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Degerli Katilimalar,

Cocuk Nefroloji Dernegimin diizenleyecegi 10. Ulusal Cocuk Nefroloji
Kongresi'nin 1 - 4 Mayis 2019 tarihleri arasinda La Blanche Otel -
Bodrum'da yapilacagini bildirmekten biiyiik mutluluk duymaktayz.

Kongremizde ¢ocuklarda iiriner sistem ve bobrek hastaliklar genis bir
yelpazede ele alinacak olup, sik goriilen hastaliklarinyanisira son yillarda
etiyopatogenez, tani ve tedavisinde yenilikler olan nadir hastaliklara da
yer verilecektir. Kongremizde konferanslar, paneller, uzmanina danisalim
oturumlari, uydu sempozyumlar, cesitli interaktif oturumlar ve kurslar
yer alacaktir. Alaninda genis bilgi ve deneyime sahip degerli hocalarimiz
ve yabana bilim adamlar ile ¢ocuk nefroloji alanindaki giincel bilgileri
paylasma, tartisma firsati bulacagimiz kongremizin katihminizla daha
verimlive yararliolacaginainaniyoruz. Ege’ninilkbahardaki gizelliklerini
yasayacagimiz, katihmmnizla degerlenecek kongremize vereceginiz
destek ve katki icin simdiden tegekkiir ederiz.

En Igten Sevgi ve Saygilanmizla

Yonetim / Kongre Diizenleme Kurulu
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YONETIM KURULU
KONGRE DUZENLEME KURULU

Baskan
Prof. Dr. Ruhan DUSUNSEL

Baskan Yardimaisi
Prof. Dr. Sevcan A. BAKKALOGLU EZGU

Genel Sekreter
Prof. Dr. Onder YAVASCAN

Sayman
Prof. Dr. Osman DONMEZ

Uyeler
Prof. Dr. Ali ANARAT
Prof. Dr. Harika ALPAY
Prof. Dr. limay BILGE

Yayinevi: Galenos Yayinevi _
Molla Giirani Mahallesi Kacamak Sokak No: 21 34093 Findikzade - Istanbul
Tel: 490 (212) 621 99 25 E-posta: info@galenos.com.tr

Tasarim ve Dizayn: Simkon Turizm ing ve Tic. Ltd.Sti. .
Atatiirk Mah. Girne Cad. Senqiil Sk. Keskin Is Merkezi No:23 Atagehir - 34758 ISTANBUL
Tel: +90 216 580 90 00. E-posta: info@symcon.com.tr

Telif Hakki:
10. Ulusal Cocuk Nefroloji Kongre Kitabi, Cocuk Nefroloji Dernegi Dernegi'nin yayinidir. Tiim haklan saklidir.
Tiirkiye'deki cogaltim, paylagim hakki ve yetkisi sadece Cocuk NefrolojiDernegi'ne aittir.
Onceden Cocuk Nefroloji Deregjinin yazili izni olmaksizin kopyalanamaz cogaltilamaz ve
tanrtim amacli bile olsa alinti yapilamaz.




‘\efaoLO‘//

Q,

1990

Uluslararasi Katiliml

1[' Gocuk
s Nefroloji Kongresi

1 -4 Mayis 2019 / La Blanche Hotel, BODRUM

gFROLO,;

1990

@
g

09:00-13:00

13:00-13:10

13:10-13:40

13:40-14:10

14:10-14:40

14:40-15:10
15:10-15:30
15:30-16:00

16:00- 16:30

16:30-17:00

17:00-17:30

17:30-18:00
18:00-20:00

1 MAYIS 2019, CARSAMBA

SAGLIK BILIMLERINDE PROJE/ KLINiK CALISMA GELiSTIRME EGITiMi 5

Cocuk Nefroloji Dernegi — Klinik Arastirmalar Dernegi isbirligi ile
Moderator: Sevcan Bakkaloglu

KAYIT

B Salonu

Acilis, Kurs Hedeflerinin Tanrtimi
Sevcan Bakkaloglu

Arastirma Sorusunun Olusturulmasi
Petek Korkusuz

Klinik Arastirmalarda Tasarim ve Metodoloji
Hamdi Akan

Arastirma Projesinin Yapilabilirligi

Petek Korkusuz

Klinik Arastirma Yaparken Taraf Tutma
Hamdi Akan
Kahve Arasi
What do the Studies Really Tell Us? An Exercise in GRADE and Critical Appraisal
Evi Nagler
TUBITAK — Yurt Ici Projelerinin Tanitilmasi
Selcan Tiirker
TUBITAK — Yurt Disi Projelerin Tanitilmasi
Selcan Tiirker

Bilimsel Yayin Yapma
Hamdi Akan

S0z Genglerde: Nasil Basardim?
Zeynep Yiiriik Yildinm

o

3
roan®®
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08:00-09:00

09:00-09:35

09:35-10:15

10:15-10:45

10:45-12:15

12:15-12:45

12:45-13:30

13:30-15:00

15:00-15:30

15:30-16:00

2 MAYIS 2019, PERSEMBE

1. Diinden Bugiine Periton Diyalizi
Ayse Balat

Panel 1: Periton Diyalizi 2. Yenidogan Ve Siit Cocuklarinda PD: Regeteleme
Oturum Bagkanlan: Enver Hasanoglu, Ve Komplikasyonlarin Yonetimi
Mesiha Ekim Beltinge D. Kili¢

3. PDde Yeterlilik
Aysun K. Bayazit

Konferans 1:
Oturum Bagkani: Sevcan Bakkaloglu Ezgii
Why guidelines are needed and where to start : The ERBP Hyponatremia Guideline - Evi Nagler

Konferans 2:
Oturum Bagkani: Alphan Cura
Nefrolojide Genetik Testlerin Akila Kullanimi - Afig Berdeli

Kahve Arasi

) 1. Hastalik ve Saglik Arasindaki Denge: Kompleman
Panel 2: Kompleman lliskili Hastaliklarda Giincelleme  Sistemi - Ahmet 0. Ozen
Oturum Baskanlan: Sevgi Mir, Ruhan Diigiinsel , v, ;76 31527 LN, DDD, (36N - ismail Dursun
3. Anti Kompleman Tedaviler - Fatma Semsa Cayci

Uydu Sempozyum

Oturum Bagkani: Harika Alpay v
aHUS Hastalarinda Erken Tani ve Tedavi - Selguk Yiiksel )ﬁ;l ON

A Salonu B Salonu
1. Otozomal Resesif

Polikistik Bobrek Hastaliq 1. Norojenik Mesaneli Hasta

ve Diger Genetik Kistik Nasil Nakil Olur?

Bobrek Hastaliklani: Ayirci Kaan S. Giilleroglu

Tani ve Yonetimi

Ali Diizova
Panel 3: Kistik Bobrek icki Panel 4:
Hastaliklan 2 8‘{;;‘5!,‘1';}%’},&',%'22? Zor Olgularda 2. Kompleman iliskili
Oturum Bagkanlan:  pojigistik Bbrek Hastaligi Transplantasyon Hastaliklarda Nakil
Aydan Sirin, o Ege sk Oturum Baskanlani:  Ahmet Keskinoglu
Salih Kavukeu Abdiilmedit Yildiz Ahmet Nayrr,

Caner Kabasakal

3. Izole Bobrek Kistlerinin 3 immunolojik Riskli

miir&?r—?timi: Basit kist basit Tty

Metin K. Giirgoze Sema Akman
4. Calisma Grubu verileri

Elif Bahat

Konferans 3:
Oturum Bagkani: Sevcan Bakkaloglu Ezgii
The Microbiome and Chronic Kidney Disease: A Bi-Directional Relationship - Ibrahim Shatat

Kahve Arasl
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16:00-17:00

17:00-18:00

17:00-18:00

2 MAYIS 2019, PERSEMBE
A Salonu B Salonu
1. Immunsupresif Kullanan

Cocuk Nefrolojisi Yonetimi ~ Panel 6: Bbrek Hastasinda
Panel 5: Neslihan Cigek Bobrek Hastalarinda Asilama
Gegis Poliklinigi Asilama: Yeterince Aytiil Noyan
Oturum Bagkanlan: Basarili miyiz? -
Mukaddes Kalyoncu, Oturum Bagkanlan: 2. Diyaliz Hastasinda
Pelin Ertan Eriskin Nefrolojisi Yonetimi  Hulusi Kocak, égg?ar?r?k-l\?g{r%ll)gji

Arzu Velioglu Mehmet Biilba Merkezleri Verileri

Yesim 0. Atikel

Sozel Bildiri 1 (501 - S05) A Salonu
Oturum Bagkanlarni: Aysun Karabay Bayazit, Kaan Savas Giilleroglu
[S-01]

Bobrek Nakilli Cocuklarda Atriyal ve Ventrikiiler Repolarizasyonun Degerlendirilmesi

Belde Kasap Demir, Eren Soyaltin, Caner Alparslan, Secil Arslansoyu Camlar, Tiilay Demircan, Onder Yavagcan,
Fatma Mutlubag, Cem Karadeniz, Demet Alaygut

[S-02]

Pediyatrik Renal Transplant Alialarinda Hipogamaglobulinemi Sikhidi ve liskili Risk Faktorlerinin
Degerlendirilmesi

Mehtap Adar, Ayla Kacar, Muhammet Dutucu, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman

[S-03]

Bobrek Nakli Planlanan Cocuklarda Kapsamli Multidisipliner Yonetimin Onemi

Mehmet Tagdemir, Emre Arpali, Basak Akyollu, Nese Cevher, Berna Yelken, Sebahat Usta Akgiil, Fatma Oguz Savran,
Burak Kogak, Aydin Tiirkmen, llmay Bilge

[S-04]

Pediatrik Bobrek Nakli: 3 Yillik Sonuglarimiz

Mesut Demir, Giil Ozcelik, Nurver Akinci, Hacer Sebnem Tiirk, Sinan Levent Kirecci, Hiiseyin Ozkurt, Ali ihsan Dokucu
[S-05]

Cocukluk Cagi Preemptif Ve Preemptif Olmayan Bobrek Nakli Hastalarinda Nakil Sonrasi ilk Bir Yildaki Greft
Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Nesrin Tas, Tuncay Aki, Bora Giilhan, Fatih Ozaltin, Ali Diizova, Serdar Tekgiil, Rezan Topaloglu

Sozel Bildiri 2 (S06 - S11) B Salonu
Oturum Bagkanlari: Onder Yavascan, Bora Giilhan

[S-06]

Kalitsal Bobrek Hastaliklarinin Yeni Jenerasyon DNA Dizi Analizi Biitiinciil Yaklasimi ile incelenmesi

Burcu Yazicioglu, Sevcan A. Bakkaloglu, Fatih S. Ezgii

[S-07] .

