4 (n=4) olmak Uzere diyaliz almayan grup iginde yer aldi.
Hasta grubunun ortanca yasi 15 (10,9; 16,4) yil, kiz erkek orani 20/25 idi. Hasta ve kontrol gruplari
arasinda yas, cinsiyet acisindan fark yoktu. Rutin laboratuvar dederlendirmede bdbrek fonksiyon
testleri ve pteridin metabolitleriyle iligkili olabilecek inflamatuar parametreler incelendi.

Saglikli grubun eGFR ortancasi 104 (98-129) mL/dk/1.73mz2 iken, hasta grubunda bu deger
38 (14,5-51) mL/dk/1.73m2 olarak saptand.

Saglhklh kontrol grubuyla karsilastirildidinda, serum pteridin metabolitleri (neopterin,
neopterin/biopterin orani, pterin ve kinlirenin/triptofan orani) hem diyaliz hem de diyaliz almayan KBH
hastalarinda anlamli diizeyde ylksek bulundu (p=0,001). Bu yilkseklik, diyaliz grubunda KBH grubuna
gdre anlamh olarak daha belirgindi (Sekil-1). Neopterin, biopterin, pterin, Pterin-6-karboksilik asit,
isoksantopterin, kinlrenin/triptofan orani ile eGFR arasinda negatif korelasyon saptandi (p<0,01). Bu
iliski, neopterin, pterin, isoksantopterin ve kinirenin/triptofan orani igin diyaliz hastalar gikartildiinda
da korundu (p<0,05), (Tablo-1).
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Sekil-1: Inflamasyon Belirteglerinin Gruplar Arasinda Dagilimi

Kisaltimalar: HsCRP: Yuksek duyarlikl C-reaktif protein; Kyn/Trp: Kinlrenin/triptofan orani

~ 292 ~



Uluslararasi Katilimh S
“ gﬁag \(

coCocuk <7
dc)., Nefroloj1 ) J
A K ongresi NJ -

Tablo 1: Saghikh Grup ile Hasta Gruplarinin Karsilastiriimasi

Saghkh Kontrol | Prediyaliz KBH S _

Yas, yil 12 (8,8;15) 15 (10,6;16,9) 14 (11;16)
Erkek, n (%) 39 (58) 18 (55) 7 (58)

GFR, mL/dk/1,73m? 104 (98-129) 43 (34,0;54,5)%* 9,9 (7,3;10,8)%*++
Neopterin, nmol/L 3,8 (2,0;6,2) 17,4 (11,0;24,7)%* 54,7 (44,4;87,0)%*,*
Biopterin, nmol/L 9,7 (5,38; 15,25) 6,2 (4,26; 8,07) 51,1 (10,28; 641)*+
DR Tl 0,32 (0,17;1,17) 2,66 (1,64:4,36)** | 1,30 (0,31;5,39)*
nmol/nmol

Pterin, nmol/L 6,6 (4,2;13,3) 27 (16,6;34,8)** 200 (131;300)%*,**
Isoksantopterin, nmol/L 7,6 (4,01; 22,4) 8,5 (5,2; 16,68) 24,66 (10,11; 29,1)*
Kiniirenin/Triptofan, 19,9 (11,3;35,0) 121 (70;212)%* 302 (142;1312)%*
umol/mmol

HsSCRP, mg/L 0,09 (0,04; 0,35) 0,33 (0,12; 0,76)* 0,37 (0,22; 1,15)

Veriler ortanca (25.persentil; 75.persentil) veya sayi (%) olarak verilmistir. Hasta gruplan (KBH
ve diyaliz) ile saglikli grup arasindaki istatistiksel farklilik *(p<0.05) ve **(p<0.01) ile ifade edilmistir.
KBH ve diyaliz grubu arasindaki istatistiksel farklihk *(p<0.05) ve **(p<0.01) ile ifade edilmistir.
Kisaltmalar: GFR: Glomeriler filtrasyon hizi; Hb: hemoglobin; hsCRP: Yiksek duyarlkli C-Reaktif
protein; TDBK: Total demir baglama kapasitesi

Prediyaliz hastalarda ferritin dlzeyleri, diyaliz grubuna kiyasla anlaml olarak daha disuktu
[prediyaliz 47 (25,5; 101,5) vs. diyaliz 382 (121,5; 575); p = 0,001]. Hemoglobin dizeyleri diyaliz
grubunda prediyalize kiyasla anlamli olarak daha dustkta [prediyaliz 12,1 (11; 13,3) vs. diyaliz 10,6
(9,6; 11,2); p=0,006)]. TDBK dulzeyleri diyaliz grubunda prediyalize kiyasla anlamli olarak daha
disitktl [prediyaliz: 335 (293; 372) vs. diyaliz: 272 (241; 300); p =0,001].

Neopterin, biopterin, pterin, 6PTC duzeyi ve ferritin arasinda pozitif (p<0,05) bir iliski saptandi.
HsCRP ile sinirda anlamli bir iliski gbzlendi (p=0.055; r=0,37). Bununla birlikte neopterin, pterin, 6PTC,
kintGrenin/triptofan orani hemoglobin ve total demir badlama kapasitesi (TDBK) gibi inflamasyon
varliginda azalan diger parametrelerle ters korelasyon gézlendi (p<0,05).

Sonug

GFR ile serum neopterin arasinda saptanan negatif iliski ve neopterin dizeyinin artan KBH
evreleriyle birlikte kademeli olarak ytkselmesi, literatlirdeki galismalarla uyumludur [2,8,9,10,11].

Ayrica, pteridin dizeyleri ile hsCRP ve ferritin arasindaki pozitif iliski, Hb ve TDBK arasindaki
negatif korelasyon bu metabolitlerin sistemik inflamasyonla olan iliskisini daha da desteklemektedir.
Literatlirde neopterin ile IL-6, IFN-y ve hsCRP gibi inflamasyon belirtegleri arasinda bir iliskiyi bildiren
birgok calisma mevcuttur [2,8,11]. Bizim galismamizin bulgulari da bu galismalarla uyumluluk
godstermektedir.
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Neopterine benzer sekilde, biopterin de immdunolojik aktivasyon sonucu dizey artis
gostermekte, ancak makrofajlar tarafindan sentezlenmedidi icin, neopterin kadar belirgin bir artis
sergilemedigdi bilinmektedir. Yokoyama ve arkadaslarinin yaptidi calismada, pteridin metabolitlerinin
etkileri, diyaliz tedavisi almayan KBH hastalarinda ve HD hastalarinda dederlendirilmistir. HD
hastalarinda, neopterin ve biopterin diizeylerinin yani sira neopterin/biopterin oraninin da anlamh
sekilde arttigi bildirilmistir. Ayrica, HD hastalarinin diyalizat 6rneklerinde neopterin ve biopterin
duzeylerinin benzer oldugu saptanmistir. Her iki bilesigin molektler agirliklar benzer ve diyaliz yoluyla
yaklasik %70 oraninda uzaklastirilabiliyor olmasina ragmen, bir sonraki HD seansina kadar gegen
slirede neopterin Uretiminin biopterine kiyasla alti kat daha fazla oldugu rapor edilmistir. Bu bulgular,
KBH'de makrofaj aktivasyonunu desteklemekte olup, azalan bdbrek fonksiyonlariyla birlikte hem
inflamatuar sureclerin hem de azalmis renal klirensin birlikte neopterin dlzeylerini etkiledigi ifade
edilmistir [9].

GFR ile neopterin, biopterin, pterin, 6PTC, isoksantopterin ve kinlrenin/triptofan orani arasinda
saptanan negatif iliskinin ve bu bilesenlerin diizeylerinin prediyaliz hastalardan diyaliz alanlara dogru
kademeli gosterdigi artisin, azalmis renal klirens ile kronik inflamasyon ve oksidatif strese bagli artmis
Gretimin ortak etkisiyle agiklanabilecedi distnlulmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kronik boébrek hastaligi, KBH, kronik inflamasyon, oksidatif stres, pteridin
metabolitleri
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Giris ve Amacg

Pteridin metabolitleri, gesitli biyokimyasal siireglerde dnemli rol oynayan heterosiklik organik
bilesiklerdir. Nukleik asitler, amino asitler ve noérotransmiterlerin sentezi gibi farkli metabolik ve
fizyolojik slireglere katkida bulunurlar. Son yillarda, basta neopterin olmak (izere pteridin metabolitleri,
inflamasyonu ve ozellikle T hlicre aracih badisikhk aktivitesini dederlendirmede kullanilan
biyobelirtegler olarak kabul edilmektedir. Neopterinin T hiicre ve makrofaj aktivasyonu ile iliskili olarak
cesitli hastaliklarda arttigi gosterilmistir [1,2,3,4,5]. Bu hastaliklara enfeksiyonlar, otoimmin
hastaliklar, maligniteler, allogreft reddi, kalp yetersizligi, koroner arter hastaligi ve miyokard
enfarktist 6rnek gosterilebilir. Bazi timor tiplerinde neopterin artisinin kétl prognozla iliskili oldugu
belirtilmistir [2,4,5]. Bununla birlikte neopterin ayni zamanda oksidatif stresi yansitan bir belirteg
olarak da kullanilabilmektedir. Yuksek neopterin dizeylerinin artmis ROS uretimi ve distuk serum
antioksidan seviyeleri ile iligkili oldugu gosterilmistir [6,7]. Bu nedenle, inflamasyon ve oksidatif stresi
dederlendirmede potansiyel yeni biyobelirtegler olarak 6ne gikmaktadirlar.

Pteridin metabolitleri renal yolla atilirlar. Neopterinin metabolize olmadan atildigi ve klirensinin
indlinden yiksek oldugu bilinmektedir [2]. Literatlirde KBH hastalarinda yapilan calismalarda GFR
distsu ile neopterin dlizeylerinin arttidi bircok calismada gosterilmistir [2,8,9,10,11].

Bununla birlikte kronik bobrek hastaliinda (KBH) dislk dereceli sistemik kronik inflamasyon
ve oksidatif stres artisi gérilmektedir. Bdbrek fonksiyonlarinin azalmasiyla ortaya ¢ikan tremi, kemik-
mineral hastaligi, anemi, diyaliz membranlarinin biyouyumsuziugu ve badirsak mikrobiyotasinin
bozulmasi gibi birgok faktérin etkisiyle noétrofil ve makrofaj aktivitesinde artis, kompleman sisteminin
aktivasyonu ve disuk dereceli, kronik sistemik inflamasyon gelisir.

Hucresel badisiklik ve makrofaj aktivasyonunun bir géstergesi kabul edilen neopterin ile IL-6,
IFN-y ve hsCRP gibi inflamasyon belirtegleri arasindaki pozitif iliskiyi bildiren bircok galisma mevcuttur
[2,8,11]. Azalan bdbrek fonksiyonlariyla birlikte hem inflamatuar sireglerin hem de azalmis renal
klirensin birlikte neopterin dlizeylerini etkiledigi ifade edilmektedir [9].