Ailesel Akdeniz Atesi Tanil Cocuklarda Kolsisin Metabolizmasini Etkileyen Genetik Ozelliklerin Degerlendirilmesi
Biigra Bilim Tiirkcan, Asli Toylu, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman

[S-08]

Diyaliz Hastalarinda Eritropoetin Rezistif indeksi Ve Etki Eden Faktorler

Ayse Seda Pinarbasl, Neslihan Giinay, Sibel Yel, Ismail Dursun

[S-09]

Cocuklarda Kronik Periton Diyalizi Enfeksiyon Digi Komplikasyonlari: Cok Merkezli Calisma

Giilsah Kaya Aksoy, Mesiha Ekim, Seda Coskun, Ali Delibag, Secil Conkar, Dilek Yilmaz, Aslihan Kara, Seha Kamil Saygili,
Bahar Biiyiikkaragdz, Zeynep Yiiriik Yildinm, Elif Comak, Metin Kaya Giirgdze

[S-10]

Siirekli Ayaktan Periton Diyalizi Uygulanan Cocuklarda Biiyiimenin Degerlendirilmesi

Siikran Keskin Gozmen, Erkin Serdaroglu

[S-11]

Avrupa Cocuk Nefroloj Merkezlerindeki Diyalzi Hastalarinin Yatig Ve Yeniden Yatiglarinin Degerlendirilmesi:
EPDWG/ESPNDWG Raporu

Sevcan A Bakkaloglu, Yesim Ozdemir Atikel, Isabella Guzzo, Nikoleta Printza, Marcin Tkaczyk, Maria Do Sameiro Faria,
Ariane Zaloszyc, Ayse Seda Pinarbasi, Mesiha Ekim
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17:00-18:00

17:00-18:00

18:00-18:30

2 MAYIS 2019, PERSEMBE

Sozel Bildiri 3 (512 - $17) CSalonu
Oturum Bagkanlan: Mithat Biiyiikcelik, Bahar Biiyiikkaragoz

[S-12]

2016 Yilinda Cocuk Nefroloji Poliklinigimizde Uriner Sistem Tas Hastalig Tanisi Alan Hastalarin Degerlendirilmesi
irem Unal, Nuran Kiigiik, Yasemin Akin

[5-13] . ) S

Yalnizca Anne Siitii lle Beslenen Bebeklerde Nefro-Urolitiyazis: Anne Siitii Icerigi lle lligkisi, Etkili Diger
Faktorler Ve lleriye Doniik 3 Yillik Kohort

Neslihan Yilmaz, Selcuk Yiiksel, Hande Senol

[S-14] )

Sistiniiri Tanih Hastalarin Uzun Donem Izlemi; Tek Merkez Deneyimi

Demet Tekcan, Hiilya Nalcacioglu, Ozlem Aydod, Giirkan Geng, Ozan Ozkaya

[S-15]

ilerleyici Bobrek Hastaligi ve Kardiovaskiiler Risk Gelisiminde IL-8 Belirteg Olabilir mi?

Segil Conkar, Sevgi Mir

[S-16] . .

Mikrolitiaziste lla¢ Baslamada Acele Etmeyelim: Cok Merkezli Bir Yillik Izlem

Harika Alpay, Sebahat Tiilpar, Funda Bastud, Giilay Demircin, Ayse Agbas, Atilla Gemici, Ibrahim Goke, Zeynep Yiiriik Yildinm,
Liibeyde Giindiiz, Ozlem Cam Delebe, Burcu Bulum, Bahriye Atmis, Mehtap Sak, Kenan Yilmaz, Bagdagiil Aksu, Nimet Patat
Oner, Binnaz Celik, Serra Siirmeli Déven, Pelin Ertan, Elif Comak, Yesim Ozdemir Atikel, Esra Karabagj Yilmaz, Midhat Elmaci
[S-17]

Boyutlari 3-10 Mm Arasinda Olan Uriner Sistem Taslarinda Medikal Tedavinin Etkinligi: Cok Merkezli Bir Yillik
Izlem

Funda Bastug, Harika Alpay, Ayse Agbas, ismail Dursun, ibrahim Gokge, Zeynep Yiiriik Yildinm, Atilla Gemici, Kenan Yilmaz,
Mehtap Sak, Neslihan Giinay, Binnaz Celik, Midhat Elmaai, Serra Stirmeli Déven, Sebahat Tiilpar, Giilay Demircin, Bagdagiil
Aksu, Esra Karabag Yilmaz, Elif Comak, Burcu Bulum, Ozlem Cam Delebe, Pelin Ertan, Burcu Yazicioglu, Yesim Ozdemir Atikel

Sozel Bildiri 4 (518 - 23) D Salonu
Oturum Bagkanlar: Mustafa Koyun, Nese Karaaslan Biyikl

[S-18]

Primer Monosemptomatik Enurezis Nokturna Etyopatogenezinde idrarda PGE2 ve iyon Atiliminin Rolii
Ferah Sonmez, Emel Tiirk, Cigdem Yenisey

(519 o

Alt Uriner Sistem Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesinde Uroflov ve Inoflov Karsilastiriimasi

Fatma Devrim, Nida Dingel

[S-20] )
Primer Monosemptomatik Nokturnal Eniirezisli Cocuklarda ve Annelerinde Depresyon Egilimleri ve lliskili
Faktorler

Raziye Merve Yaradilmig, Bahar Biiyiikkaragdz, Aysun Caltik Yilmaz, Ashi Celebi Tayfur

[S-21]

Monosemptomatik ve Monosemptomatik Olmayan Eniirezis Noktiirnal Cocuklarda Serum Copeptin ve
Kortikotropin Releasing Faktor Seviyelerinin Degerlendirilmesi

[knur Girisgen, Esin Cicek Aval, Selcuk Yiiksel, Hande Senol

[S-22]

Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu icin Tipik Bir Semptom Var Mi?

Mehmet Ali Ozen, Mehmet Tasdemir, Murat Serhat Aygiin, Isil Necef, Emrah Aydin, limay Bilge, Egemen Eroglu
[S-23]

Miyelodisplazili Cocuklarda Ayni Seansta Ardisik Yapilan Dolum Sistometrisinin Anlami Var Midir?
Raziye Ergiin, Cagri Akin Sekerci, Bahriye Atmig, Atila Gemici, Yiloren Tanidir

Poster Sunumlari (P001 - P085) Poster Alani
Ash Kavaz Tufan

Ashihan Kara Orucoglu

Aysun Caltik Yilmaz

Duygu Oviing Hacthamdioglu

Hakan Erdogan

Mehmet Tasdemir

Nuran Cetin
Secil Conkar
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07:30-08:00

08:00-08:45

08:45-10:15

10:15-10:45

10:45-11:20

11:20-11:55

12:00-13:00

3 MAYIS 2019, CUMA

Konferans 4: Hipertansiyon Tedavisinde Akilai ilag Kullanimi

Konusmaci: Sergin Giiven

Konferans 5:
Oturum Bagskani: Harika Alpay
An Update on IgA Nefropati - Francesco Emma

1. Stinnet Yapiimalidir

Panel 7: Yunus Soylet
Zit Gorilisler Paneli: YE'nin Onlenmesinde Zit 2. Stinnet Yapiimasina Gerek Yoktur
Goriisler Ali Avanoglu
Oturum Baskanlan: . 3. Profilaksi Yapiimalidir
limay Bilge, Abdurrahman Onen Nese Bryikli

4. Profilaksi Gerekli Degildir

Sevgi Yavuz

Kahve Aras

Konferans 6:
Oturum Bagskani: Ayfer Giir Giiven

Idiopathic Infantile Hypercalcemia — the Enigma is Solved! - Velibor Tasic

Konferans 7:
Oturum Baskani: Lale Sever

HDF-Lessons Learnt From Pediatric Studies - Rukshana Shroff

A Salonu

Giindiiz Altini Islatan Cocuk

Panel 8 Nese Ozkayin

Altini Islatan Cocuk
Oturum Baskanlan:
Ali Anarat,
Ziibeyde Giindiiz ~ Gece Altini Islatan Cocuk

Yilmaz Tabel

B Salonu
Panel 9: _ 1.Asagidan Yukariya
L1t Gorisler Paneli: Olmalidir
Tekrarlayan IYE'de Ashi Celebi Tayfur

Goriintiileme
Tetkiklerinin Yonetimi
Oturum Bagskanlan:
Nurdan Kural,
Osman Donmez

2. Yukaridan Asagiya
Olmalidir
Ebru Bekiroglu Yilmaz

13:00-14:00 | oiieermei N —

14:00-14:35

14:35-15:10

15:15-16:15

16:15-16:45

Konferans 8:
Oturum Baskani: Sevin¢ Emre

Tubulopathies - Rational Clinical Approach - Velibor Tasic

Konferans 9:
Oturum Baskani: Necla Buyan

CKD-MBD-Bone and Vascular Disease in Children - Rukshana Shroff

A Salonu B Salonu
1. X- linked Panel 11: 1. Epidemiyoloji ve Risk
Panel 10: hypophosphatemia Tas Hastalid Faktorleri
Az Goriilen Bobrek Francesco Emma Oat§ a aI;gl kanl limay Bilge
Hastaliklar . . . urum baskanlari: . .