KBH hastalarinda pteridin metabolitlerindeki dedisikligi inceleyen calismalar sinirhdir ve
cogunlukla erigkin popllasyona aittir. Bu nedenle galismamizda, KBH'li gocuk hastalarda pteridin
metabolitlerinin kronik inflamasyonu ve oksidatif stresi dederlendirmede yeni bir biyobelirteg olarak
kullanim potansiyelini arastirmayi amacgladik. Ayrica, pteridin metabolizmasinin hastaliklarla iliskisini
inceleyen cgalismalarin  bilylk g¢odunlugunda vyalnizca neopterin ve biopterin dlzeyleri
dederlendirilmistir. Bu calisma, cocukluk cagi KBH hastalarinda yalnizca neopterin ve biopterin degil,
ayni zamanda pterin, pterin-6-karboksilik asit ve izoksantopterin diizeylerinin de analiz edildigi ilk
calismadir. Neopterin ve biopterin disindaki pteridin metabolitlerinin de immin aktivasyon
durumlarinda diizeylerinin artabilecedi 6ngoriilmektedir; bu nedenle bu bilesikler de galismamiza dahil
edilmistir.
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Yontem

Bu tek merkezli kesitsel galismada cocuk nefroloji polikliniginden KBH tanisi ile izlenen 270
hastanin dosyasi degerlendirildi. Glomeriiler filtrasyon hizi (GFR) 60ml/dk/1.73m?2 (izerinde olan 102
hasta, 21 yas Uzerindeki 61 hasta, 6 yasindan kliclk 16 hasta, KBH klinidine eslik eden aktif
enfeksiyon, kardiyovaskiler hastalik, malignite, ek sistemik otoimmiin veya otoinflamatuar hastalik
tanilari olan 11 hasta, dlizenli takibe gelmeyen ve cgalismaya katilmayi kabul etmeyen 35 hasta
calismaya dahil edilmedi. Bu 6lgutlere uyan toplam 45 hasta galismaya alindi. Kontrol grubu olarak
genel cocuk poliklinigine basvuran kronik hastaligi olmayan yas ve cinsiyet acgisindan hasta grubuna
benzer 67 saglikli cocuk calismaya dahil edildi. Hastalar, diyaliz tedavisi alan, diyaliz tedavisi almayan
KBH hastalari ve saglikli kontroller olmak tizere Uig grup halinde dederlendirildi. Yiiksek basingli sivi
kromatografisi yontemi ile neopterin, biopterin, pterin, pterin-6-karboksilik asit, izoksantopterin,
kinGrenin ve triptofan dizeyleri galisildi. Pteridin metabolitleri ile GFR, diger inflamatuar belirtegler
(hsCRP ve ferritin) ve inflamasyon varliginda azalan diger parametrelerle (hemoglobin ve total demir
baglama kapasitesi) arasindaki iligkiler analiz edildi.

Bulgular

Hastalarin KBH evrelemesi KDIGO siniflamasina gore yapildidinda, 12 hasta Evre 5 (diyaliz alan
grup), 33 hasta ise Evre 3 (n=29) ve Evre 4 (n=4) olmak Uzere diyaliz almayan grup iginde yer aldi.
Hasta grubunun ortanca yasi 15 (10,9; 16,4) yil, kiz erkek orani 20/25 idi. Hasta ve kontrol gruplari
arasinda yas, cinsiyet acisindan fark yoktu. Rutin laboratuvar dederlendirmede bdbrek fonksiyon
testleri ve pteridin metabolitleriyle iligkili olabilecek inflamatuar parametreler incelendi.

Saglikli grubun eGFR ortancasi 104 (98-129) mL/dk/1.73mz2 iken, hasta grubunda bu deger
38 (14,5-51) mL/dk/1.73m2 olarak saptand.

Saglhklh kontrol grubuyla karsilastirildidinda, serum pteridin metabolitleri (neopterin,
neopterin/biopterin orani, pterin ve kinlirenin/triptofan orani) hem diyaliz hem de diyaliz almayan KBH
hastalarinda anlamli diizeyde ylksek bulundu (p=0,001). Bu yilkseklik, diyaliz grubunda KBH grubuna
gdre anlamh olarak daha belirgindi (Sekil-1). Neopterin, biopterin, pterin, Pterin-6-karboksilik asit,
isoksantopterin, kinlrenin/triptofan orani ile eGFR arasinda negatif korelasyon saptandi (p<0,01). Bu
iliski, neopterin, pterin, isoksantopterin ve kinirenin/triptofan orani igin diyaliz hastalar gikartildiinda
da korundu (p<0,05), (Tablo-1).
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Sekil-1: Inflamasyon Belirteglerinin Gruplar Arasinda Dagilimi

Kisaltimalar: HsCRP: Yuksek duyarlikl C-reaktif protein; Kyn/Trp: Kinlrenin/triptofan orani
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Tablo 1: Saghikh Grup ile Hasta Gruplarinin Karsilastiriimasi

Saghkh Kontrol | Prediyaliz KBH S _

Yas, yil 12 (8,8;15) 15 (10,6;16,9) 14 (11;16)
Erkek, n (%) 39 (58) 18 (55) 7 (58)

GFR, mL/dk/1,73m? 104 (98-129) 43 (34,0;54,5)%* 9,9 (7,3;10,8)%*++
Neopterin, nmol/L 3,8 (2,0;6,2) 17,4 (11,0;24,7)%* 54,7 (44,4;87,0)%*,*
Biopterin, nmol/L 9,7 (5,38; 15,25) 6,2 (4,26; 8,07) 51,1 (10,28; 641)*+
DR Tl 0,32 (0,17;1,17) 2,66 (1,64:4,36)** | 1,30 (0,31;5,39)*
nmol/nmol

Pterin, nmol/L 6,6 (4,2;13,3) 27 (16,6;34,8)** 200 (131;300)%*,**
Isoksantopterin, nmol/L 7,6 (4,01; 22,4) 8,5 (5,2; 16,68) 24,66 (10,11; 29,1)*
Kiniirenin/Triptofan, 19,9 (11,3;35,0) 121 (70;212)%* 302 (142;1312)%*
umol/mmol

HsSCRP, mg/L 0,09 (0,04; 0,35) 0,33 (0,12; 0,76)* 0,37 (0,22; 1,15)

Veriler ortanca (25.persentil; 75.persentil) veya sayi (%) olarak verilmistir. Hasta gruplan (KBH
ve diyaliz) ile saglikli grup arasindaki istatistiksel farklilik *(p<0.05) ve **(p<0.01) ile ifade edilmistir.
KBH ve diyaliz grubu arasindaki istatistiksel farklihk *(p<0.05) ve **(p<0.01) ile ifade edilmistir.
Kisaltmalar: GFR: Glomeriler filtrasyon hizi; Hb: hemoglobin; hsCRP: Yiksek duyarlkli C-Reaktif
protein; TDBK: Total demir baglama kapasitesi

Prediyaliz hastalarda ferritin dlzeyleri, diyaliz grubuna kiyasla anlaml olarak daha disuktu
[prediyaliz 47 (25,5; 101,5) vs. diyaliz 382 (121,5; 575); p = 0,001]. Hemoglobin dizeyleri diyaliz
grubunda prediyalize kiyasla anlamli olarak daha dustkta [prediyaliz 12,1 (11; 13,3) vs. diyaliz 10,6
(9,6; 11,2); p=0,006)]. TDBK dulzeyleri diyaliz grubunda prediyalize kiyasla anlamli olarak daha
disitktl [prediyaliz: 335 (293; 372) vs. diyaliz: 272 (241; 300); p =0,001].

Neopterin, biopterin, pterin, 6PTC duzeyi ve ferritin arasinda pozitif (p<0,05) bir iliski saptandi.
HsCRP ile sinirda anlamli bir iliski gbzlendi (p=0.055; r=0,37). Bununla birlikte neopterin, pterin, 6PTC,
kintGrenin/triptofan orani hemoglobin ve total demir badlama kapasitesi (TDBK) gibi inflamasyon
varliginda azalan diger parametrelerle ters korelasyon gézlendi (p<0,05).

Sonug

GFR ile serum neopterin arasinda saptanan negatif iliski ve neopterin dizeyinin artan KBH
evreleriyle birlikte kademeli olarak ytkselmesi, literatlirdeki galismalarla uyumludur [2,8,9,10,11].

Ayrica, pteridin dizeyleri ile hsCRP ve ferritin arasindaki pozitif iliski, Hb ve TDBK arasindaki
negatif korelasyon bu metabolitlerin sistemik inflamasyonla olan iliskisini daha da desteklemektedir.
Literatlirde neopterin ile IL-6, IFN-y ve hsCRP gibi inflamasyon belirtegleri arasinda bir iliskiyi bildiren
birgok calisma mevcuttur [2,8,11]. Bizim galismamizin bulgulari da bu galismalarla uyumluluk
godstermektedir.
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Neopterine benzer sekilde, biopterin de immdunolojik aktivasyon sonucu dizey artis
gostermekte, ancak makrofajlar tarafindan sentezlenmedidi icin, neopterin kadar belirgin bir artis
sergilemedigdi bilinmektedir. Yokoyama ve arkadaslarinin yaptidi calismada, pteridin metabolitlerinin
etkileri, diyaliz tedavisi almayan KBH hastalarinda ve HD hastalarinda dederlendirilmistir. HD
hastalarinda, neopterin ve biopterin diizeylerinin yani sira neopterin/biopterin oraninin da anlamh
sekilde arttigi bildirilmistir. Ayrica, HD hastalarinin diyalizat 6rneklerinde neopterin ve biopterin
duzeylerinin benzer oldugu saptanmistir. Her iki bilesigin molektler agirliklar benzer ve diyaliz yoluyla
yaklasik %70 oraninda uzaklastirilabiliyor olmasina ragmen, bir sonraki HD seansina kadar gegen
slirede neopterin Uretiminin biopterine kiyasla alti kat daha fazla oldugu rapor edilmistir. Bu bulgular,
KBH'de makrofaj aktivasyonunu desteklemekte olup, azalan bdbrek fonksiyonlariyla birlikte hem
inflamatuar sureclerin hem de azalmis renal klirensin birlikte neopterin dlzeylerini etkiledigi ifade
edilmistir [9].

GFR ile neopterin, biopterin, pterin, 6PTC, isoksantopterin ve kinlrenin/triptofan orani arasinda
saptanan negatif iliskinin ve bu bilesenlerin diizeylerinin prediyaliz hastalardan diyaliz alanlara dogru

kademeli gosterdigi artisin, azalmis renal klirens ile kronik inflamasyon ve oksidatif strese bagli artmis
Gretimin ortak etkisiyle agiklanabilecedi distnlulmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kronik boébrek hastaligi, KBH, kronik inflamasyon, oksidatif stres, pteridin
metabolitleri
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Ratlarda Deneysel Bobrek iskemi-Reperfiizyon Hasarinda Elabela, Apelin-13, Sistatin-C Ve
Nitrikoksit Diizeyleri Ve N-Asetilsistein’in Koruyucu Etkisi

Buket Baran Akdeniz!, Aslihan Kara?2, Tuncay Kuloglu3, Stleyman Aydin4, Mehmet Hanefi Yalgin, Metin
Kaya Glirgbze?

1 Ozel Hayat Hastanesi , Elazi§

2Frat Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Cocuk Nefrolojisi BD, Elazi§
3Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Histoloji ve Embriyoloji ABD, Elazi§

4Firat Universitesi Tip Fakiltesi Hastanesi Biyokimya ABD, Elazi§

5Firat Universitesi Veterinerlik Fakiiltesi Histoloji ve Embriyoloji ABD, Elazi§

Amag: iskemi reperfiizyon (IR) hasari, bir organa kan verilmesinin kisitlanmasi sonrasi kan akisinin
restorasyonu ve yeniden oksijenasyonun ardindan gelisen hasar ile karakterizedir. infarktiis, sepsis ve
organ transplantasyonu gibi cok gestli sebeplere bagl olarak boébrek iskemisi yaygin olarak
gorilebilmektedir. Bobrek iskemisinin erken dénemde tani ve tedavisinin saglanmasi agisindan yeni
molekiller tanimlanmasi ve tedavilerin diizenlemesi hayati éneme sahiptir. Calismanin amaci ratlarda
bébrek IR hasarinda Elabela (ELA), Apelin 13, Sistatin-C (CYS) ve Nitrik oksit diizeylerine bakmak,
karsilastirmak ve N-Asetilsistein (NAC) uygulamasinin IR {zerine olan etkilerini belirlemektir.

Yontem: Calisma xxx Universitesi Deneysel Arastirmalar Merkezi'nden temin edilen 8 haftalik 68 adet
erkek Wistar-albino tlri erkek sican lzerinde gercgeklestirildi. Denekler randomize olarak 7 gruba
ayrildi. Grup 1 (Kontrol grubu) (n=8), grup 2 (Sham grubu) (n=10), grup 3 (Tek tarafli renal iR grubu)
(n=10), grup 4 (Bilateral renal IR grubu) (n=10), grup 5 (Tek tarafli renal IR+NAC grubu) (n=10),
grup 6 (Bilateral renal IR+NAC grubu) (n=10) ve grup 7 (NAC Grubu) (n=10) olarak belirlendi.

iR yapilan gruplara genel anestezi altinda 45 dakika iskemi ve 1 saat reperfiizyon yapildi. IR+NAC
yapilan gruplara ise bébrek dokusuna 45 dakika iskemi ve 1 saat reperflizyona tabi tutulmadan 10 dk
6nce N-asetilsistein 150 mg/kg ylkleme dozu inflizyon olarak ve IR boyuncada 20 mg/kg/saat idame
dozu verildi.