. 2. Primer Hiperoksaliri " 2. Girigimsel Tedavi_
g:g;“}f:;h%’;{la"' Sevcan B. Ezgii Yunus Soylet, Abdurrahman Onen
Mahmut (ivilibai 3. Sistinozis Ayse Oner 3. Calisma Grubu Sonuglar

Birsin Ozcakar Funda Bastug
Kahve Arasi
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16:45-17:45

3 MAYIS 2019, CUMA

Sozel Bildiri 5 (524 - 529) . A Salonu
Oturum Baskanlari: Ferah Sonmez, Ibrahim Gokg¢e

[S-24]

Alport Sendromu Tanili Hastalarda Genetik Analiz ve Yeni Mutasyonlar: Varyasyonlar Her Zaman Masum Mu?
Neslihan Cigek, Nurdan Yildiz, Pinar Ata, ibrahim Gokge, Mehtap Sak, Handan Kaya, Harika Alpay

[S-25]

idiopatik Nefrotik Sendromlu 125 Hastanin Uzun Dénem Sonuglari Ve Prognoza Etki Eden Faktorlerin
Literatiir lle Karsilagtinimasi

Mehtap Ezel Celakil, Merve Aktas Ozqiir, Kenan Bek

[S-26]

Henoch-Schonlein Purpura Nefriti Ve Iga Nefropatisinin Klinik, Patolojik Ve Uzun Donem Renal
Prognozlarinin Karsilastiriimasi

Cihan Heybeli, Meral Torun Bayram, Alper Soylu, Ali Celik, Silen Sarioglu, Salih Kavukgu

[S-27]

Tip 1 Diyabetes Mellituslu Cocuklarda Nefropati Tanisi I¢in Kullamlmakta Olan Mikroalbuminiiri Simin Uygun Mu?
Seha Sayqili, Aydilek Dagdeviren Cakir, Nur Canpolat, Dildar Konukoglu, Hande Turan, Salim Caliskan, Oya Ercan,

Olcay Evliyaoglu, Lale Sever

[S-28]

Cocuklarda Biyopsi lle Gosterilmis Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefritlerin Ozellikleri

Bahriye Atmig, Derya Cevizli, Gorkem Sahin, Engin Melek, Aysun Karabay Bayazit

[S-29]

Cocukluk Cag idiyopatik Nefrotik Sendromunda Mikofenolat-Mofetil Etkinligi

Fatma Mutlubas, Sibel Yel, Eren Soyaltin, Aslihan Kara, Meral Torun Bayram, Demet Tekcan, Bahriye Atmig, Azime Sevcan
Bakkaloglu, ismail Dursun, Metin Kaya Giirgoze, Aysun Karabay Bayatzit, Erkin Serdaroglu, Bahriye Kenan, Alev Yilmaz,
Salih Kavukgu, ilmay Bilge, Mukaddes Kalyoncu, Mesiha Ekim, ipek Akil, Selcuk Yiiksel, ipek Kaplan Bulut, Ali Anarat,
Yilmaz Tabel, ibrahim Gokge, Pelin Ertan, Ruhan Diisiinsel

Sozel Bildiri 6 (S30 - S35) B Salonu
Oturum Bagkanlan: Elif Bahat, Meral Torun Bayram

[S-30]

izole Hafif Antenatal Hidronefroz Tanisiyla Izlenen Hastalanin Kisa Siireli Izlem Sonuclan

Serra Siirmeli Ddven

[S-31] .

Cocuklarda ESBL(+) Idrar Yolu Enfeksiyonlarinin Olusmasinda Gaitadaki Tagiyiciligin Onemi

Metin Kaya Giirgdze, Aslihan Kara, Ziilal Ag¢i Toraman

[S-32]

Konjenital Uriner Sistem Genislemesinin Tani ve Tedavisinde Farkli Simiflandirma Sistemlerinin Rolii

Arif Ortanca, Nurcan Dinler Cengiz, Ibrahim Onder Yeniceri, Nilay Hakan, Yasar Topal, Nazile Ertiirk, Hiiseyin Tarhan

[S-33]

Tekrarlayan Uriner Sistem Enfeksiyonu Olan Cocuklarda Primer Vezikoiireteral Refliiniin Geciken Tanisi;
Tanisal Yaklagim ve Renal Sonuglar

(agla Serpil Dogan, Nevin Semerci Koyun, Giilsah Kaya Aksoy, Biilent Cekic, Murat Savas, Elif Comak

[S-34]

Ulusal Kilavuza Gore izlenen Antenatal Hidronefroz Tanili Bebeklerin izlem Sonuglarinin izmir Tepecik Egitim
ve Aragtirma Hastanesi Antenatal Hidronefroz Izlem Sonuglan lle Karsilastinlmas

Esra Ensari, Onder Yavagcan, Eren Soyaltin, Caner Alparslan, Elif Perihan Oncel, Aslihan Arslan, Demet Alaygut,

Segil Arslanoyu Camlar, Fatma Mutlubas, Tung Ozdemir, Belde Kasap Demir

[S-35]

idrar Yolu Enfeksiyonu Olan Cocuklarda Serum Presepsin, Proadrenomedulin, TREM-1 Ve Idrar Riboniikleaz-7
Diizeyleri

Nuran Cetin, Zeynep Kiiskii, Aylin Gencler, Asl Kavaz Tufan
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16:45-17:45

17:45-18:15

3 MAYIS 2019, CUMA

Sozel Bildiri 7 (536 - 540) CSalonu
Oturum Bagskanlar: Ismail Dursun, Nur Canpolat
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Yenidogan ve Siit Cocuklarinda Periton Diyalizi: Regeteleme ve Komplikasyonlarin Yonetimi

Beltinge Demircioglu Kili¢
Gaziantep Universitesi Cocuk Nefroloji

Giris

Son dénem bobrek hastaligr (SDBH), yenidogan ve kiguk cocuklarda nadir gorilmekle birlikte, gelisimi 6nemli morbidite ve
mortalite ile iligkilidir. Bu yas grubunda hemodiyaliz (HD) erisimi elde etmenin ¢ok zor olmasi ve komplikasyon oranlarinin son
derece yiiksek olmasi nedeniyle periton diyalizi (PD) bobrek nakli gerceklesene kadar tercih edilen renal replasman yéntemidir.
Kuzey Amerika Pediatrik B&brek Calisma Grubu (NAPRTCS) verilerine gore < 1 yas bebeklerin % 92' sinde PD tercih edilmektedir
(1). Kronik PD gerektiren bebeklerin yonetimi, pediatrik nefrologlar icin 6nemli bir zorluktur. Sivi dengesini stirdiirme, beslenme
ve PD yonetimindeki giiclikler, blylme yetersizligi, artmis enfeksiyon riskleri ve eslik eden kosullarin varligl, 1 yastan kiicik
cocuklarda daha biiyiik ¢ocuklara gore kronik bébrek yetmezligi tedavisini zorlastirir.

Periton diyalizinin recetelendirilmesi

Periton diyalizi modalitesinin ve spesifik recete bilesenlerinin se¢imi ideal olarak cocugun yasi, viicut biylkligu, rezidiel bobrek
fonksiyonu, bébrek disi hastaliklar, beslenme durumu ve periton membraninin transport 6zellikleri ile ailenin sosyal, egitim ve
ekonomik durumuna gére ayarlanmaktadir (2). Kronik PD programindaki bebekler icin mevcut olan PD yéntemleri, tipik olarak
giinde 10-12 saatlik bir periyot boyunca uygulanan aletli PD (APD) ya da 24 saat i¢inde 4-6 kez manuel degisim yapilan strekli
ayaktan PD (SAPD)'dir. Kicuk bebeklerde periton membraninin daha yiiksek gegirgenlik &zelliklerinden dolayr genellikle APD
tercih edilir. Sirtlistli pozisyon, soliit ve sivi tasima icin dik pozisyondan daha Ustiindiir. Bu yontemle diyalizatin peritoneal
membran ile temasi arttiralarak daha genis voliimlere daha iyi tolerans saglanmis olur (3). Avrupa Pediatrik Nefroloji Dernegi ve
Avrupa Diyaliz ve Renal Transplantasyon Dernegi (ESPN/ERA-EDTA) ve Amerika Birlesik Devletleri Renal Veri Sistemi (USRDS)'den
elde edilen veriler kronik PD programina alinan bebeklere %71-%296 oraninda APD tercih edildigini ortaya koymustur (4,5). Anurik
bebekler genellikle yeterli beslenmenin saglanmasina izin vermek icin ytiksek ultrafiltrasyon (UF) oranlari gerektirir ve bu
hastalara daha sik degisim ve daha kisa bekleme siireleri tercih edilirken, politirik bebeklerde ise daha uzun bekleme siireleri
tercih edilebilir (2,6). Kiigiik bebeklerde diyaliz stiresi 9-12 saat olup, genellikle 10 degisim gerekir. Baslangicta bekleme siiresi igin
Onerilen zaman 1 saat olup, bekleme siiresi, hastanin rezidiiel renal fonksiyonu (RRF), peritoneal membran transport fonksiyonu
ve istenen klinik hedefler gz 6ntine alinarak, bireysel olarak yeniden degerlendirilip degistirilebilir (3).2 yasindan kiictik hastalar
icin 6nerilen degisim hacmi baslangicta genellikle 300 mL/m* (10 mL/kg) olup, yavas yavas arttirilarak 600-800 mL/m* miktarina
kadar cikarilir (6,7). Daha biiyiik hacimler fitik, sizinti, gastro-6zofageal reflli ve hidrotoraks riskine, ayrica lenfatik absorbsiyonu
arttirarak UF kaybina neden olabilir (6). PD sollisyonlarinin bilesimi 6nemlidir. Geleneksel glukoz iceren tek bélmeli soltisyonlar
yiiksek konsantrasyonda glukoz, glukoz yikim driinleri (GYU), tampon sistemi olarak laktat ierirler. Ayrica yiiksek osmolalite ve
disiik pH’l olup fizyolojik degildir (8). Ozellikle kiiciik cocuklarda daha ok tercih edilen diyaliz modalitesi olan APD' de, diyaliz
sollisyonu ile periton membrani arasindaki temas, giinliik diyaliz seansi boyunca sik sik tekrarlanir. Bu durum da sivinin biyo-
uyumlulugunun &nemini artirir (2,6). Bu nedenle, 6zellikle fonksiyonel bir zart korumanin énemli oldugu kii¢lik ¢ocuklar icin daha
fazla biyo-uyumlu ¢oklu bdlmeli diyaliz soliisyonlarinin gelistirilmesi arzu edilmis ve aminoasitler ile bikarbonat kullanilmistir.
Avrupa Pediatrik Diyaliz Calisma Grubu (EPDWG) kilavuzlari, GYU disiik olan ve laktat maruziyetini azaltan biyo-uyumlu, coklu
bolmeli PD sivilarinin kullaniimasini 6nermektedir (9). Yiiksek dekstroz konsantrasyonlarina sahip olan diyalizat, enkapsiile
peritoneal skleroz ve azalmis fonksiyona neden olabilir. Oysaki kiiciik bebeklerin nakil olana kadar peritonu uzun vadeli
kullanmasi gerekir. Bu ylizden kictik bebeklerde yiiksek dekstroz soltisyonlarr da kisitlanmalidir (6). Icodextrin gibi daha yliksek
molekdler agirlikli glikoz polimerleri UF arttirmak i¢in 6nerilmektedir (10). Ancak az sayida yayinlanmis raporla birlikte icodextrin
bebeklerde ve kiiglik cocuklarda yetersiz UF nedeniyle dekstroz yerine nadiren kullanilir (11).

Komplikasyonlar

Genel pediatrik poplilasyona kiyasla, SDBH' I kii¢iik bebeklerde komplikasyon gelismesi, hastanede yatis, morbidite ve mortalite
oranlari 6nemli derecede daha yiiksektir. NAPRTCS sonuglarina gore 1 yillik hasta sag kalimi; yasamin ilk yilinda diyaliz baslatan
hastalar igin %82, 2-5 yas arasi cocuklar igin, %92 ve 12 yasindan biykler icin %297'dir (1). Bu yas grubunda hastaneye yatis ve 6lim
oranlarinin daha yiiksek olmasi diyalizdeki yiiksek enfeksiyon sikligi ve eslik eden komorbiditeler ile agiklanabilir (3,6). Bobrek disi
komorbiditelerin bu yas grubunda o6zellikle de yenidoganlarda daha fazla olmasi mortaliteye katki saglamaktadir. Anuri,
pulmoner hipoplazi ve ciddi gelisimsel gecikme gibi komorbiditelerinin diyaliz uygulanan yenidoganlarda en yiksek &lim riskiyle
iligkili oldugu gosterilmistir (12). Ozellikle kst kontrollii hipertansiyonun ve volim yiikiintn risk oldugu kardiovaskiiler hastaliklar
infant donemde en &nemli mortalite nedenlerinden biridir (4,6). Bu yas grubunda v6lim dengesini saglamak ve kan basinci
degerlerini normal seviyelerde tutmak diger yas gruplarina gére daha zor olmaktadir (13).Yapilan ¢alismalar hastanin yasi ile
peritonit orani arasinda ters iliski oldugunu ortaya koymus, <1 yas hastalarda peritonit orant: yillik 0.79 oranina sahipken, >12 yas
hastalarda peritonit orani: yillik 0.57 olarak saptanmistir (3). Karin kas katmanlarinin inceligi nedeniyle, yenidoganlar ve kuiglk
cocuklarda zorluklar ortaya ¢itkmaktadir. Bu durum, kalici kateter fiksasyonunun ve sivi gegirmez bir periton kataterinin elde
edilmesinde zorluga neden olmaktadir. Hastalari peritonitten korumak i¢in Uluslararasi Periton Diyaliz Toplulugu'nun (ISPD)
onerileri (14) yanisira bu yas grubu icin 6zellikle katater cikis yerinin bebek bezi alani disina ve olasi agilabilecek gastrostomi
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tlplinden uzaga ters tarafa yerlestirilmesine dikkat edilmelidir (3). Yine bu yas grubunda sizinti, herni, hidrotoraks gibi
komplikasyonlarin daha fazla goriilmesi nedeniyle katater takildiktan sonra mimkiinse en az iki hafta beklemek, disiik volimle
baslayip, yavas yavas arttirarak hedef voliime ulasmak 6nerilmektedir (6,11). Genel kateter sag kalimi da bu yas grubunda biyiik
cocuklara gére daha azdir. 6 aydan kiigiik olan hastalarda 1 yillik kateter sag kalim orani %50, 6-24 aylik olanlar igin %83.7 olarak
bildirilmistir (15). Dogum sonrasi blylimenin yaklasik % 30'u yasamin ilk 2 yilinda goralir. Blyimenin hizli oldugu bu dénemde
kronik periton diyalizi programindaki bebeklerde biiytime geriligi gelismesi kaginilimazdir. Yetersiz protein ve kalori alimi, su ve
elektrolit kayiplari, metabolik asidoz ve kétii kontrolli mineral kemik hastaligi nedeniyle bu bebeklerde lineer biiyiime siklikla
ciddi sekilde bozulmaktadir (16). Kronik PD programi altindaki bu yas grubu bebeklerde protein eksiklikleri daha fazla oranda
goriilmektedir. Clinkii bu yas grubunda peritondan daha fazla kayip olmakta, istahsizlik nedeniyle alim azalmakta ve hastaneye
yatma, enfeksiyon ve cerrahi nedenlerle gereksinimleri daha fazla artmaktadir. Bébrek Hastaligi Kalite Girisim Sonuglari (KDOQI)
beslenme kilavuzlar bu nedenle kronik PD' deki bebeklerin enerji ihtiyacinin ve proteinin %100' {inii almasi gerektigini, ayrica
diyalizle protein kayiplarini gidermek icin ek protein alimini stirdiirmelerini nermektedir (16). Bu yas grubundaki bebeklerin hizli
biiyiime ve kemik déngiisii nedeniyle kalsiyum gereksinimleri artar. KDOQI beslenme kilavuzu, toplam kalsiyum aliminin yasa
6zgl almasi gereken degerin %100-200 olmasini 6nermektedir (16). Anemi de bebeklik déneminde yaygin olarak goriilmektedir.
SDBH’ll bir¢ok bebege agirlikla iliskili dozlarda eritropoetin (EPO) tedavisi verildiginde yetersiz kalmaktadir. Bu ytizden EPO
dozlarinin viicut yiizey alanina gére ayarlanmasi (4300 1U/m*/hafta) 6nerilmektedir (17). Kronik PD'deki bircok bebek hem primer
bébrek bozuklugu (CAKUT ve kistik bobrek hastaligr) ve PD ile iliskili kayiplar hem de siklikla gériilen hastaliklar ile birlikte ortaya
cikan kot alimlar nedeniyle asirt sodyum ve su kaybi riski altindadir (6). Kronik hiponatremi, dusiik kan basincina ve olasi iskemik
optik néropatinin gelismesine katkida bulunmasinin yani sira, biiylime hizi (izerinde olumsuz bir etkiye sahip olabilir. Bu nedenle,
kan basinci ve serum sodyum seviyelerinin yakindan izlenmesi ve gerekirse sodyum destegi 6nerilmektedir (18).

Sonug olarak; Kronik PD programina alinan 1 yas alti bebeklerin bakiminda ilerlemeler kaydedilmesine ragmen diyaliz
stirecindeki zorluklar, eslik eden komorbiditeler ile birlikte komplikasyon oranlarinin daha fazla olmasina neden olmaktadir. Bu
dénemde komplikasyonlari en aza indirmek veya énlemek ve ardindan nakil i¢in bliylimeyi, gelismeyi saglamak icin bu hastalarin
ailesi ile birlikte, doktor, hemsire, diyetisyen, sosyal hizmet uzmanlar ve psikologlarin multidisiplener bir yaklasim icinde
bulunmasi gerekmektedir.
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Periton Diyaliz Yeterliligi

Dr. Aysun Karabay Bayazit

Periton diyalizi hastalarinda yeterli diyaliz, kaliteli bir yasam, yasam siresinin uzatiimasi, bébrek yetmezligine bagh Gremik
semptomlarin minumuma indirilmesi demektir. Yeterli diyalizin hedefleri iyi klinik géstergeler ile beraber, periton diyalizi ile
yeterli oranda soliit klirensinin saglanmasi ve sivi volimiiniin dengede tutulmasidir. Periton diyalizi yapilan ¢ocuk hastalarda
istahsizlik, bulanti, kusma, malnitrisyon, kontrol altina alinamayan metabolik asidoz, medikal tedavi ile kontrol altina alinamayan
hiperfosfatemi ve renal osteodistrofi bulgularinin gelismesi, hiperkalemi, hipervolemi ile iliskili hipertansiyon, eritropoietine
cevapsizlik yetersiz diyaliz bulgular olarak kabul edilir. Optimum diyaliz, hastanin membran transport &zellikleri gézéniinde
tutularak diizenlenen periton diyaliz regetesi ve yeterli ultrafiltrasyonun saglanmasi ile mimkiindir. Periton diyaliz yeterliligi
degerlendirilirken kilavuzlarin &nerileri de takip edilmelidir. Periton diyaliz yeterliligi konusunda son yillarda yayinlanan kilavuzlar
2006 yiinda K/DOQI "Clinical practice guidelines for peritoneal adequacy", 2007 yilinda "European best practice guideline for
PD", 2011 yilinda "Clinical practice guidelines and recommendations on PD adequacy" ve 2017 yilinda "Renal Association Clinical
Practice Guideline on peritoneal dialysis in adults and children"'dir.Diyaliz yeterliliginin degerlendirilmesinde kullanilan soliitler
{ire ve kreatinindir. Ure ve kreatinin molekil agirlig kiiglik olan solitlerdir. Soliit klirensini hesaplamada Kt/Viire ve kreatinin
klirensi kullanilir. Klirens birim zamanda temizlenen plazma miktari olarak tanimlanabilir. Diyaliz yeterliliginde kullanilan ire
klirensinin birimi L/hafta dir. K: iirenin klirensi, t zaman, V ise {irenin litre cinsinden dagiim hacmidir. Urenin dagihm hacmi yaklasik
olarak total viicut suyudur. Cocuklarda total viicut suyunu hesaplarken,Morgernstern ve arkadasari tarafindan kiz ve erkek
cocuklarda kilo ve boya gore standartize edilmis TVS hesaplanan normogramlar kullaniimaktadir. Periton diyaliz yeterlili§inde
kullanilan iki paremetre haftalik tre Kt/V ve haftalik kreatinin klirensidir. Rezidiiel bobrek fonksiyonlarinin da diyaliz yeterliligine
katkisi oldugundan, kalan bébrek fonksiyonunun korunmasi saglanmaya calisilmalidir.Ornek:20 kilo agirliginda 126 cm olan bir
erkek hastaya APD uygulanmaktadir. Bu gocuk hastanin giinliik idrar miktari 200 mL, idrar iire nitrojeni 60 mg/dl, kan (ire nitrojeni
80 mg/dl, diyalizat ure nitrojeni 40 mg/dl ve giinliik total diyaliz hacmi 7 It/glindiir. Bu hastanin total viicut voliimi standart
tabloya gére 13. 2 L'dir.Giinliik renal ire klirensi: (24 h idrar Volimi(l) X idrarg,./Plazmag.) formiiliinde yerine koyacak olursak
(0,2x 60/80): 0.15 I/glinGiinlik diyalizat tre klirensi: (24 h Diyalizat Volimu(l) x Diyalizaty./Plazmay..7x40/80= 3.5 L/glin Bu
hastanin giinlik total Ure klirensi (renal+diyaliz): 3.65 L/glinBu hastanin total viicut volumi erkek, 20 kilo, boyu 126 cm oldugu
gdzéniinde bulundurularak standart normogram tablosuna bakildiginda 13.2 I'dir. V : Ure dagilim volimii : L olarak total viicut
suyu Bu hastanin Kt/Viire degerini hesaplayacak olursak:Ginliik peritoneal Kt: 3.5 L Giinlik peritoneal Kt/V: 3.5/13.2: 0.26, haftalik
peritoneal kt/V ise 7x 0.26: 1.85 olarak hesaplanir. Bu hastanin giinlik renal tre klirensi 0.15 I/gin. Gunlik renal Kt/V: 0.15/13.2:
0.011, haftalik renal Kt/V: 7x0.011:0.07 Haftalik toplam Kt/Viire: Peritonel Kt/V+Renal Kt/V: 1.85+0.07: 1.92 olarak hesaplanir. Bu
hastanin giinlik idrar miltari 0.2L, idrar kreatinini 20 mg/dL, plazma kreatinini 6 mg/dL, diyalizat kreatinin 4 mg/d|, diyalizat hacmi:
7 L/giindiir.Bu hastanin giinliik idrar kreatinin klirensi: (idrar crXidrar Voliimii)/kan kreatinini: (20x0.2)/6:0.66 L/giin Haftalik idrar
CCr: 4.62 Bu hastanin giinliik diyalizat kreatinin klirensi: (diyalizat crxdiyalizat hacmi(giinliik))/kan kreatinin: (4x7)/6:4.66 L/gtn,
haftalik diyalizat Ccr 7x4.66:32.6Hastanin haftalik CCr: (Diyalizat+Peritoneal CCr): (4.62+32.6): 37.22 L/hafta'dir. KDOQI-2006
(Kilavuz 6. Pediatrik Periton Diyalizi)'de yayinlanan ¢ocuk PD hastalarinda soliit klirens 6l¢iimii ve hedeflerine gére 6neriler:Cocuk
hastanin klinik durumu tiremi semptomlari ve diger bulgular agisindan en az ayda bir kez degerlendirilmelidir. Hasta klinik olarak
stabil oldugunda ve peritonit iyilestikten en az 1 ay sonra peritoneal solut klirensi &l¢tilmelidir. Klirensin azalmasina yol acan
durumlarda ve/veya liremi semptom ve bulgular gelisirse peritoneal solut klirensi ve rezidii bébrek fonksiyon (RKF) daha sik
degerlendirilmelidir. Hasta iyi degilse ve bunun bdbrek yetmezligi disinda bir nedeni yoksa diyalizin dozuna bakmaksizin, diyalizin
arttinlmasi gereklidir. Rezidlel bobrek fonksiyonu olan hastalarda (idrar Kt/Vire >o.1/hafta olarak tanimlanir), minimal total
(peritoneal ve bobrek) kiictik molekiillii soliit klirensi en az Kt/Vire 1.8/hafta olmalidir ve total solut klirensi diyaliz basladiktan
sonraki ilk ay icinde ve sonra en az, 6 ayda bir kez &lciilmelidir. Hastanin rezidiiel bébrek fonksiyonu var ve bu rezidiiel renal
klirens, hastanin hedef total haftalik solut klirensinin bir kismini saghyor ise, en az 3 ayda bir 24 saatlik idrar miktar1 ve solut
klirensi dlctilmelidir. Eger hastanin rezidiel renal fonksiyonlari az veya yok ise kiiglik molekiillii soliit klirensi olarak, peritoneal
Kt/Viire en az 1.8/hafta olmali ve peritoneal solut klirensi, diyaliz basladiktan sonra ilk 6 ay icinde ve daha sonra en az 6 ayda bir
Ol¢lilmelidir. 2017 "Renal Association Clinical Practice Guideline on peritoneal dialysis in adults and children" kilavuzunda da ayni
oneriler yenilenmis Kt/Vure 1.7/hafta ve total CCr'nin minumum 50 L/hafta/1.73m2 minumum tedavi hedefi olarak belirlenmistir.
Sonug olarak diyaliz yeterliligi 6ncelikle iyi klinik ve biyokimyasal gostergelerle beraber kinetik géstergelere dayanmaktadir.
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Norojenik Mesaneli Hasta Nasil Nakil Olur?