Deneklerin  bébrek dokularinda ELA, Apelin, indiklenebilir Nitrik oksit (INOS), CYS
immunreaktivitesinin histolojik skorlamalar yapildi. Bobrek dokularindaki Apopitotik index TUNEL
metodu ile belirlendi.

Bulgular: Gruplar incelendiginde bilateral renal iR grubu ve bilateral renal iR+ NAC grubunda kontrol
grubuna gére Ure ve kreatinin dederleri artmis olarak tespit edildi. Tek tarafli renal IR grubunda ise
kontrol grubuna gére kreatinin diizeyinde anlamli artis tespit edildi. Bilateral renal IR grubunda ire ve
kreatinin diizeylerinde tek tarafli renal IR grubuna gére istatistiksel olarak anlamli artis tespit edildi.
Tek tarafli renal IR grubu ile tek tarafli renal IR+NAC grubu arasinda iire ve kreatinin arasinda anlamli
farkhlik tespit edilmedi. Bilateral renal IR+NAC grubunda ise bilateral renal IR grubuna gére kreatinin
dederinde istatistiksel olarak anlamli azalma tespit edildi.

Kontrol grubuna gére, tek tarafli renal IR grubu, bilateral renal IR grubu, tek tarafli renal IR+NAC
grubu ve bilateral renal IR+NAC grubunda anlamli olarak Total Antioksidan Seviyesi’nde (TAS) azalma
ve Total Oksidan Seviyesi'nde (TOS) artis tespit edildi. Bilateral renal iR grubunda tek tarafli renal IR
grubuna gére TAS, ELA, Apelin-13 istatistiksel olarak anlamli sekilde azalirken; TOS, CYS ve INOS
seviyelerinde anlamli artis tespit edilmisti. Tek tarafli renal IR+NAC grubunda ise tek tarafli renal iR
grubuna gbére TAS, ELA ve Apelin-13 seviyelerinde istatistiksel olarak anlaml artis tespit edildi.
Bilateral renal IR+NAC grubunda bilateral renal IR grubuna gére kreatinin, TOS, CYS ve INOS'da
anlamli azalma; TAS, ELA ve Apelin-13'de anlamli artis tespit edildi.
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Bébrek dokularinda ELA, Apelin, INOS, CYS immiin reaktivitesinin histolojik skorlamasinda Grup 3,
Grup 4, Grup 5 ve Grup 6'nin kontrol, sham ve NAC grubuna gore istatistiksel olarak artmis oldugu
bulundu (p< 0.01).

TUNEL pozitifligi; kontrol grubuyla kiyaslandiginda tek tarafli renal IR grubu ve bilateral renal IR grubu
gruplarinda TUNEL pozitifligi istatistiksel olarak anlamli bir sekilde artmis bulundu. Tek tarafli renal IR
grubu ile kiyaslandiginda ise TUNEL pozitiflii tek tarafli renal IR+NAC grubunda belirgin olarak
azalmigti. Bilateral renal IR grubu ile kiyaslandiginda ise TUNEL pozitifligi bilateral renal IR+NAC
grubunda belirgin olarak azalmisti. Tek tarafli renal IR grubu ile kiyaslandiginda ise TUNEL pozitifligi
bilateral renal IR grubunda belirgin olarak artmisti.

Tartisma: IR'nin erken déneminde NO’nun koruyucu olabilecedi, ancak ilerleyen asamalarda iNOS
artigi ile hasarin siddetlendigi goralmustur. N-asetilsistein (NAC) tedavisinin iINOS ve NO seviyelerini
dusurdigu, dolayisiyla antioksidan etkisiyle IR hasarini azalttigi belirlenmistir.

ELA ve Apelin-13, vaskiler fonksiyon ve inflamasyon lizerine etkili olan biyobelirteglerdir. Calismada,
IR yapilan gruplarda ELA ve Apelin-13 seviyelerinin anlamh sekilde azaldigi, NAC tedavisinin ise bu
disltsu tersine cevirdigi tespit edilmistir. Bu durum, NAC’In iskemiye karsi koruyucu etkisinin
biyobelirteg seviyelerinde de kendini gésterdigini ortaya koymaktadir. Onceki calismalar, Apelin ve
ELA'nin bdbrek koruyucu etkilerini vurgulamistir. Apelin'in anti-inflamatuar ve antioksidan Ozelliklere
sahip oldugu, ELA'nin ise endotel fonksiyonlarini iyilestirdigi bilinmektedir.

Toplam Antioksidan Seviye (TAS) ve Toplam Oksidan Seviye (TOS) incelendiginde, IR yapilan
gruplarda oksidatif stresin arttigi (TOS artisi) ve antioksidan kapasitenin distigl (TAS azalmasi)
gorulmustir. NAC tedavisi ile TOS seviyelerinin azaldigi, TAS seviyelerinin ise arttigi gézlemlenmistir.
Bu bulgu, NAC'In oksidatif stres lizerinde dengeleyici bir etkisi oldugunu géstermektedir.

Cystatin C (CYS), akut bobrek hasarinin erken belirteci olarak dederlendirilmis ve Ure ile kreatinine
kiyasla daha hassas oldugu belirlenmistir. Calismada, IR yapilan gruplarda CYS seviyelerinin anlamli
sekilde arttigi, NAC tedavisi ile bu seviyelerde dlsls oldugu gérulmustr.

Sonug: Calismada, ELA ve Apelin-13‘lin iskemiye sekonder azaldiklari, INOS ve CYS'nin ise anlamli
olarak arttigi gérildi. Ure ve kreatinin IR hasarinda bu molekiller kadar spesifik olmadig
dederlendirildi. N-asetilsistein tedavisi sonrasi gerek dokuda gerekse serum orneklerinde ELA ve
Apelin-13 artisi ile INOS ve CYS'nin azaldigi tespit edildi. Bu molekiillerden 6zellikle Apelin-13 ve
ELA'nin tedavide de kullanildidi calismalar yapilmakta olup, ilerleyen donemlerde bu galismalarin artisi
renal IR hasarlarinin erken dénemde tespitine ve tedavisine 1sik tutacad diisiiniilmektedir.
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Primer Eniirezis Nokturnasi Olan Cocuklarin Yonetimine Yeni Bir Yaklasim

Buket Esen Adar!, Metin Kaya Glrgoze?, Aslihan Kara?2
!Fethi Sekin Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Elazig
2Firat Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Elazig

Giris ve Amacg :

Primer enlirezis nokturna (PEN) veya gece yatak islatma, cocukluk cadinda en sik gortlen kronik
hastaliklardan biridir. Ayni zamanda cocuklar ve ergenler arasinda ¢ok fazla endise olusturan bir
durumdur (1). PEN merkezi sinir sisteminde (MSS) herhangi bir konjenital veya edinilmis kusuru
olmayan bes yasin Uzerindeki gocuklarda uyku sirasinda geceleri istemsiz idrar kagirma olarak
tanimlanir. Ozellikle 12 yasin altindaki kiiclik yas gruplarinda E/K orani yaklasik 1.4 olup erkeklerde
kizlardan daha yaygindir (2). Kesin prevalans, oncelikle PEN sikhidina iliskin kullanilan farkh tani
kriterlerine bagh olarak %4-24 arasinda degiskenlik gostermektedir (3).

Enlirezis nokturna gesitli mekanizmalarin bir veya daha fazlasindan kaynaklanabilen ve glgli genetik
bileseni olan multifaktériyel durumdur. Azalmis mesane kapasitesi, nokturnal polilri, genetik faktorler,
sirkadyen ritim uyku bozukluklari patogenezde suglanan durumlardandir (1). Ayrica cevresel faktorler,
allerjenler, kontrol edilemeyen mesane kasilmalari, ginlik vazopressin salgilanmasindaki veya
prostaglandin Uretimindeki kusurlar, MSS’nin gecikmis gelisimi gibi PEN nedenleri yaygin olarak
tartisilmis ancak tam olarak anlasiimamistir (4, 5).

Cocuklarda B12 vitamini eksikliginde spesifik olmayan semptomlar (anoreksiya nervoza, kusma ve
duyusal bozukluklar, géorme bozuklugu, bas donmesi, parestezi, ataksi, tat ve koku kaybi, ortostatik
hipotansiyon ve posttiral tasikardi), istemsiz idrar ve diskilama, kisilik bozuklugu, hafiza bozuklugu,
hipotonik nébet, gelisimsel bozukluk gibi nérolojik dedisiklikler gortlebilir. Calismalardan elde edilen
bulgular demiyelinizasyona bagli olabilen aksonal dejenerasyonu gostermektedir (6). Son galismalar,
besin eksikliginin gocuklarin bilissel ve motor néron fonksiyonu lizerindeki olumsuz etkilerini bildirmistir

(2.

Calismamizin amaci gocuk hastalarda PEN’da gok az sayida calismanin oldugu D vitamini, B12 vitamini,
folik asit ve ferritin dizeylerini bildirmenin yanisira eksik vitamin takviyeleri ile enlrezis sayisindaki
dedisikligi gostermektir. Ayrica PEN ile bagvuran hastalarda baska semptom yokken dahi 6zellikle B12
ve D vitamini eksikliklerinin taranmasi konusunda bir éneri olusturmaktir.

Yontem:

Calismaya Cocuk Nefroloji poliklinigine bagvuran gocuk nefroloji uzmani tarafindan PEN tanisi konulan
yaklasik 150 cocuk hasta dahil edildi . PEN tanisi 5 yas Uzerinde olup haftada iki veya daha fazla gece
enlrezisi olan ve glindliz idrar kagirmasi olmayan, 6 aydan fazla siren kontinans dyklsi olmayan,
norolojik, psikiyatrik, tGrolojik anormalligi olmayan ve diabetes mellitus veya diabetes insipidus gibi
kronik hastaligi olmayan gocuklarda konuldu.

Cocuklarin vicut adirligi, boy ve tansiyon arterial 6lcimleri ayni deneyimli personel tarafindan
dikkatlice yapildi. Calismaya rutin kontroller sirasinda doktor tavsiyesi Gzerine bakilan B12 vitamini, D
vitamini, folat ve ferritin dlizeyleri, tam idrar tetkiki, tam kan sayimi, serum biyokimyasi ve Uriner
ultrasonografi bilgileri kaydedildi.

Cocuklarda serum 25-OHD dizeyi 12 ng/mL’nin alti ise D vitamini eksikligi, 12-20 ng/mL araliginda
ise D vitamini yetersizligi, 20 ng/mL'nin Uzerinde olmasi D vitamini yeterliligi olarak kabul edildi (8).
Serum B12 vitamini dlzeyleri 300 pg/mL'nin altinda olan hastalar B12 vitamini eksikligi olarak kabul
edildi (9, 10). Folat diizeyleri <2, 2-4 ve >4 ng/mL sirasiyla folat eksikligi, sinirda folat yetersizligi ve
normal folat dlizeyleri olarak dederlendirildi (11). Ferritin diizeyleri <10 ng/mL disik ferritin dizeyi
olarak belirlendi (12). Hastalarin hepsine standart lroterapi ayrintili olarak anlatildi (13). Iseme
takvimi yaptirildi. Ayhk kontrollerde idrar kacirdigi gin sayisi kaydedildi. Hastalara eksik vitamin
destekleri klavuzlarda belirtildigi sekilde saglandi (14).