Dr. Kaan S. Gilleroglu
Bagkent Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Son dénem bdbrek yetmezIigi olan ¢ocuk hastalarda, bobrek nakli en uygun tedavi se¢enegidir. Cocukluk caginda son dénem
bébrek yetmezIigi nedenleri arasinda yapisal Girolojik anomalilerin neden oldugu alt Griner sistem disfonksiyonu, %20-30 oraniyla
6n siralarda yer almaktadir. Bu alandaki tiim ilerlemelere ragmen, nérojen mesaneli hastalara bébrek nakli yapilmasi, diger
hastalarla karsilastirildiklarinda, nakil sonrasi gelisebilecek komplikasyonlar géz 6niine alindiginda, halen yiiksek riskli olarak
kabul edilmektedir.Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari, metabolik sistemik komplikasyonlar, osteoporoz, hematiiri-diziri, tGriner
sistem taslari ve malignite gelisme riskindeki artis, bébrek nakli yapilan nérojen mesaneli cocuk hastalarda goriilebilecek baslica
komplikasyonlardir.Bununla birlikte bu ¢ocuklarin da bébrek naklinin sagladigi metabolik diizelmeden, hayat kalitesindeki
iyilesmeden, hastaneye bagimlilikta azalmadan faydalanabilmeleri esastir. Bu hedefle,kisisel farkliliklar da géz éniine alinarak,
b&brek nakli 6ncesi farkh teknikler kullanilarak, fizyolojik sartlara daha yakin bir alt (iriner sistem olusturulmaya galisilmaktadir.
Hastanin bébreklerinde gelisen hasarin, nakil bébrekte de tekrarlamasi énlenmelidir. Hastalar nakil 6ncesi trodinamik agidan
dikkatlice incelenmelidir. Diisiik kapasiteli ve kompliyansi bozuk mesanenin neden oldugu yiiksek intravezikal basincin, nakil
boébrek lizerindeki hasar verici etkilerini nlemek bu alanda yapilan nakil 6ncesi cerrahinin hedefidir. Hastanin kendi bébrekleri
eger ciddi hipertansiyon, ciddi proteiniiri veya tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonuna yol agiyorlarsa nakil éncesi veya nakil
sirasinda ¢ikarilabilir. Ciddi komplikasyona yol agmayan ve idrar ¢ikimina da katki saglayan b&breklerin yerlerinde birakilmalar
daha uygun olur. Hastanin ve ailesinin nakil dncesi bilgilendirilmesi ve uyum agisindan degerlendirilmeleri,b&brek naklinin basarisi
icin 6nemlidir. Distik basingli ve uygun hacimli mesane olusturulan ve mesanesini yeterince bosaltabilen nérojen mesaneli
hastalarin, uzun dénem graft émrii agisindan normal mesane fonksiyonu olan hastalarla benzer olduklari g&sterilmistir. Hastanin
ve ailesinin uyumu ve bdbrek nakli ekibinin bu alandaki tecriibesi, bu zor ve komplikasyona daha yatkin hasta grubunun
tedavisindeki basarinin anahtaridir.
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Kompleman iliskili Hastaliklarda Nakil

Dr. Ahmet Keskinoglu
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Nefroloji Bilim Dal, izmir

Dogal immin sistemin en dnemli bilesenlerinden biri olan kompleman sistemi 40’dan fazla serum ve hiicre yiizey proteininden
olusur. Kompleman proteinleri mikrobiyolojik ajanlarin ortadan kaldirilmasinda, ayica hasarli hiicrelerin ve immiin komplekslerin
etkin bir sekilde uzaklastirilmasinda rol oynar. Kompleman sisteminin serumda bulunan inaktif proteinleri klasik yol, mannoz
baglayan lektin yolu ve alterne yol olmak {izere ti¢ yoldan uyarilarak etkinlestirilir. Kompleman sisteminin kisir déngi halinde
aktivasyonu, bu sistemi kontrol eden inhibitor proteinler tarafindan engellenir. Kompleman iliskili bébrek hastaliklari,
kompleman sisteminin asiri uyariimasi, bébrek biyopsilerinin immunfloresan incelemelerinde yogun kompleman birikimi, bunun
klinige yansimasi hematdiri, proteiniri ve/veya bobrek yetmezligi seklinde olan hastaliklardir. Posttransplant hastaligin
yinelemesinde de benzer bulgular dikkati eker.Son dénem bébrek yetmezligi (SDBY) ile sonuclanan kompleman iliskili
hastaliklar siklikla C3- glomerdlopatiler (primer ve sekonder MPGN, yogun depo hastaligi), bir mikroanjiopati olan atipik hemolitik
tremik sendromdur (aHUS). Bu hastaliklarin neredeyse hepsinde kompleman alterne yolunun asiri aktivasyonu veya
disfonksiyonu s6z konusudur.Bu olgulari bekleyen en biiy(k tehlike, posttransplant erken dénemde hastaligin yinelemesi ve
greft kaybidir. Eski siniflamaya gére MPGN tip I, hastalarin% 20-30'unda, MPGN tip Il hastalarin % 80-100'linde hastalik yineler.
Yeni siniflamaya gére C3GN'nin yineleme orani% 66 ve yineleyen hastalarin % 50'sinde de greft yetmezIigi ortaya ¢ikmaktadir.
aHUS olgularinda hastalik gelisiminde rol oynayan proteine gére yineleme oranlari farklidir. Ornegin faktér-H iliskili olgularda %
90, Membran kofaktdr proteini ile iliskili olgularda %15 yineleme bildirilmistir.Bébrek nakli 6ncesi, SDBY olgularinda primer
hastaligin bilinmesi, hastalik gelisiminde rol oynayan mutasyonun veya antikorun saptanmasi ¢cok énemlidir. Ozellikle molekiiler
genetik bilgi birikimimizin giderek arttig1, eclizumab gibi protein hedefli tedavilerin gelistirildigi glinimiizde, nakil sonrasi
gelisebilecek durumlara erken miidahale edebilmek, greft kaybi riskini azaltabilir.

Kaynaklar

1-McCaughan JA, O’Rourke DM, Courtney AE. The complement cascade in kidney disease: from sideline to center stage. Am J
Kidney Dis. 2013;62:604-614.