Bulgular:

Calismaya alinan 150 PEN tanilh hastanin ortalama yasi 8.78+2.88 yil ve 85'i (%56.7) erkek, 65’
(%43.3) kiz olup E/K orani 1.3 idi. idrar kagirma sayisi haftada ortalama 6.39+1.20 giin oldugu
gérildi. Uriner USG'de 7 (%4.6) olguda hidronefroz ve 17 (%11.3) hastada post miksiyon rezidii idrar
tespit edildi.
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Laboratuvar verileri Tablo 1’de sunulmus olup hastalarin %78.6’sinda serum B12 vitamini dlzeyi
dusukligl, %41.3'Unde 25-0OHD vitamin duzeyi distkligi goruldi. Hem 25-OHD hem de B12 vitamini
dlzeyi distkliglu 51(%34) hastada belirlendi. Ferritin dlizeylerinde dislkliik olan 26 (%17.3) hasta
olup hic¢ bir hastada folat eksikligi saptanmadi. Tum hastalarin sadece 21’inde (%14) herhangi bir
vitamin eksikligi gortlmedi. Olgularin %48‘inin dlzenli takipleri yapilabildi. Takibe gelen hastalarin
%76.4'Unde standart Uroterapi ve eksik vitamin destedi ile haftada 2 glnin altinda idrar kagirma
basarisi elde edildi. Kalan 17 (%23.6) hastaya 6nerilere ragmen sikayetlerinin devam etmesi nedeni

e

- 3

ile desmopressin tedavisi baslandi.

Tablo 1: Primer Enurezis Nokturnali Hastalarin Laboratuvar Bulgulari

Parametre Ortalama £SD Min-max
Hb 13.2+0.98 g/dL 10.6-17.6
MCV 84.26+31.46 fL 57.90-89.9
Ure 23.54+5.25 mg/dL 11-35
Kreatinin 0.41+0.09 mg/dL 0.24-0.75
Serum Na 140.31+2.44 mEqg/L 132-149
Serum Ca 9.71+£0.35 mg/dL 8.60-10.90
B12 vitamin dizeyi 242.51+120.38 pg/mL 63-1334
250HD diizeyi 22.04+9.01 ng/mL 4-58
Ferritin 22.56+17.98 ng/ml 3-145
Folat 10.11£3.65 ng/ml 5-24.9
Sonug:

B12 ve D vitamini eksikliginin bilissel ve motor néron fonksiyonu (zerindeki olumsuz etkileri
bilinmektedir. B12 eksikliginde merkezi sinir sisteminin olgunlasmasinda gecikme ve dengesiz
miyelinizasyon gorilebilir. D vitamini yetersizligi veya eksikligi kontrolsiiz mesane kasilmalarina yol
acarak asin aktif mesane durumu olusturabilir. Ayrica natrilirezise ve pelvik taban kas bozuklugu gibi

farkh klinik bozukluklara katkida bulunur.

Calismamizin desmopressin tedavisi uygulanmadan, sadece standart (roterapi ve eksik vitaminlerin
yerine konulmasi sonrasi hastalarin gece alt islatma sikligindaki degisikligi belgeleyen literatirdeki tek
calisma olmasi nedeni ile hem literatiire hem de klinik izleme katki saglayacagini disiinmekteyiz. PEN
ile basvuran hastalarda baska semptom olmadan dahi 6zellikle B12 ve D vitamini eksikliklerinin

taranmasi ve PEN ydnetimine yeni bir destek tedavisinin eklenmesi disindlebilir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, D vitamini, Enlrezis, Vitamin B12
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Nefrolog goziiyle “Cografya kader midir?”

Ayse Seda Pinarbasi!, Emel Saribas?

1 Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Diyarbakir
2 Batman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Batman
Ozet

Amag: Akraba evliliginin 6zellikle otozomal resesif hastalik riskini arttirdigi bilinmektedir. Ulkemizde
de basta Glineydogu ve Dogu Anadolu bélgesinde akraba evliligi oranlarinin gok yliksek olmasi ve buna
bagli otozomal resesif hastaliklar basta olmak lUzere pek cok genetik hastaligi daha sik gordigumuizu
soOyleyebiliriz. Bu calismadaki amacimiz gocuk nefroloji polikliniginde takip ettigimiz ayni hastalida
sahip kardes hastalarin demografik bilgilerini incelemek ve akraba evliliginin yarattigi sosyal ve medikal
sorunlara dikkat cekmektir.

Gereg-YOntem: Diyarbakir Cocuk Hastaliklari ve Batman Egitim Arastirma Hastanesi cocuk nefroloji
poliklinigine Ocak 2020 - Ocak 2025 tarihleri arasinda basvuran ve kardes ve/veya kardeslerinde ayni
nefrolojik hastaliga sahip olan 0-18 yas arasindaki hastalar galismaya alindi. Hastalarin demografik
verileri (akraba evliligi varligi/derecesi, gocuk sayisi, hasta cocuk sayisi, aile 6ykusi, anne-baba egitim
durumlari vb) dosyalarindan retrospektif olarak not alindi. Kronik bobrek hastaligi (KBH) glomertiler,
kistik/tubtler, KAKUT ve diger hastaliklar olmak Gzere gruplandirildi. Tani yaslari, renal replasman
tedavisi (RRT) uygulamalari/degisiklikleri, kronik bobrek hastaligi (KBH) evreleri, mortalite durumlari
dosyalarindan not alindi.

Bulgular: Calismaya 101 cekirdek aileden 222 hasta alindi. Aile igindeki ortalama cocuk sayisi 4.24+/-
1.67 iken hasta cocuk sayisi 2.21+/-0.43 idi. Akraba evliligi orani %82.1 idi ve bunun %79.5 kuzen
evliligiydi. Hastalarin 60’u Evre 5, 9'u Evre 4, 12'i Evre 3 KBH idi. Evre 5 KBH olan 60 hastanin son
RRT modaliteleri; 25'i periton diyalizi, 21'i renal transplantasyon, 13’si hemodiyaliz seklindedir. 17
hasta RRT degisiklikleri yapilmak zorunda kalinmis olup 15 hasta vefat etmistir. Hastalarin tanilan
gruplandirildidinda %58.4'u kistik/tlbUler hastaliklar, %21.7'i glomertler, %11.8'si KAKUT, ve %7.9'i
diger hastalik grubundaydi.

Sonug: TUlrkiye'de toplum igerisinde 6nline gecemedigimiz bazi durumlar saglik problemlerinin
olusmasinda o6nemli riskler olusturmaktadir. Akraba evliligi bunlarin basinda gelmektedir. Bu
sosyodemografik yapi nedeniyle pek gok aile kendilerini bir gikmazin igerisinde bulmaktadir ama bunu
kader olarak adlandirmaktadirlar. Aile icerisinde birden fazla cocugun bébrek probleminin olmasi,
hastane ziyaretleri/yatislari, kullanilan ilag sayilarinin coklugu, diyaliz tedavileri ve buna bagdh
gelisebilecek pek cok komplikasyonun yasanmasi basta bu aileler olmak lizere saglik sektérini de
yipratmaktadir. Bu sikintilarin en aza indirilmesi icin akraba evliligini 6nleyici politikalarin gelistirilmesi
ve genetik gecis oldugu dusunilen hastaliklar igin etkin genetik danismanlik planlanmasi
gerekmektedir. Akraba evliliginin yogun oldugu bu bélgelerde hastaliklarin daha erken tespit edilmesi
icin kardes taramalarinin mutlaka yapilmasi ve Japonya’da IgA nefriti taramasi yapildidi gibi tam idrar
tahlili ile proteinuri, hemattri, glikozlri gibi parametrelerin taranmasi gindeme getirilebilir.

Anahtar Kelimeler: Akraba evliligi, Genetik, Cocuk Nefroloji
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Giris ve Amag:

Genetik hastaliklar tlkemizde oldugu gibi dinya genelinde de 6nemli bir saglik sorunu olarak karsimiza
cikmaktadir. Genel istatistiklere gore, her 100 dogan bebekten yaklasik 2-3’linde cesitli nedenlerle
dogumsal anomalilere rastlanmaktadir. Bu oran, akraba evliligi yapan ciftlerde yaklasik 2 katina
cikarak %4-5'e ulasmaktadir (1-2). Akraba evliligi dogumsal anomaliler disinda 6zellikle otozomal
resesif gegisli genetik hastaliklari arttirmasi nedeniyle 6nemli bir halk sagligi problemi oldugu asikardir.
Otozomal resesif hastaliklar akraba evliligi olmayan ciftlerde her 1000 dogumda 1.84 oraninda
gorultrken akraba evliligi olan ciftlerde en az 6.5 kat artmis olarak gériilmektedir (3). Akraba evliliginin
yogun oldugdu ulkelerden biri olan Tunus’ta yapilan bir calismada otozomal resesif kalitim gésteren bazi
hastaliklardaki akraba evliligi oranlari dedgerlendirilmis ve hastalarin %64.9'unda akrabalik oldugu ve
%48.9'unun birinci derece kuzen evliligi oldugu bildirilmistir (4). Tunus’ta yapilan baska bir calismada
ise otozomal resesif hastaligi bulunan hastalarin dosyalari taranarak akraba evliligi orani bakilmis ve
%758 olarak bulunmustur (5).

Akraba evliligi, kan bagi olan kisilerin birlesmesi olarak tanimlanir. Akraba evliligi bati toplumlarinda
cok seyrek olmasina ragmen, dlinya Uzerindeki birgok toplulukta oldukga yaygindir. Akraba evliligi
oraninin diinya genelinde %20 civarinda oldugu tahmin edilmektedir (6). Ozellikle Miisliiman nifusun
fazla oldugu Kuzey Afrika, Orta Dodu, Orta Asya gibi bdlgelerde akraba evliligi daha yodgun
gorulmektedir (6-9). Tlrkiye de ne yazik ki akraba evliligi oraninin yiksekligi ile bu bolgelere 6rnek
olarak verilebilir. Turkiye'deki bu direncli yapiy! vurgulayan gok sayida galisma vardir (10-14). Akraba
evliliklerinin nedenleri ile ilgili sosyolojik cgalismalar, bu evliliklerin dncesi ve sonrasinda uyum
problemlerinin en az oldugu, kilttrel dederler ve onlarin yeni nesillere aktariimasini kolaylastirdidi,
sosyal dayanismayi artirdigdi, evlilik 6ncesi goriismelerin kolaylasip evlilik masraflarini azalttigi, kadinin
ebeveynleri kiz ve torunlarinin yakinlarinda olmasini isteme gibi sebeplerin 6n planda oldugunu ortaya
koymustur (15-16). Farkli cografyalardaki topluluklarin inang, gelenek ve adetleri bu oran (zerinde
asll belirleyicilerdir.

Tirkiye'de akraba evlilidi ile ilgili son ve glincel verileri 2018 yilinda yapilan Turkiye Nifus ve Saglik
Arastirmasi (TNSA) verilerinde gormekteyiz. Bu arastirmaya gére 1968-2018 yillari arasinda 50 yillik
dénem dederlendirilmistir. Bu donemler arasinda akraba evliligi yayginhdinin %27'den %24'e geriledigi
gorulmustlr. Kuzen evliligi yani birinci derece akraba evliligi belirtilen donemin basinda %85 iken 2018
yilinda %46'a gerilemistir (17). Birinci derece akraba evliligi orani zamanla azalsa da uzak akraba
evliliklerinin zaman icinde arttigi goralmistur. Evlilik kusaklarina gére yapilan dederlendirmelerde
1993 yilindan 6nce evlenen kadinlarda akraba evliligi %40 iken 2014-2018 yillari arasinda evlenen
kadinlarda bu oran %16’a gerilemistir. Kadinlarin egitim seviyesi arttikca da akraba evliligi yapma
oranlarinin 6nemli 6lclide azaldigi gorilmektedir. Anadili Kiirtce olan kadinlarda akraba evliligi %42
iken, Arapca olanlarda %31 ve Tlrkce olanlarda %20 oldugu gorilmektedir. Yasadiklari bélgeye gore
bakildiginda ise akraba evliligi orani Dogu Anadolu bélgesinde %39, Gliney Anadolu’da %33, Bati
bolgelerde ise %18 olarak goérilmektedir. Tum bu verilere gére son elli yil icerisinde akraba evliligi
oraninda azalma olsa da halen yliksek oranlarda devam ettigi goértilmektedir (10,17).

LiteratlrQ inceledigimizde akraba evliliginin bébrek hastaliklari izerine etkisini gosteren bir calisma
gbdze carpmamaktadir. Calismamizin amaci ise bu 6nemli halk sorununa ¢ocuk nefrologu gézlyle farkh
bir agidan bakmaktir. Bu amagla cocuk polikliniginde takip ettigimiz ayni hastalia sahip kardes
hastalarin demografik bilgilerini incelemek ve akraba evliliginin yarattigi sosyal ve medikal sorunlara
dikkat cekmeyi hedefledik.

Yontem:

Diyarbakir Cocuk Hastaliklari ve Batman Egitim Arastirma Hastanesi cocuk nefroloji poliklinigine Ocak
2020 - Ocak 2025 tarihleri arasinda basvuran ve kardes ve/veya kardeslerinde ayni nefrolojik hastaliga
sahip olan 0-18 yas arasindaki hastalar calismaya alindi. Hastalarin demografik verileri (akraba evliligi
varligi/derecesi, gocuk sayisi, hasta gocuk sayisi, aile 6ykisu, anne-baba editim durumlar vb)
dosyalarindan retrospektif olarak not alindi. Kronik bébrek hastaligi (KBH) glomeriler, kistik/tabdler,
bobrek ve idrar yollarinin dogustan anormallikleri (CAKUT) ve diger hastaliklar olmak (zere
gruplandirildi. Tani yaslari, renal replasman tedavisi (RRT) uygulamalari/dedisiklikleri, kronik bébrek
hastalii (KBH) evreleri, mortalite durumlarn dosyalarindan not alindi. Hastalarin tahmini glomertler
filtrasyon hizlan son kontrollerindeki serum kreatinin ve boy uzunluklar kullanilarak Schwartz
formiline goére hesaplandi (18).

Tahmini glomeriler filtrasyon hizi kullanilarak KDIGO'nun KBH siniflamasina gére albuminiri hesaba
katilmadan Evre 1-5 olacak sekilde gruplandirildi (19). Veriler Microsoft Excel 365 kullanilarak analiz
edildi.

Bulgular:
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Calismaya 101 cgekirdek aileden 222 hasta alindi. Ebeveynler arasindaki akraba evliligi orani %82.1
idi. 66 ailede kuzen evliligi varken sadece 18 ailede akraba evliligi oykusiu yoktu. 27 ailede
akrabalarinda ayni hastalik 6yklsi mevcuttu. Aile igindeki ortalama gocuk sayisi 4.24 + 1.67 iken hasta
gocuk sayisl 2.21 + 0.43 idi. 20 gekirdek ailede 3 hasta gocuk mevcuttu. Annelerin son aldigi egitim-
O0gretim yili ortanca dederi 5 (0-21) yil iken babalarin ortalama 10.91 + 3.67 yildi. Annelerin 26
(%25.7)'s1 okur yazar dedilken 28 (%27.7)'i ilkokul mezunu olmustu. Babalar da ise 4 kisi okur yazar
degilken ilkokulu bitiren sayisi 22 idi (Tablo 1). Sadece 1 anne Universite mezunu iken, 5 baba ylksek
okul/Universite mezunu idi.

Tablo 1. Ailelerin sosyodemografik 6zellikleri

Calismaya alinan aile sayisi (n) 101
Calismaya alinan hasta cocuk sayisi (n) 222
Akraba Evliligi n (%)
Oran | 83 (82.1)
1. Derece | 66 (65.3)
2. Derece | 2 (1.9)
3. Derece ve Uzeri | 15 (14.8)
Akraba evliligi olmayan | 18 (17.8)
Cekirdek ailedeki toplam cocuk sayisi ort + | 4.24 +1.67
SDS
Cekirdek ailedeki hasta gocuk sayisi ort + | 2.21 + 0.63
SDS
Akrabalarda mevcut hastalik dykUisU n| 27 (26.7)
(%)
Anne egitim durumu (n=73)
Ortanca (min-max) (yil) | 5 (0-21)
Okur yazar olmayan kisi sayisi (n) | 26
Ilkokulu bitirmis kisi sayisi (n) | 28
Baba egitim durumu (n=73)
Ortalama £ SDS (yil) | 10.91 + 3.67
Okur yazar olmayan kisi sayis (n) | 4
Ilkokulu bitirmis kisi sayisi (n) | 22

Hastalarin 601 Evre 5, 9'u Evre 4, 12'i Evre 3 KBH idi. Kronik bobrek hastaligi glomeriler, kistik/tlbuler
hastaliklar, CAKUT ve diger olarak siniflandirildiginda sirasiyla %20.7, %58.4, %11.8 ve %7.9 olarak
oranlanmistir. Evre 5 KBH olan 60 hastanin son RRT modaliteleri; 25'i periton diyalizi, 21'i renal
transplantasyon, 13’si hemodiyaliz seklindedir. 17 hasta RRT degisiklikleri yapilmak zorunda kalinmig
1 hasta her g RRT secgenedini de denemek zorunda kalmistir. 1 hasta hemodiyalizde takip edilirken
bobrek nakli olduktan sonra rejeksiyon nedeniyle tekrar hemodiyalizde takip edilmeye baslamistir. 15
hasta vefat etmistir. Bir ailede ¢ hasta g¢ocuktan ikisi vefat etmistir. Hastalarin tanilan
gruplandirildiginda %58.4u kistik/tibuler hastaliklar, %21.7'i glomertler, %11.8'si CAKUT ve %7.9'i
diger hastalik grubundaydi (Tablo 2).
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Tablo 2. Hastalarin gocuk nefroloji takipleri
KBH evreleri n (%)
Evre 1 | 129 (58.1)
Evre 2 | 12 (5.4)
Evre 3 | 12 (5.4)
Evre 4 | 9 (4.0)
Evre 5 | 60 (27.0)
Toplam | 222 (100)
KBH gruplari (%)
Glomeruler Hastaliklar | % 20.7
Kistik/Tubuler Hastaliklar | % 58.4
CAKUT | % 11.8
Dider | % 7.9

Renal replasman tedavisi alan (n=60) (n) Son kontrol / Toplam
PD 25/ 39
HD 13/ 14
RTx 21/ 22
Renal replasman tedavisi degisikligi yapilan (n= 17) (n)

PD---HD | 6

HD ---PD | O

PD --- RTx | 7

HD --- RTx | 2

PD --- HD --- Rtx | 1

HD --- RTx ---HD | 1

Vefat eden hasta sayisi ni|i

(%)

KBH: Kronik bobrek yetmezligi, CAKUT: Bobrek ve idrar yollarinin dogustan anormallikleri, PD:
Periton diyalizi, HD: Hemodiyaliz, RTx: renal transplant

Sonug:

Tiurkiye'de toplum igerisinde Online gegcemedigimiz bazi durumlar 6nemli saglik problemlerinin
olusmasina zemin hazirlamaktadir. Akraba evliligi bunlarin basinda gelmektedir. Bu sosyodemografik
yap! sayesinde aileler kultlirel dederlerin yeni nesillere aktanimasinin daha kolay oldugu, sosyal
dayanismayi arttirdidi diistinse de olusma riski artan saglik problemleri pek cok aileyi bir cikmazin igine
striklemektedir. Bu ¢ikmaz toplumda codu zaman kader olarak adlandiriimaktadir. Bu sorunun bir
go6zlemcisi, destekgisi belki de bir pargasi olarak cocuk nefrologlarinin iginde oldugu durumu farkl bir
yonden ele almak icin bu calismayi planladik. Bu sebeple kardes hastalari dederlendirerek toplumun
genelini, blyuk aileleri ya da bolgeleri dedil cekirdek ailelerin icine girerek yasanan sikintilari
vurgulamak istedik.

Aile icerisinde birden fazla gocugun bdbrek probleminin olmasi, hastane ziyaretleri, yatislari, kullanilan
ilag sayilarinin coklugu, diyaliz tedavileri ve buna bagl gelisebilecek pek cok komplikasyonun
yasanmasi basta bu aileler olmak Uzere saglik sektériini de yipratmaktadir. Hekim olarak bu ailelerin
yasadiklar sosyal problemlere de cogu zaman destek olmamiz gerekiyor ya da destek olmak zorunda
kaliyoruz. Bu ailelerin gogunun kuzen evliligi yaptigini distintirsek blylk aile olduklari varsayilabilir
ancak kardeslerden birine hastane yatisi gerektiginde ya da yasanan ciddi komplikasyonlarda gogu
zaman ailelerinden bekledikleri destedi alamadiklarini gérmekteyiz. Her sey optimal diizeyde seyretse
bile kronik bobrek hastaliginda kullanmak zorunda oldugumuz ¢ok sayida medikal tedavinin dizenli
olarak ev iginde birden fazla gocuga uygulamanin gok zorlayici oldugunu hepimiz tahmin edebiliriz.
Diyaliz tedavisine basladigimizda ise ister periton diyalizi ister hemodiyaliz ister renal transplantasyon
olsun her seyin diken lGzerinde seyrettigini sdylememize gerek bile yoktur. Calismamizda da 17 hastaya
renal replasman degisikligi yapilmak zorunda kalinmis olup her g renal replasman tedavisini
deneyimleyen hastamiz da ne yazik ki vardi. Hastalarimizdan 15’i vefat etmisti. Hepimiz aile igerisinde
ayni sonu bekleyen bir gocugun daha olmasi hem anne-babanin hem de hasta gocugun psikolojisini
derinden etkilendigine sahit olmusuzdur.

Bu sikintilarin en aza indirilmesi igin akraba evliligini énleyici politikalarin gelistiriimesi gerekmektedir.
Bu konuda daha yapici galismalara ve diizenlemelere ihtiyac vardir. EGitim bunun en 6nemli parcasidir.
Akraba evliliginin editim dizeyi dislk olan kadinlar arasinda daha fazla goértldaga bildirilmistir (10)
Kadinlarin ekonomik 6zgurliklerinin olmamasi, kirsal alanda yasamasi, editim durumlari, ergenlikten
once evlendiriimesi veya evlilie zorlanmasi akraba evliligi durumunu etkileyen 6nemli faktorlerdir
(20). Galismamizda da 6zellikle annelerin egitim dlizeyinin gok diisiik oldugu, hatta 6nemli bir kisminin
okur yazar bile olmadigi goriilmektedir.
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Hastaliklardan korunma primer ve sekonder korunma olarak ikiye aynlabilir. Primer korunmada,
koruyucu onlemlerle hastaliin ortaya cikmasini engellemek veya siddetini azaltmak hedeflenir.
Toplumda tasiyiclik taramasi, evlilik 6éncesi tarama programi ve prekonsepsiyonel tarama primer
korumaya yonelik taramalardir. Bu baglamda akraba evliliginin sik oldugu Ulkelerden biri olan Saudi
Arabistan’da evlilik 6ncesi tarama programi olusturulmus olup orak hicreli anemi ve talasemi gibi
hemoglobinopatiler taranmaktadir (3). Tlrkiye'de ise otozomal resesif hastaliklardan biri olan spinal
muskdler distrofi icin Aralik 2022'den beri Saglik Bakanlidi tarafindan evlilik 6ncesi tarama programi
baslatilmistir.

Sekonder korunma ise hastaliklari en erken zamanda belirlemek igin yapilan uygulamalardir.
Yenidogan taramalari sekonder korunmaya yéneliktir (21,22). Ulkemizde de yenidogan tarama
programi biinyesinde Fenilketonuri, Kistik fibrozis, konjenital adrenal hiperplazi, biyotidinaz eksikligi
gibi otozomal resesif gecisli hastaliklarin taramasi yapilmaktadir. Japonya’da IgA nefritinin cok yaygin
olmasi nedeniyle tam idrar tahlili ile hematiri ve proteinuri taramasi yapilmaktadir (23). Ulkemizde
spesifik bir renal hastalik igin tarama plani mevcut dedildir. Ancak akraba evliliginin daha yogun oldugu
Dogu-Giineydogu Anadolu bdélgelerinde tam idrar tahlili ile tubulopatiler ve glomertler patolojiler
acgisindan tarama programi planlanmasi énerilerimiz arasindadir.