2-Salvadori M, Rosso G. Reclassification of membranoproliferative glomerulonephritis: Identification of a new GN: C3GN. World J
Nephrol. 2016;5:308-320. [PubMed] [DOI]
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Gegis Poliklinigi Cocuk Nefrolojisi Yonetimi

Dr. Neslihan Cicek
Marmara Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Tiptaki gelismeler sonucu kronik hastaligr olan ¢ocuk hastalarin yasam siireleri uzamistir ve yillar icinde daha fazla sayida ¢ocuk
hasta eriskin déneme ulasmaktadir. Bu nedenle kronik hastaligl olan ¢ocuk hastalarin eriskin kliniklerine devir edilmesi 6nem
kazanmistir (1-3). Eriskine gecis déneminde hastanin hayatinda bir¢ok degisiklik olmaktadir. Adolesan dénemdeki hastanin
hayatindaki duygusal, sosyal ve psikolojik degisiklikler, pubertal dénemden kaynaklanan sorunlar bu dénemi etkilemektedir (4).
Aile merkezli ve koruyucu yaklagima sahip ¢ocuk kliniklerinden kendi sorumlulugunu almasini bekleyen eriskin kliniklerine gecis
geng hastalar icin zor olabilir (2). Nitekim kronik bobrek hastaligi olan adolesanlarin %50’si geg¢is déneminde kendini hazir
hissetmedigini ifade etmistir (5). Tibbi devir igslemi, kronik hastaligi olan geng¢ hastanin belirlenmis bir plan dahilinde ¢ocuk
kliniklerinden erigkin kliniklerine gegisi olarak tanimlanmistir. Bu gegisin hastanin yasina ve gelisimine uygun olmasi, tibbi ve
psikolojik gereksinimlerini karsilamasi gerekir (6). Gegis islemi hasta disinda ailesini, ¢ocuk doktorunu, eriskin doktorunu,
hemsireleri ve sosyal bakim uzmanlarini icermelidir (7). Bu islem 6zel gecis polikliniklerinde yapilmali, bu polikliniklerde hasta eski
cocuk doktoru tarafindan tibbi 6zeti ile eriskin doktoruna sunulmali ve geng hasta erigkin doktoru ile tamistirilmalidir. Devir
isleminin uygun sekilde yapiimadigi diabet hastalarinda glisemik kontroliiniin kétiilestigi, bobrek nakilli hastalarda graft
yetmezligi ve takipten ¢ikma oranlarinin arttig), onkoloji hastalarinda ve kalp ameliyati olan hastalarda hastalik izleminin
kotulestigi gosterilmistir (8). Bu nedenle uygun ve basarili yapilan ¢ocuk kliniginden eriskin klinigine gegis islemi geng hastanin
gelecekteki tedavisini ve hastaliginin prognozunu olumlu etkileyecektir.

Kaynaklar

1. O'Leary C, Wieneke P, Healy M, Cronin C, O'Regan P, Shanahan F. Celiac disease and the transition from childhood to
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Antihipertansiflerin Akilci Kullanimi

Sercin Gliven
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Nefroloji Bilimdali

Tiim dinyada yanls, gereksiz, etkisiz ve yliksek maliyetli ilag kullanimi gesitli boyutlardaki sorunlara yol agmaktadir. Bu sorunlar
arasinda hastalik ve 6lim oranlari ile ilaglarin yan etkilerinde artis saylmaktadir. Bu nedenle diinya saglik érgiiti tarafindan
tilkemizde de yiiriitilmekte olan akilcr ilag kullanimi(AiK) calismalar baslatilmistir.Nefroloji pratiginde cok énemli bir yere sahip
olan antihipertansif ilaglarin akilcr kullamimi uygun ilaci, uygun siirede, uygun dozda ve hastalarin bireysel 6zelliklerini de
gozeterek vermeyi icermektedir.Cocuklarda baslangi¢ hipertansiyon tedavisinde tercih edilen ilag en diisiik dozda baslanmali ve
hedef kan basinci diizeyine ulasilana kadar maksimum doza artirilmalidir. Hipertansiyonun devami durumunda ikinci ve tgiincii
ilag eklenmelidir. Amerikan Pediatri Akademisinin 2017 ¢ocuk ve adolesanlarda hipertansiyon kilavuzu, tedavide hedef kan basinci
degerini yasa gore 90. persantil degerin alti olarak degistirmistir.. ilk basamak ilaclar anjiotensin dénistiriicii enzim inhibitérleri
(ACE-i), anjiotensin reseptor blokerleri (ARB), uzun etkili kalsiyum kanal blokerleri ve tiazid ditretiklerdir.ACEi ve ARB’lerin
gebelikte  kontrendike  oldugu ve dehidratasyon ~ donemlerinde  kullanimlarindan  kaginilmasi  gerektigi
unutulmamalidir.Hipertansiyona eslik eden kronik bébrek hastalig, diabetes mellitus ve proteiniri gibi durumlarda ilk tercih ACEi
veya ARB olmalidir. Tedaviye direngli hipertansiyonda tiim ilaglar maksimum dozda olmali ve en az biri diliretik olmalidir.Sonug¢
olarak ¢ocukluk yas grubu hipertansiyon tedavisinde segilecek ilaclar kan basincini diistirmede etkili, kisa ve uzun dénem giivenli,
kolay uygulanabilir, uzun etkili olmalidir.

Kaynaklar
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Pressure in Children and AdolescentsPediatrics. 2017 Sep;140(3)
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iYE Onlenmesinde Zit Gériisler Proflaksi Yapilmaldir
Dr Nese Biyikli

idrar yolu enfeksiyonu (IYE) ¢ocuklarda uzun siireli antibiyotik proflaksisi kullaniminin en sik nedenidir. iYE nun yineleme 6zelligi
(%10-30) ve vezikoiireteral reflii (VUR) ile birlikteligi (%30-50), antibiyotik proflaksisi ile [YE den korunma tedavisinin dayanagini
olusturmaktadir. Bu konuda yapilan calismalar VUR ve tekrarlayan IYE li cocuklar degerlendiren ¢alismalardir. NICE 2007 ve AAP
2011 IYE yaklagim ve tedavisi ile ilgili kilavuzlari ilk atesli IYE sonrasi hemen proflaksi baglanmasindan kacinilmasi yéniindedir.
Amerikan Uroloji Birligi (AUA) 2010 ve Avrupa Cocuk Urolojisi Dernegi (ESPU) 2011 kilavuzuna gére antibiyotik proflaksisi 1
yasindan kiiciik tim VUR lu cocuklara, 1 yasindan biyiik cocuklar da ise yiliksek derece VUR, mesane barsak disfonksiyonu, renal
skar varliginda énerilmektedir. 2000 li yillarda uzun siireli antibiyotik kullaniminin etkinligi ve sakincalari konusunda da pek ¢ok
yayin giindeme gelmistir. isve¢ Reflii Calisma grubu 2 yillik izlemde proflaktik antibiyotik tedavisi alan yiiksek VUR lu kiz
cocuklarinda tekrarlayan IYE ataklarinin ve renal hasar gelisiminin plasebo alan kontrol grubuna gére azaldigini géstermistir. VUR
lu cocuklarda antibiyotik proflaksisinin etkinligini arastiran en son, iyi diizenlenmis ve kapsamli arastirma RIVUR ¢alismasidir.
RIVUR ¢alismasi, 607 VUR tanili gocugun 2 yil siire ile izlendigi trimetoprim sulfometaksazol proflaksisi ile plasebo kullaniminin
karsilastirildig) bir arastirmadir. Calisma sonunda 2 yillik izlemde IYE gériilme orani plasebo grubunda %25, proflaksi grubunda %13
olarak raporlanmistir. Sonug olarak 2-71 ay yas dagiliminda olan Evre | - IV VUR lu cocuklarda tekrarlayan iYE ataklarinin %50
azaldigi rapor edilmistir. Antibiyotik proflaksisinin olumlu etkisi &zellikle kiz cocuklarda, atesli indeks IYE ge¢misi olanlarda ve
mesane barsak disfonksiyonu yasayanlarda belirgindir. Calismanin tek dezavantaji diski E.coli izolatlarinda antibiyotik direncinin 3
kat ylikselmesidir. RIVUR sonraki ¢calismalar kilavuzlarin ve proflaksi alanindaki ¢calismalarin Meta analizlerle karsilastiriimalari
olup, son karari hastayi izleyen hekimin risk degerlendirmesine birakmaktadir.

Red Book 2018 de IYE da antibiyotik proflaksisi konusunu RIVUR ¢alismasi referansi ile nermektedir.

Tedavi siiresi ile ilgili net bir zamanlama bilgisi yoktur. Tuvalet egitimi tamamlanana dek, VUR diizelene dek, 6-9 ay IYE siz dsSnem
gecirilene dek gibi, yaklasik 6 ay -2 yil siireden bahseden farkli yaklagimlar vardir.

ilaca bagl yan etkiler (gastrointestinal, hepatotoksik, alerjik, hematolojik), antibiyotik direnci, tedavi uyumu, tedavi maliyeti ve
bilinmeyen uzun dénem yan etkiler antibiyotik proflaksisinin sakincalarini olusturmaktadir.

Antibiyotik disi proflaksi konusunda kilavuzlara giren bir tedavi bulunmamaktadir.

Yaban mersini (Cranberry), Probiyotik (Saccaromyces, Laktobasiller, Bifidobakteriler) uygulamalari ¢alismalarda ve olgu
serilerinde yer almaya baslamustir.
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Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonunda Gériintiileme Tetkiklerinin Yénetimi: Asagidan Yukariya
Olmalidir