Ulkemizde son yillarda genetik calismalarin yayginlastigi ve daha kolay ulasiir hale geldigi
gorialmektedir. Buna ragmen hastaliklari 6nlemede etkin genetik danismanlik hizmeti saglanamadigdi
soyleyebiliriz. indeks bir vaka tespit edildiginde gekirdek aile icerisinde genetik testler tekrarlanmakta
ancak bu ailelere etkin aile planlamasi saglanamadigi gérilmektedir. Bu konuda sadece genetik uzmani
dederlendirmesinin yeterli olmadidi bakanliklarin bu ailelere hem aile planlamasi hem de hastaligin
etkilerini, yayginlidini, énlemleri sik aile ziyaretleri ile hatirlatmalar gerekmektedir. Bu bilgilendirmeler
ve taramalarin akrabalar iginde de genisletilerek ele alinmasinin 6nemli oldugunu distinmekteyiz.
Renal hastaliklarin genetigini arastiran calismalar da son zamanlarda oldukga ilerlemistir. Hastaliga yol
acan genetik nedenin tanimlanmasi sayesinde yakin gelecekte kisiye 6zgl tedavi segeneklerinin
artacag dngérilmektedir. Ornedin otozomal dominant polikistik bébrek hastaliinda tolvaptan
tedavisinin etkinligi ya da PLCE mutasyonunda siklosporin yanitinin iyi olmasi gibi (24-25). Ayrica
bdbrek nakli sonrasi hastalik reklrrensi agisindan ve nefrotik sendromda immunsupresif yanitini 6n
gorebilmek igin genetik hastaligi tanimak onemlidir. Bu nedenle 06zellikle akraba evliliginin yogun
oldugu bolgelerde hastaliklarin daha erken tespit edilmesi igin kardes taramalarinin mutlaka yapilmasi

Sonug olarak, akraba evliligi dogumsal anomalileri ve otozomal resesif hastalik riskini arttirdigi
bilinmektedir. Ulkemizde de akraba evliliginin yiiksek oranlarda olmasi nedeniyle otozomal resesif
gecisli hastaliklar sik goérilmektedir. Gerekli aile planlamalarinin ve genetik danismanliklarin yetersiz
olmasi nedeniyle ne yazik ki ayni hastalik kardesler arasinda da gorilmektedir. Bu sorunun ailelerin
Uzerindeki maddi ve manevi yukl ise kigimsenmeyecek boyuttadir. Genetik hastaliklarla ilgili en
saglikli bilginin verilmesi ve toplumun bilinglendirilmesi ve hastaliklardan korunma icin primer ve
sekonder koruma yéntemleri uygulanmasi énemlidir.
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Kompansatuar Hipertrofi Gelisen ve Gelismeyen Renal Agenezi Olgularinin Demografik ve
Laboratuar Verileri Bakimindan Karsilastirilmasi

Mehmet Baha Aytag, Sule Ayas Ergll, Neslihan Dinger Malkog
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Amag: Soliter bobrek; renal agenezi veya multikistik displastik bébrek gibi dogumsal Uriner sistem
anomalilerinin yani sira, travma veya malignite nedeniyle tek tarafli nefrektomi uygulanmis olgulari
tanimlar. Unilateral renal agenezi (URA); bdbrek ve idrar yollarinin en sik goérilen konjenital
anomalilerinden biridir. Karinda ikinci bébregdin veya herhangi bir ektopik yerlesiminin olmamasi olarak
tanimlanir. 2000 canli dogumda 1 sikhkta gorulir. Bu hastalarda glomeruler hipertrofi gelismesi
nedeniyle bébrek boyutlarinda kompansatuar blylime gérilebilir. Soliter bébrek tanili hastalar
proteinlri, hipertansiyon ve kronik bobrek hastaligi yontinden risk altindadir. Nefron sayisinin azalmasi
ve bobrek kuitlesinin azalmasinin hipertansiyon, proteintiri ve kronik bobrek hastaliginin gelismesine
neden oldugu go6sterilmistir. Eriskinlerde kompansatuar bébrek biytimesinin, glomeruler filtrasyon hizi
(GFH) ile paralel, idrar protein miktar ile ters iliskili oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur. Ancak;
aksine, glomeriler ve tubuller hipertrofinin bir sonucu olarak olusan kompanse edici genislemenin,
glomeriler hiperfiltrasyonun kisir donglisii nedeniyle kronik bdbrek hastaliina yol agabilecegi de
belirtilmistir. Bu calismada; renal agenezi nedeniyle takip edilmekte olan gocuklarda, kompansatuar
bobrek blylmesi olanlar ile olmayanlar arasindaki demografik verileri, kan basinci dederlerini, bobrek
fonksiyonlari ve proteiniri miktarlarini karsilastirmay1 amacgladik.

Gerecg ve Yontem: Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Nefroloji béliimiinde, Mart 2009
ve Haziran 2023 tarihleri arasinda, URA nedeniyle takip edilmekte olan hastalarin kayitlari geriye dénik
olarak incelendi. URA; abdominal ve pelvik ultrasonografide tek bobregdin goérilememesi olarak
tanimland. Ilk basvuru anindaki yas, cinsiyet, agirlik, boy, viicut kitle indeksi(VKI), sistolik ve diastolik
kan basinci dlgimleri ile standart deviasyon skorlari (SDS), Uriner sistem ultrasonografisindeki bobrek
boyutu ve SDS dederleri, serum kreatinin ve albumin dlzeyleriyle birlikte spot idrarda albumin
miktarlari(mg/g kreatinin) kayit altina alindi. Serum Ure, kreatinin, albumin dlizeyleri ve sabah ilk idrar
ornedi kullanilarak yapilan tam idrar analizi ile idrar albumin &lglimleri, dogum sonrasi yapilmis ilk
Uriner sistem ultrasonografisi ile es zamanl olarak dederlendirildi. Albuminlri 30 mg/gram ve Uzeri
sonug olarak tanimlandi. GFH; modifiye Schwartz formullt kullanilarak hesaplandi ve K/DOQI
rehberlerinin &nerilerine goére dederlendirildi. Bobrek longitudinal uzunlugunun, yasina gore
95.persantil izerinde olmasi kompansatuar bliylime olarak tanimlandi. Kan basinci dlgimleri her hasta
icin uygun boyutta bir manson kullanilarak, 5 dakikalik dinlenmeden sonra otomatik osilometrik bir
cihazla gergeklestirildi. Ug ardisik 6lgiimiin ortalamasi sistolik ve diastolik kan basinci olarak tanimlandi.
Sistolik veya diastolik kan basinci indeksi, Olglilen kan basinci dederinin hastanin yas ve boyuna uygun
olarak bakilan 95.persantil dedgerine bolinmesiyle elde edildi. 1 ve lzeri indeks hipertansiyon olarak
kabul edildi. Multikistik displastik bobrek, sekonder sebeplere bagl gelisen renal atrofi, hipoplazik
bobrek ve tek tarafli nefrektomi olan hastalar galismaya alinmadi.

Bulgular: Calismaya toplamda 56 hasta (39 erkek, 17 kiz) dahil edildi. 21 hastada (%66.7'si erkek)
kompansasyon goriilmezken, 35 cocukta ( %71.4 ‘U erkek) kompansatuar hipertrofi gelistigi
saptandi.36 hastada (%64.3) agenezi sol taraftaydi. Kompansatuar hipertrofi gelisen ve gelismeyenler
arasinda ortalama glincel yas acgisindan anlamh fark yoktu ( 7.83£4.62 yil vs 10.00+4.84 vyil,
p=0.105). ki grup arasinda ilk postnatal {riner sistem ultrasonografi yapilma zamaninda da anlamli
bir fark saptanmadi [ortanca 0,75 yil (0,20 - 4,83) vs 3,83 yil (0,33 - 6,83); p=0,17 ]. Agirlik SDS,
boy SDS, VKI SDS degerleri kompanse grupta diferine gore istatistiksel olarak yiiksek saptandi.
Ortanca agirlik SDS (-0,65 (-1,49 - -0,20) vs 0,00 (-0,89 - 1,18); p<0,05) ve ortanca VKi (14,86
(13,92 - 16,86) vs 16,69 (14,88 - 18,75); p<0,05), ortalama boy SDS (-1,10 £ 1,17 vs -0,24 + 1,18;
p<0,05) ve VKI SDS (-0,45 + 1,02 vs 0,31 * 1,23; p<0,05) kompanse olmayan bébreklere sahip
hastalarda daha dusik bulundu. Elli alti gocugun 26'sinda (%46,4) soliter fonksiyone bobrek tanisi 2
yasindan once tespit edildi. Hipertrofisi olan 35 hastanin 15'i (%42,8) yasamin ilk iki yili iginde teshis
edilirken, asin biyimesi olmayan 21 hastanin 11'i (%52,4) 2 yasindan 6nce tani aldi. Kompanse edici
hipertrofi gelistirmeyen 21 hastanin 14'U (%66,7) erkekti; kompanse edilmis grupta ise 35 hastanin
25'i (%71,4) erkek olarak belirlendi. Sistolik kan basinci ve indeksi, diastolik kan basinci ve indeksi iki
grup arasinda benzerlik gdsteriyordu. Kompansatuar bdobrek blylmesi olan 35 hastanin 17'sinde
(%48,5) ilk tani aninda hipertansiyon mevcuttu. Ancak; kompansatuar biylimeye sahip olmayan URA
tanili 21 hastanin 14'Unin (%66,6) baslangicta hipertansif oldugu gosterildi.
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GFH, kompansasyona ugramis grupta diger gruba gore anlamh derecede yuksek saptanirken (
97.37+£31.59 ml/dk/1.73m2 vs 78.21+34.43 ml/dk/1.73m2, p<0.05 ), spot idrarda mikroalbumin
/kreatinin oranlarn arasinda iki grup arasinda belirgin fark gézlenmedi(14.99 mg/g (10.65-25.60) vs
17 mg/g (8.19-36.24), p=0.630). GFH, tim calisma kohortundaki 56 hastanin 21'inde (%?37,5)
basvuru aninda azalmisti. Bu azalma kompanse olmus gruptaki 35 hastanin 11'inde (%31,5) ve normal
blyuklikte bobrede sahip 21 cocugun 10'unda (%47,6) mevcuttu. Kompansatuar hipertrofisi olmayan
21 hasta arasinda, albiminiri 6 hastada (%28,6) goérilirken, kompansatuar bldylimesi olan 35
hastanin 6'sinda (%17,1) mevcuttu. Toplamdaki 56 hastanin 4'iinde (%?7,1) ultrasonografide hafif ila
orta derecede pelvikaliksiyel dilatasyon go6zlendi. TUm calisma grubundaki 26 ¢ocuga (%37,5) Tc?°™m-
Dimerkaptosiiksinik asit (DMSA) sintigrafisi gekildi. Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu olmamasi ve
nikleer taramalarda herhangi bir kortikal defekt goriilmemesi nedeniyle iseme sistoliretrografisi
(VCUG) rutin olarak planlanmadi.

Sonug: Soliter bobrekli eriskin hastalarin, uzun donemde GFH dusukltigu ve kronik bobrek hastaligi
acgisindan risk altinda oldugu daha 6nce yapilan galismalarda bildirilmistir. Renal agenezi tanisiyla takip
edilen ve 0Ozellikle bébrek boyutlarinda kompansatuar artis saptanmayan cocuklarin da, GFH’'nda
meydana gelebilecek azalma riski ve buna bagli olusabilecek proteintiri, hipertansiyon ve kronik bébrek
hastaligi gibi komplikasyonlar nedeniyle uzun slire diizenli olarak izlenmeleri gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Soliter bobrek, Renal agenezi, Kompansatuar hipertrofi, Kronik bobrek hastaligi
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Cocukluk Cagi Hipertansiyonunda Sohbet Robotlarin Karsilastirmali Degerlendirmesi

Esra Ensari!, Esra Nagehan Akyol Onder?, Pelin Ertan3
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Ozet

Amag: Cocukluk cadi hipertansiyonu, obezitenin artan prevalansiyla iliskili olarak giderek artan bir
saghk sorunudur. Erken teshis ve tedavi, ateroskleroz ve kardiyovaskiler hastaliklar gibi uzun vadeli
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan kritik 6neme sahiptir. Hipertansiyonun birinci basamak tedavisi
yasam tarzi degisikliklerini icerdiginden, tedavi basarisi son derece hasta egitimine baglidir. Oz-
yonetim iceriginin karmasikhdi ve klinik ortamlardaki zaman sinirlamalari nedeniyle hasta egitimi zor
bir surectir. Dogal dil isleme tabanl sohbet robotlari gibi dijital saglk araclari, hipertansiyon 6z-
ybnetimi igin potansiyel destekleyiciler olarak ortaya ¢ikmistir. Bu galismada, ChatGPT-40, Gemini ve
Copilot gibi Gi¢ dogal dil isleme sohbet robotunun cocukluk ¢adi hipertansiyonu ile ilgili sik sorulan
sorulara  verdigi  yanitlarin kalitesini  dederlendirmeyi ve  karsilastirmayr  amagladik.
Gereg-Yontem: Cleveland ve Mayo klinik gibi glvenilir tibbi internet sitelerinden 55 tane
hipertansiyon ile ilgili sik sorulan soru alindi. Sorular temel bilgiler, tani/testler, tedavi/ydnetim ve
prognoz olmak lizere dért kategoriye ayrildi. Her soru, (i¢ sohbet robotuna Ingilizce olarak bir hafta
ara ile iki kez yoneltildi. Yanitlar, iki deneyimli pediatrik nefrolog tarafindan dort seviyeli bir
derecelendirme 6lcegiyle bagimsiz olarak dederlendirildi: (1) kapsamli, kesin ve soruyu tam olarak
yanitlayan yanitlar; eksik/kismen dogru (2) biraz dogru ancak ayrinti veya butinlikten yoksun
yanitlar; dogru ve yanhs/yaniltici (3) hem dodgru hem de yanlis veya potansiyel olarak yaniltici bilgi
iceren yanitlar; ve tamamen yanlig/ilgisiz (4) yanlis, ilgisiz veya soruyu ele almayan yanitlar. Celiskili
yanitlarda Gglincl bir uzman goérisa alindi. Yanitlarin tutarhihdi ve tekrarlanabilirligi degerlendirilmis,
degerlendiriciler arasi giivenilirlik Cohen'in kappa istatistigi ile dlgilmistir. Istatistiksel analiz Microsoft
Excel ile gergeklestirilmistir.
Bulgular: ChatGPT-40, kapsamli/dogru yanit oraninda (%91) en ylksek performansi gdstermis,
Gemini (%65,4) ve Copilot'l (%54,5) geride birakmistir. ChatGPT-40, alt kategoriler arasinda tutarl
bir performans sergilemis, tedavi/yonetim alaninda en yiksek dogruluk oranina (%93,1), tani/testler
alaninda ise en distk dogruluk oranina (%83,3) ulasmistir. Gemini ve Copilot, yanit tutarhligi ve
kalitesi agisindan zorluk yasamis; Copilot, bazi tamamen yanlis/ilgisiz yanitlar (%3,5) Uretirken,
Gemini karisik yanitlar (%7,3) vermistir. Tekrarlanabilirlik oranlari, ChatGPT-40'nun givenilirligini
(%91) Gemini (%52,7) ve Copilot (%41,9) ile karsilastirildijinda daha da vurgulamistir. Sonuglar,
ChatGPT-40'nun gocukluk cadi hipertansiyonunda Ustiin dogruluk ve tutarlilik sergiledigini ve hasta
egitimi icin umut verici bir arag oldugunu godstermektedir.
Sonug: ChatGPT-40, Gemini ve Copilot ile karsilastirildiginda sundugu hassas ve yiksek dogruluk
oranina sahip yanitlarla cocukluk cadi hipertansiyonu konusunda hasta editimini artirmada 6nemli bir
potansiyele sahiptir. Sohbet robotlar tarafindan Gretilen tibbi bilgilere giivenilirken dikkatli olunmahdir.
Bu bilgilerin belirli aralklarla kontrol edilmesi, saglik hizmeti sunucularindan katki alinarak
dogruluklarinin teyit edilmesi, sohbet robotlarinin gtivenilirligini artiracak ve yanlis bilgileri 6nleyerek
tani ve tedavide gecikmelerin onidne gegilmesine yardimci olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, ChatGPT, Copilot, Gemini, Dijital Saghk
Giris ve Amag

Cocukluk cagi hipertansiyonu (HT), sistolik ve/veya diyastolik kan basincinin (KB), en az (g ayr
zamanda, yas, cinsiyet ve boya gore 95 persentil ve Ustliinde olmasidir (1). Cocuklarda HT énemli ve
giderek artan bir saglk sorunudur. Cocuklarda obezite insidansinin artmasiyla birlikte, gocukluk
cadinda 6zellikle esansiyel HT insidansi artmistir. Cocuklarda HT insidansi %3,5 olarak tanimlanmistir,
ancak rutin muayene sirasinda gozden kacabilecedi icin oranlarin daha yiksek olmasi muhtemeldir
(2). Cocukluk caginda HT'u tanimlamak ve tedavi etmek cok 6nemlidir ¢linkli ateroskleroza ve
kardiyovaskuler hastaligin (KVH) erken gelisimine katkida bulunabilir (3). Cocuklarda HT'nun artan
insidansi g6z onlne alindidinda, tani ve tedavide standart yaklasim icin cok sayida kilavuz
olusturulmustur (1,4,5). HT’'nun birinci basamak tedavisi yasam tarzi dedisikliklerini igerdiginden,
tedavi basarisi son derece hasta uyumuna ve egitimine baglidir (6). Ingiltere'de yetiskin hipertansif
hastalarda yapilan bir galismada, iyi bir yasam tarzina sahip olanlarin sistolik KB'nin kot bir yasam
tarzina sahip olanlara gore 6nemli 6lclide daha dislik oldugu bulunmustur (7). Bircok galisma diizenli
egzersiz, kilo kaybi, disik sodyumlu diyet, sinirh alkol tiketimi ve yeterli potasyum alimi gibi yasam
tarzi degisikliklerinin KB kontrolUni etkili bir sekilde iyilestirdigini gostermistir (8,9).
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Yasam tarzinin iyilestirilmesi KB'nin kontroliinde ve komplikasyonlarin 6nlenmesinde etkilidir. Bununla
birlikte, HT 6z y6netiminin icerigi oldukca zengin ve ayrintilari karmasiktir; sistematik bir midahale
cergevesi heniiz olusturulmamistir. Hasta yogunlugunun ylksek oldugu polikliniklerde bu bilgiler
hastalara detayli olarak anlatilamayabilir. HT yonetimini desteklemek icin mobil saglik uygulamalari,
dijital ilag kutulari ve son zamanlarda sohbet robotlari gibi bir dizi dijital saglik araci bulunmaktadir.
Sohbet robotlari, insan konusma 6zelliklerini taklit eden diyalog sistemleridir ve saglik alanlarinda
giderek daha fazla benimsenmektedir. Hastalar doktorlarina her zaman ulasamadiklari icin dodgal dil
isleme robotlarina hastaliklari, ilaglarini nasil kullanmalari gerektigi ya da hangi durumlarda hastaneye
basvurmalari gerektigi hakkinda sorular sorabilmektedir. Bilgiye hazir erisim saglik okuryazarhgini
artirabilirken, ayni zamanda bilginin kdtlye kullanilmasi ve yanlis bilginin yayilmasi riskini de ortaya
cikarmistir. Bu nedenle, bircok calisma bu dodal dil isleme robotlarinin kalitesini dederlendirmeyi
amaclamistir (10-12). Calismamizda, ChatGPT-40, Gemini ve Copilot dahil olmak lzere cesitli sohbet
robotlarinin, hastalar ve ebeveynleri tarafindan HT ile ilgili sikca sorulan sorulari (SSS) yanitlama
kalitesini karsilastirmayi amacladik.

Yontem

Calismamizda, Cleveland Clinic, Mayo Clinic ve National Health Service (NHS) UK web sitelerinde
hastalar tarafindan sorulan SSS'lardan gocukluk cadi HT'u ile ilgili 55 soru belirlenmistir. Belirlenen
sorular secilen ¢ dodgal dil isleme robotlarina sorulmustur: ChatGPT-4o0 (GPT-4, OpenAl, San
Francisco, California, Amerika Birlesik Devletleri), Copilot (Bing Chat, Microsoft, Redmond,
Washington, Amerika Birlesik Devletleri) ve Gemini (PaLM 2, Google, Mountain View, California,
Amerika Birlesik Devletleri). Sorular doért alt kategoriye ayrilmistir: temel bilgiler, tani/testler, tedavi
ve prognoz. Her bir soru yeni sohbet sekmesinde sorulmustur. Sorular, yanitlarin ényargisiz olmasi
icin farkli giinlerde ve cihazlarda iki kez soruldu. Yanitlar, 2017 Amerikan Pediatri Akademisi (AAP) (1)
ve 2016 Avrupa Hipertansiyon Dernedi (ESH) (5) kilavuzlan kullanilarak iki pediatrik nefrolog
tarafindan dederlendirildi ve fikir ayriliklari bir Gglncu nefrolog tarafindan giderildi.

Sorular Ingilizce olarak sorulmustur. Dogal dil isleme robotlarinin yanitlarinin givenilirligi, Givenilirlik
ve Dogruluk Degerlendirme Olgedi ile élciildi (16). Yanitlar kapsamli/dogru (1) kapsamli, kesin ve
soruyu tam olarak yanitlayan yanitlar; eksik/kismen dogru (2) biraz dogru olan ancak ayrinti veya
batlnlikten yoksun yanitlar; dogru ve yanlis/yaniltict (3) hem dogru hem de yanlis veya potansiyel
olarak yanilticl bilgiler iceren yanitlar; ve tamamen yanlis/ilgisiz (4) yanls, ilgisiz veya soruyu ele
almayan yanitlar olarak listeledik. Yanitlar tutarlilk ve tekrarlanabilirliklerine gore iki gruba ayrilmistir.
Yanitlar farkli kategorilere giriyorsa, soru tekrarlanamaz olarak kabul edildi ve bu da yanit
dogrulugundaki degiskenligi yansitiyordu.

Calismanin istatistiksel analizi Microsoft Excel (strim 16.68; Microsoft Corporation, Redmond,
Washington, Amerika Birlesik Devletleri) kullanilarak gergeklestirilmistir. Tanimlayici analiz oranlar
sayl ve ylizde olarak gosterilmistir. Dederlendiriciler arasi dediskenlik Cohen kappa istatistikleri
kullanilarak degerlendirilmistir.

Bulgular

ChatGPT-40, dederlendirilen sorularin %91‘ine kapsaml ve dogru yanitlar vererek dogal dil isleme
robotlarinin arasinda en yuksek dogruluk oranina ulasmistir. ChatGPT-40'nun yanitlarinin %91’i
(n=50) kapsamli/dogru, %9’u (n=5) eksik veya kismen dogru olarak dederlendirilmistir. Tamamen
yanlig, ilgisiz ya da dodru ile yanlig/yaniltici ifadelerin bir arada bulundugu herhangi bir yanita
rastlanmamistir. Kategorilere gore incelendiginde, ChatGPT-40 temel bilgiye iliskin sorularin %91'ine,
tani ve testlere iliskin sorularin %83,3'Une, y6netim ve tedaviye iliskin sorularin %93,1’'ine ve
prognozla ilgili sorularin %88,8’ine kapsaml ve dogru yanitlar vermistir (Tablo 1).

Gemini, sorularin %65,4’ine (n=36) kapsamli/dogru, %?27,3'ine (n=15) eksik/kismen dogru,
%?7,3'Une (n=4) ise dogru ve yanlis bilgilerin bir arada yer aldigi yanitlar tGretmistir. Tamamen yanlis
ya da ilgisiz yanitlara rastlanmamistir. Alt kategori analizine gére Gemini; temel bilgide %54,5,
tani/testlerde %66,6, ydnetim/tedavide %65,5 ve prognozla ilgili sorularda %77,8 oraninda
kapsamli/dogru yanitlar vermistir (Tablo 2).
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Copilot ise sorularin %54,5'ine (n=30) kapsamli/dogru, %31'ine (n=17) eksik/kismen dogru, %11’ine
(n=6) dodgru ve yanlis bilgilerin karistigi sekilde yanit vermistir. Ayrica %3,5'lik (n=2) bir oranla
tamamen yanlis veya ilgisiz yanitlar da tespit edilmistir. Copilot’'un temel bilgilere iliskin sorularin
%45,4'ine, tani/testlerin %50’sine, yonetim/tedavinin %058,6'sina ve prognozun %55,6'sina
kapsamli/dogru yanit verdigi gértlmustlr (Tablo 3).