Dog. Dr. Ash Celebi Tayfur

idrar yolu enfeksiyonu (IYE), idrar yollarinin (b8brek, iireter, mesane ve {iretra) patojenik mikroorganizmalarla enfekte olmasidir.
Ates nedeniyle basvuran ¢ocuklarin %10’unda, bebeklerin %13,6’sinda ve yenidoganlarin %7’sinde IYE saptanmaktadir. ilk IYE
sonras! hastalarin %12-30’unda, enfeksiyon 6-12 ay icinde tekrarlamaktadir. iseme fonksiyon bozuklugu, konstipasyon,
vezikoiireteral reflii (VUR) ve obstriiktif iropati gibi tirolojik anormallikler cocuklarda tekrarlayan IYE riskini artirmaktadir.
Ureterovezikal bilegkenin anatomik ve fonksiyonel anormallikleri, yiiksek mesane ici basinci ve {ireterin fonksiyon bozuklugu
VUR’a neden olmaktadir. VUR, akut piyelonefrit gecirilmesine yatkinlik saglamakta, dolayisiyla bobrek hasari riskini artirmaktadir.
Yiiksek dereceli VUR’u olan ve tekrarlayan atesli iYE gegiren hastalarda bébrekte skar gelisme riski yiiksektir. VUR ile birliktelik
gosteren bobrek parankim skari, gocukluk ve geng eriskinlik désneminde gorilen hipertansiyon ve son dénem bébrek
yetmezliginin (SDBY) 6nemli bir nedenidir. idrar yolu enfeksiyonu gegiren cocuklarin gériintiileme tetkikleri ile
degerlendiriimesinin amaci enfeksiyona zemin hazirlayan anatomik anormalliklerin ortaya konulmasi, bébreklerde parankim
hasarinin olup olmadiginin belirlenmesi ve bébrek fonksiyonlarinin degerlendirilmesidir. IYE gegiren ¢ocuklarda ilk yapilan
goriintiileme yéntemi triner ultrasonografidir (US). Uriner US ile bébrek boyutlar, Gist idrar yolu anormallikleri, belirgin
skarlasma, mesane bozukluklari, iseme 6ncesi hacim, rezidiiel idrar miktari ve mesane duvar kalinligi degerlendiriimektedir. VUR
varligi iseme sistoiretrografi (VSU), radyontiklid sistografi, iseme tGrosonografisi veya manyetik rézenans tirografi ile
gosterilebilir. VSU, VUR tanisi igin uygulanan altin standart radyografik tetkiktir. Tc-g9m dimerkaptosiiksinik asit (DMSA)
kullanilarak yapilan bébrek kortikal sintigrafisi, b6brek parankim hasarinin degerlendirilmesinde triner US’ye gére daha duyarli
bir metottur. IYE geciren cocuklarin gériintiileme yéntemleri ile degerlendirilmesinde 2 farkli yaklagim sdz konusudur. Yukaridan
asagi yaklasimda ilk amag bébrek parankimini degerlendirmektir. Uriner US ve DMSA ilk planlanan tetkiklerdir. Uriner US ile
b&brekler ve idrar yollari degerlendirilir. DMSA sintigrafisinde renal hasar bulgulari varliginda VSU planlanir. DMSA sintigrafisinde
saptanan anormal bulgularin siklikla VUR varligini gsterdigi, normal bulgularin VUR’u disladig veya diisiik dereceli VUR varligini
gosterdigi kabul edilir. Bu yaklagimla, bébreklerde parankim hasari riski ¢ok diislik olan hastalarda Uretral katererizasyon ve
radyasyon maruziyeti 5nlenmektedir. Ancak bu yaklasimla orta ve yiiksek decereli refliisii olan olgularin bir kismi gézden
kacabilmektedir. Asagidan yukari yaklasimda ise ilk amag mesane ve idrar yollari anormalliklerinin degerlendirilmesidir. Uriner US
ve VSU sonugclarinin anormal bulunmasi durumunda DMSA sintigrafisi planlanir. Bu yaklasimla renal parankimal skari olan ancak
VUR’u olmayan olgular atlanabilmektedir. Tekrarlayan atesli IYE geciren hastalarda VSU, VUR, posterior iiretral valv ve {ireterosel
gibi tekrarlayan IYE riskini artiran iirolojik anormallikleri gésterebilir. Tekrarlayan atesli IYE geciren hastalarin detayli alinan iseme
ve digkilama &ykiisi, triner US ve VSU bulgulari ve Girodinamik ¢alisma sonuglariiseme fonksiyon bozukluklarinin
degerlendirilmesinde yararli bilgiler saglayacaktir. Amerikan Pediatri Akademisi, 2-24 aylik bebeklere tekrarlayan atesli [YE
varliginda VSU cekilmesini dnermektedir. “National Institute for Health and Clinical Excellence” (NICE) tekrarlayan atesli [YE
varliginda 6 ayliktan kiiglik bebeklerde VSU ¢ekilmesini 5nermektedir; 6 ay-3 yas araliginda ¢ocuklarda ise {riner US’de
dilatasyon, zayif idrar akimi, Escherichia coli disi ajan ile enfeksiyon veya ailede VUR 6ykdisii saptanmasi durumunda VSU
cekilebilecegini bildirmistir. Avrupa Pediatrik Uroloji Dernegi ve Avrupa Uroloji Birligi, atesli IYE geciren 1 yasindan kiiciik
bebeklerde ve 1 yasindan biiyiik kiz cocuklarinda ve tekrarlayan atesli IYE geciren 1 yagindan biiyiik erkek ¢ocuklarinda VUR
tanisinin ekarte edilmesini 6nermistir. Sonug olarak tekrarlayan iYE gegiren hastalarin gériintiileme metotlari ile
degerlendirilmesi, her hastanin klinik 6zellikleri ve bireysel risk faktérleri incelendikten sonra kisiye 6zel olarak planlanmalidir.
Atesli IYE geciren hastalarda gériintiileme tetkiklerinin uygulanmasindaki esas amag bébrek parankim hasar gelisme riski yiiksek
olan hastalarin belirlenmesi olmalidir.
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Konusma Ozeti Zit Gériisler Paneli: Tekrarlayan iYE’ de Gériintiileme Tetkiklerinin Yénetimi Yukaridan
Asagiya Olmalidir

Dog Dr Ebru Yilmaz

idrar yolu enfeksiyonu (IYE) altta yatan yapisal veya fonksiyonel iiriner sistem anormalikleri icin &nemli uyarici bir bulgudur. Altta
yatan en yaygin patoloji vesikotreteral reflii (VUR) olmasina ragmen obstruktif Gropatilerin, mesane disfonksiyonunun da ilk
bulgusu olabilir. Ozellikle tekrarlayan iYE olan olgularda bu patolojiler ortaya konmalidir. Ancak bu demek degil ki her tetkiki tim
hastalara yapalim. Giincel yaklasimimiz bébrek hasari riski tasiyan cocuklarin belirlenmesi degerlendiriimesi, risk tasimayan
cocuklara gereksiz tedavi ve degerlendirme yapilmamasi seklinde olmalidir. Yukaridan asag tetkik yapma ekoliinde 6ncelikle
DMSA cekilerek renal hasarin ortaya gikarilmasi ve hastali§in ilerlemesinin dnlenmesi amaglanmaktadir. Béylece klinik 6nemi
olmayan VUR tani almayacak, maliyet azalacak, radyasyondan kacinilacak ve ¢ocuklar icin eziyetli, aileleri i¢in stresli tetkiklerden
kagmilmis olacaktir Renal parankimal hasarin proteiniri, hipertension, kronik bébrek hastaligina neden oludugu ¢ok iyi
bilinmektedir. VUR ydnetiminde amaglarimiz, renal parankimal hasari énlemek, IYE atak sikigini azaltmak, gereksiz tani
tetkiklerini yapilmasindan kaginmak olmalidir. IYE primer VUR ile birlikte veya primer VUR olmaksizin sekonder renal hasar
olusturabilir. Son zamanlarda VUR un cerrahi diizeltiimesinin medikal tedavisine ek bir yarari olmadigi yapilan bazi ¢alismalarda
ortaya konmaya basladi. Normal populasyonda primer VUR olmasinin olasilig %1,3’tlr. Primer VUR genellikle zamanla Ureterin
submukozal segmentinin uzamasiyla rezollisyona ugrayabilir. Baslangictaki yasi ve reflii derecesi, bilateral olmasi, renal hasar
varligi VUR rezollsyonunu etkileyen faktorlerdir. Uluslar arasi refli ¢alismasi (International Reflux Study in Children-IRCS) dilate
olmayan Ureterlerin %80, dilate Ureteri olanlarin %40’nin kayboldugunu bildirmistir. VUR Evre 1%72, evre 2 %61, evre 3 %49, evre 4-5
%32 rezollisyona ugrar. Akut pyelonefrit sonrasi hastalarin % 61 inde VUR g&sterilememistir. Yine VUR olan hastalarinda % 53 inde
de pyelonefrit bulgusu yoktur. VUR her zaman VSUG ile ortaya ¢ikarilamayabilir. RIVUR (Randomize Intervention for children
with Vesicoureteral Reflux) calismasi VUR derecesine bakilmaksizin %50 sinin 2 yilin sonunda rezoliisyona ugradigini séyliiyor.
Amerikan pediatri akademisi (AAP) tiim atesli IYE lerde USG yapilmasini ve tedaviye yanit alinamadiysa bunun ilk 48 saatte
yapilmasini (sebep obstruktif patolojileri ve pyonefroz olasilig) énermektedir. AAP’ye gére ilk atesli IYE den sonra rutin olarak
VSUG ¢ekilmemelidir. AAP’ ye gore eger Uriner sistem USGde hidronefroz, skar veya yiiksek dereceli VUR veya obstriktif Gropati
distindiiren gdriintiilerin olmasi veya baska atipik IYE veya kompleks klinik durumlarda VSUG uygulama endikasyonu dogar
denmektedir (kanit diizeyi B, éneri). Ayrica atesli IYE tekrarliyorsa olgu ileri diizeyde degerlendirilerek, VSUG cekilmesini
6nermektedir (kanit diizeyi X, 6neri). The European Society of Pediatric Radiology (ESPR) 2007 sadece 3 yasindan kiigiik ve
atipik/tekrarlayan IYE si olanlarda tepeden asagiya yaklasim ile ilk anda USG ve DMSA yapilmasini ve renal skar varsa VSUG
yapilmasini 6nermektedir. Yine Swedish Medical Research Council (SMCR) 1999, National Institute for Health and Care
Excellence (NICE) 2007, Italian Society of Pediatric Nephrology 2011, , European Association of Urology (EAU)/European Society
for Pediatric Urology (ESPU) yayinladigi IYE klavuzlarinda yukaridan asag yaklasimi énermektedirler. Giiniimiizde heniiz yiiksek
duyarliik ve 6zglnligl olan noninvaziv bir yéntem bulunmamistir. Primer VUR ortaya ¢ikartilmalimi? sorusunun cevabi
bulunamamistir. Kilavuzlar yol géstericidir, her hasta kendi iginde degerlendirilmelidir. Kisisellestirilmis tedavi plani yapilmaldir.
Hastanin risk durumuna gore tedavi modaliteleri disiiniiimeli ve uygulanmalidir. Ailenin uyumu ve saglk imkanlarina ulagimi
mutlaka géz 6niinde bulundurumalidir.
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Kronik Bébrek Hastaliginda Vitamin D Tedavisi

Dr. Sare Giilfem Ozlii
Ankara Yildinm Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart AD,
Pediatrik Nefroloji BD