Genel olarak, sohbet robotlarinin tutarli ve tekrarlanabilir yanitlar verdigi belirlenmistir. Toplam
puanlar karsilastinldiginda, ChatGPT-40 %91, Gemini %52,7 ve Copilot %41,9 basari oranina
ulasmistir (Tablo 4).

Tartisma

Dogal dil isleme robotlari makalelerden, kitaplardan ve diger internet tabanh kaynaklardan taretilen
yapay zeka sistemleridir. Bu sohbet robotlari, verilen talimatlara uygun olarak tutarli ve dogru metinler
Uretmeyi amaclar; ancak bazen badlamin anlasiimamasi nedeniyle uygun olmayan yanitlar
Uretebilirler. Bu dil modellerinin performansini belirlemek cok dnemlidir glink yanlis veya eksik bilgiler
hastalarin yanlis yonlendirilmesine veya zarar gérmesine neden olabilir. Bu calisma, ChatGPT, Gemini
ve Copilot'un gocukluk gadi HT'nu hakkindaki SSS'leri yanitlamadaki kapsamli bir degerlendirmesini
sunmaktadir.

Sohbet robotlarinin dogrulugu cocuklarda bircok alanda arastirilmistir. Naz ve arkadaslari, ChatGPT
(13), Gemini ve Copilot tarafindan cocuklarda kronik bobrek hastaligi (KBH) ile ilgili SSS'lere verilen
yanitlari kapsamli bir sekilde dederlendirmistir. Sohbet robotlarinin KBH ile ilgili sorulara dogru yanitlar
verme potansiyeline sahip oldugunu géstermislerdir. Onder ve arkadaslari ChatGPT-40'nin pediatrik
vezikoUlreteral reflideki (VUR) performansini dederlendirmis ve ChatGPT-40'nin VUR hakkinda ylksek
kaliteli, erisilebilir bilgi sagladigini géstermistir (12). Qarajeh ve arkadaslari, KBH olan hastalar igin
diyet takviyelerindeki potasyum ve fosfor icerigini belirlemede ChatGPT, Bard Al ve Bing chat'te yliksek
dogruluk oranlari bulmuslardir (14).

ChatGPT-40, Gemini ve Copilot'a kiyasla cocukluk cagi HT ile ilgili cogu soruyu dogru ve glvenilir bir
sekilde yanitlamistir. Naz ve arkadaslari, i sohbet robotu arasinda Gemini'nin KBH ile ilgili sorulara
dogru yanit verme konusunda en yetkin oldugunu, onu ChatGPT ve Copilot'un izledigini géstermistir
(13). Baska bir galismada, intraokuller timérleri galismasinda Bard, ChatGPT 3.5 ve Bing'den daha
ylksek bir dogruluk orani gostermistir (15). Pay ve arkadaslari koroner arter hastaliginda ChatGPT'nin
Bing ve Gemini'ye kiyasla daha vyiksek dodruluk oranina sahip oldugunu go6stermistir (16).
Sonuglardaki bu farklliklar sohbet robotlarinin algoritmalarinin karmasikhdi ve etkinligi ile farkli veriler
Gzerinde egitilmis olmalarindan kaynaklaniyor olabilir.

ChatGPT-40, Gemini (%65,4) ve Copilot'u (%54,5) geride birakarak sorularin %91'ine eksiksiz ve
dogru yanitlar vererek en iyi dogrulugu elde etmistir. Bu dikkate deger cesitlilik, ChatGPT-40'nun diger
sohbet robotlarina kiyasla glivenilir tibbi bilgi saglama konusunda Ustln bir kapasiteye sahip oldugunu
godstermektedir. ChatGPT-40, %93,1 ile yonetim/tedavi alaninda en ylksek ve %83,3 ile teshis/test
alaninda en dustk performansi gostererek alt kategoriler arasinda tutarli bir dogruluk sergilemistir.
Buna karsilik, hem Gemini hem de Copilot, kategoriler arasinda tutarl bir performans dizeyini
sirdirmekte zorluklar sergilemis, Copilot'un yanitlarinin bir kismi tamamen hatali veya alakasiz bilgiler
icermistir (%3,5).

Gemini'den gelen dodgru ve kismen dogru yanitlarin kombinasyonu makul bir glvenilirlige isaret
etmektedir; bununla birlikte, yanls bilgilerin varligi (%7,3), 6zellikle ciddi saghk sorunlar igin
endiseleri artirmaktadir. Copilot'un etkinligi, yanitlarin %45,5'ini olusturan eksik, yaniltici ve tamamen
hatali yanitlarin bir karisimi nedeniyle daha da zayiflamistir. Bu durum, hasta egitimi igin yapay zeka
odakh ¢oziimler kullanilirken titiz bir inceleme ve kalite glivencesinin gerekliliginin altini gizmektedir.

Tekrarlanabilirlik, 6zellikle saglk sorunlari igin sohbet robotlarinin yanitlarinin tutarlihdini garanti etmek
icin cok 6nemlidir. ChatGPT-40, %91 tekrarlanabilirlik oraniyla diger sohbet robotlarini geride birakti.
Bu ylksek tutarlilik seviyesi, birden fazla etkilesim boyunca istikrarli yanitlar saglama kapasitesini
vurgulamaktadir. Buna karsilik, Gemini ve Copilot sirasiyla %52,7 ve %41,9 tekrarlanabilirlik
oranlarina ulasarak tutarli hasta egitimi igin glvenilirlikleri konusunda endiselere yol agmistir.
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Dodal dil isleme robotlarinin tibbi uygulamalarda kullanimindaki artis, uygun ve tekrarlanabilir
sistemler gelistirme ihtiyacini ortaya koymaktadir. ChatGPT-40'nun ylksek etkinligi, bu teknolojinin
cocukluk cagi HT'nu ile ilgili sorulara yanit vermede oldukga yararli bir ara¢ oldugunu gostermektedir.
Olaganusti dogrulugu ve tutarhlidi, iyi bir HT yonetiminin temel unsurlarindan biri olan hasta egitimi
icin son derece yararli olmasini saglamaktadir. Gemini ve Copilot'ta kaydedilen fark, hastalarin yetkin
tibbi midahalede uzun gecikmeler yasamasina veya sorunlarinin yanlis yénetilmesine neden olabilecek
yaniltic bilgi veya orantisiz tavsiyelerin ciddi tehdidine isaret etmektedir.

Calisma, cocukluk cadi HT'nun kontrollinde yasam tarzi degisikliklerinin 6nemini pekistirmekte ve
ayrica ailelere diyet, egzersiz ve regetelere uymay! 6gretmek icin sohbet robotlarinin kullaniimasi
olasihdini glindeme getirmektedir. Hastalar, tedavilerinde yapay zeka tabanl yo6nlendirmeler
aradiklarinda cok dikkatli olmali ve sadlik hizmeti kullanimi olarak sohbet robotlarinin sinirli
kapasitesinin farkinda olmalidir.

Bu calismanin sinirlamalar asadida ayrintili olarak belirtildigi gibi ézetlenebilir. Ik olarak, ChatGPT
sorular yanitlarken kullandigi metodolojiler hakkinda ayrinti bilgi vermemektedir. Aslinda,
ChatGPT'de gikti sonuglarn igin atif bilgileri atlanmistir. ChatGPT'nin algoritmasi karmasik ve
etkilesimlidir, buyuk 6lglide insan geri bildirimine dayanmaktadir ve gelecekteki algoritmalarin daha
genis bilgi tabanlarina sahip olmasi beklenmektedir. ikinci olarak, bu calisma yalnizca Ingilizce soru
ve cevaplarin analizini gergeklestirmistir, bu da sonuglarimizin diger diller igin gegerli olma kapsamini
kisitlamaktadir. Uglinci olarak, modelin &znel dederlendirmesi, diger iki uzman tarafindan
dederlendirildiginde zaten 6nyargilidir. Son olarak, galismadaki puanlayicilar ayni Universiteye gittikleri
icin benzer mesleki gegmislere sahip olabilirler.

Sonug olarak, bulgular her Ug sohbet robotunun da cocukluk cagr HT'nu ile ilgili sorulari gerekli
dogrulukta yanitlayabildigini gostermektedir. Klinik uygulama kilavuzlarinin dahil edilmesi ve HT gibi
hassas tibbi konularla ilgilenme becerilerinin artirlmasi, hastalarin ve ebeveynlerin dodgru bilgi
almalarini saglamada son derece faydali olacaktir.

Etik onayi: Bu makale, yazarlardan herhangi biri tarafindan insan katilimcilar veya hayvanlarla yapilan
herhangi bir galisma icermemektedir. Sohbet robotlarindan toplanan tim yanitlar kamuya acik oldugu
igin kurumsal inceleme kurulu onayr alinamamistir. Calisma Helsinki Deklarasyonu standartlarina
uygun olarak yuratilmastar.
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Tablo 1. ChatGPT-40’nun Yanitlarinin Konulara Gére Dogruluk Orani

Kategori Kapsamly/Dogru (%) gﬁ?ﬁ%ﬁ?en l]:)jlcl)gglrllelfl{(?:rti (%) '?(ﬁ??/lﬁgisiz (%)
Genel Yanitlar 91% (50) 9% (5) 0% 0%
Temel Bilgiler 91% (10) 9% (1) 0% 0%
Tany/Testler 83.3% (5) 16.7% (1) 0% 0%
Yonetim/Tedavi 93.1% (27) 6.9% (2) 0% 0%
Prognoz 88.8% (8) 11.1% (1) 0% 0%
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Tablo 2. Gemini’nin Yanitlarinin Konulara Gére Dogruluk Oran

Kategori KapsamlyDogru (%) gkf’:ik"Kf”me“ Dogru/Yanhs =~ | Tamamen
ogru (%) bilgiler iceren (%) | Yanlis/Tlgisiz (%)
Genel Yanitlar 65.4% (36) 27.3% (15) 7.3% (4) 0%
Temel Bilgiler 54.5% (6) 36.4% (4) 9.1% (1) 0%
Tany/Testler 66.6% (4) 16.7% (1) 16.7% (1) 0%
Ydnetim/Tedavi 65.5% (19) 31% (9) 3.5% (1) 0%
Prognoz 77.8% (7) 11.1% (1) 11.1% (1) 0%
Tablo 3. Copilot’un Yanitlarinin Konulara Gére Dogruluk Orani
Kategori Kapsamliy/Dogru Eks:ik-"Klsmcn D.ogru-""‘j.’anhg Taman}en. .
= (%) Dogru (%) bilgiler iceren (%) Hataly/Tlgisiz (%)
Genel Yamtlar 54.5% (30) 31% (17) 11% (6) 3.5% (2)
Temel Bilgiler 45.4% (5) 36.4% (4) 18.2% (2) 0%
Tany/Testler 50% (3) 33.3% (2) 16.7% (1) 0%
Yonetim/Tedavi 58.6% (17) 31% (9) 6.9% (2) 3.5% (1)
Prognoz 55.6% (5) 222% (2) 11.1% (1) 11.1% (1)
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Tablo 4. Cocukluk Cag1 Hipertansiyonu ile Ilgili Sorulara ChatGPT-40, Gemini ve Copilot Yanitlarinin
Tekrar Edilebilirligi (Soru Alt Gruplarina Gére)

Kategori ChatGPT-40 (%) Gemini (%) Copilot (%)
Temel Bilgiler (n=11) 63.6% (7) 45.5% (5)
Tani/Testler (n=6) 33.3% (2) 50% (3)

Yonetim/Tedavi (n=29)

89.7% (26)

51.7% (15)

41.4% (12)

Prognoz (n=9)

55.5% (5)

33.3% (3)

Toplam (n=55)

52.7% (29)

41.9% (23)
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