Vitamin D eksikligi kronik bobrek hastaligi (KBH) olan cocuk ve eriskinlerde sik goériilen bir sorundur. Saglikh cocuklarda 25 (OH)
vitamin D eksikliginin rikets ve kemik kiriklari ile iliskisi g6sterilmistir. KBH olan ¢ocuklarda ise 25 (OH) vitamin D eksikliginin
kalsiyum, parathormon, fosfat homeostazisinde 6nemli bozukluklara yol acarak KBH- kemik mineral bozuklugu (KMB)
gelisiminde rol aldig1 saptanmustir (1)D vitaminin bitkisel kaynakli Griinlerden elde edilen ergokalsiferol (vitamin D2); ve hayvansal
kaynakli drlinlerden alinan veya deride mevcut bulunan 7-dehidrokolesterolden giines isinlart araciligl ile sentezlenen
kolekalsiferol (vitamin D3) olmak Uzere iki temel formu vardir (2). Daha ¢ok kolekalsiferol olmak tzere her iki form da yag
dokusu hiicrelerinde depolanir. Kolekalsiferol daha sonra karacigerde 25 hidroksilaz enzimi araciligi ile 25 (OH) D vitaminine
(kalsidiol)d 6nstir. 25 (OH) D vitamini; dolasimdaki major D vitamini formudur ve yari émrii uzun oldugu icin (2-3 hafta) vitamin
D durumunu degerlendirmede en 6nemli 6lgittir (2). 25 (OH) D vitamininin hemen tamami vitamin D baglayici proteine bagli
olarak dolasir; bu kompleks glomerullerden filtre edilir ve proksimal tubulus hiicrelerinden megalin-cubulin aracili endositoz ile
reabsorbe edilir (2). Daha sonra agirlikli olarak proksimal tubulus hiicrelerinde bulunan, mitokondriyal bir enzim olan 1-alfa
hidroksilaz aracihigi ile aktif form olan 1, 25 (OH) D2 ye (kalsitriol) donustr. 1-alfa hidroksilaz enzimi ayrica distal tubulus ve
kollektor kanallarda da yer almaktadir. Bébrek disinda da pankreas, beyin, lenf nodlari, kalp , gastrointestinal traktus, adrenal
bezler ve prostatta da bulunur ve yeterli substrat varliginda (25( OH) D vitamini ) aktif D vitamini sentezi bu dokularda da
gerceklesir. Mitokondrilerde bulunan bir bagka enzim 24-alfa hidroksilaz ise hem 25(OH) D vitamininin hem de 1-25 (OH), D
vitaminin inaktif form olan 24, 25 dihidroksi vitamin D formuna déniismesini saglar. 1 alfa hidroksilaz enzim aktivitesi, PTH, serum
kalsiyum ve fosfor diizeyleri ve fibroblast growth faktér (FGF-23) tarafindan diizenlenmektedir (3). Diisiik serum kalsiyum ve
fosfor diizeyleri ile yiliksek PTH diizeyleri bu enzim aktivitesini ve dolayisiyla aktif D vitamini sentezini arttirir, artrmis aktif D
vitamini diizeyleriise PTH Uretimini baskilar. FGF-23 ise 1-alfa -hidroksilaz ekpresyonunu inhibe ederek ve es zamanli olarak da 24-
alfa-hidroksilaz enzim aktivitesini arttirarak vitamin D’nin inaktif metabolitleri olusumuna neden olur (3).

Kronik bobrek hastaliginda D vitamini metabolizmasinin tim bu basamaklarinda bozukluklar ortaya ¢ikmakta ve bu durum D
vitamini ve metabolitlerinin eksikligi ile sonuclanmaktadir (2) (Tablo-1). Bu nedenle KBH olan ¢ocuklarda hem nutrisyonel D
vitamini hem de aktif D vitamini rutin olarak kullaniimaktadir. Ancak KBH olan ¢ocuklarda D vitamini eksikliginin sistemik
sonuglarina dair kanit sunabilecek yeterli sayida ¢alisma yoktur (1). Bu amagla Avrupa Pediatrik Nefroloji Birligi Kronik Bobrek
Hastaligr Mineral ve Kemik Bozukluklari ve Diyaliz Calisma Grubu, KBH ‘da hem nutrisyonel (nativ) D vitamini hem de aktif D
vitamini kullanimina dair rehberler yayinlamistir (1,4).

KBH’Da Nativ D vitamini kullanimi

Evre 2-5D KBH olan ¢ocuklarda vitamin D eksikliginin degerlendirilmesi i¢in 25(OH) D vitamini dizeylerinin Slgtilmesi
onerilmektedir (1). 25 (OH) D vitamini; yart dmrinin 2-3 hafta gibi uzun olmasi, deride sentezlenen ve diyetle alinan pre-vitamin D
metabolitlerinin hizla 25(0OH) D vitaminine donlsmesi, serum ve plazmada daha uzun sireli stabil kalmasi nedeni ile
organizmadaki D vitamini durumunu degerlendirmede en 6nemli parametredir (1,4,5).Evre 2-5D KBH olup D vitamini destegi
almayan hastalarda 6-12 ay aralarla 25 (OH) D vitamini diizeyleri 6l¢timii 6nerilmektedir. Eger D vitamini normal diizeylerde ise o
zaman 6-12 ay aralarla 6l¢iimin tekrari 6nerilir. Hasta eger D vitamini destegi aliyorsa o zaman 3 ay araliklarla 25 (OH ) D vitamini
diizeyi 6l¢limii 6nerilmektedir. Eger destek tedavi ile normal diizeylere ulasildi ise 0 zaman 6 ay aralarla &l¢limler tekrarlanir; eger
hedeflenen diizeylere ulagilmadi ise tedavi dozu tekrarlanir ve 3 ay sonra 25 (OH) D vitamini dlzeyi 6l¢llir (1). D vitaminin
normal diizeyleri tablo 2 ‘de; KBH olan ¢ocuklarda 6nerilen nativ D vitamini dozlari ise tablo 3’te 6zetlenmistir. Evre 2-5D KBH
olan olgularda serum 25 (OH) D vitamini diizeyleri 75 nmol)L (30 ng/ml) altinda oldugunda nativ D vitamini destegi verilmesi
onerilmektedir (1). Evre 2-3 KBH olan olgularda nativ D vitamini destegi sekonder hiperparatiroidizmin 6nlenmesi veya
tedavisinde kullanilabilir (1). Tum cocuklarda 6zellikle de aktif biyiime dénemlerinde viicut pozitif kalsiyum dengesindedir ve
serum kalsiyum dizeylerini normal aralikta tutmak biiyiime icin son derece énemlidir. KBH olan ve diyaliz tedavisi alan ¢ocuk
hastalarda diisiik serum kalsiyum seviyeleri histolojik olarak bozuk kemik morfolojisine yol acar ve ayrica azalmis bilgisyarli
tomografi araciligi ile saptanan tibial bélgede azalmig keik yogunluguna sebebiyet verir (1, 6). Tiim bu bulgular artmus kirik riski ile
beraberdir (7). Bu nedenle evre 2-5 KBH olan ve diyaliz tedavisi alan ¢ocuk hastalarda nativ D vitamini kullanimi ve ayrica normal
25(0OH) D vitamini diizeylerine ragmen sekonder hiperparatiroidi gelisen hastalarda ise aktif D vitamini kullanimi 6nerilmektedir
(1). KBH olan ¢ocuklarda nativ D vitamini destegi icin hem ergokalsiferol hem kolekalsiferol kullanilabilir (1). Shroff ve ark
yapmis olduklari bir randomize kontrollli ¢alismada evre 2-4 KBH olan ¢ocuk olgularda ergokalsiferol tedavisinin serum 25 (OH) D
vitamini duzeylerini etkin bir sekilde normal seviyelere yiikseltebildigi saptanmustir (8). D vitamini destegi verirken yas ve D
vitamini diizeyleri g6z éniinde tutulmali mega doz D vitamini vermekten kaginilmalidir (1) (tablo-3). Ozellikle yiiksek doz D
vitamini verilirken, serum ve idrar kalsiyum diizeyleri 6l¢lilerek D vitamini toksisitesi degerlendiriimelidir. Serum D vitamini 120
nmol/L (48 ng/ml) tizerinde saptanirsa, destek tedavisine ara verilmelidir (1).
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KBH’da Aktif D Vitamini Kullanim :

KBH olgularinda aktif D vitamini sentezi azalir ve bu durum hipokalsemi, sekonder hiperparatiroidizm ve KBH-KMB ile iliskilidir.
ileri evre KBH olgularinda alfakalsidiol, kalsitriol ve paricalcitol gibi aktif D vitamini analoglar tedavide kullanilabilir (4). KBH evre
2-5D olan ¢ocuk olgularda KBH evresine gére PTH diizeyleri persistan olarak yliksek seyrediyorsa aktif D vitamini kullanimi
onerilmektedir (4). Bu amagla yukarida da belirtildigi gibi herhangi bir D vitamini analogu kullanilabilir(4). Oral Kalsitriol
tedavisinin KBH evre 2-5D olan hastalarda gtivenilir, etkin ve iyi tolere edilebilir oldugu goésterilmistir (4).D vitamini analoglari ile
tedaviye hedef PTH diizeyleri ve normokalsemiyi saglayacak en disiik dozda baslanir, daha sonra serum fosfor ,kalsiyum ve PTH
diizeyleri g6z 6niinde bulundurularak doz artisi saglanir (4). Cocuklarda serum PTH diizeylerinin hangi aralikta tutulacagina dair
az sayida kanit vardir ve uluslararasi rehberlerde PTH diizeylerinin hangi aralikta olacagina dair bir uzlagi bulunmamaktadir. Ancak
Avrupa Pediatrik Dializ Calisma grubu 2006 ‘da yayinladigi rehberinde KBH evre 2-5 olan ¢ocuklarda PTH diizeylerinin normal
sinirlarda ; diyalize giren cocuklarda ise normalin 2-3 kati araliginda tutulmasini 6nermektedir (9). Randomize kontrolll
calismalarin sonuglar heniiz netlesmemis olmakla birlikte glinimize kadar gerceklestirilen prospektif gézlemsel ¢alismalarin
sonuclari da bu rehber ile uyumludur ; dolayist ile heniiz bu 6nerileri degistirmeyi gerektirecek kanit bulunmamaktadir (4).

Bobrek Nakli Sonrasinda Kemik Mineral Hastaliginin Degerlendirilmesi

Nakil sonrasi mineral ve kemik bozuklugu bébrek nakli olan ¢ocuklarda uzun dénem izlemde 6nemli bir sorundur ve kemik
agrilar, kiriklar, biylime gelisme geriligi ve ektopik kalsifikasyonlar gibi artmis morbiditeye yol acabilmektedir (10). Bu durum
genellikle nakil sirasinda da mevcut olan renal osteodistrofi veya steroid kullanimi ve azalmis greft fonksiyonuile iligkilidir (10). Bu
durumun &nlenmesi ve tedavisinde steroidsiz immunosupresif tedavi protokollerinin tercih edilmesi, kalsiyum fosfor ve D
vitamini degisikliklerinin uygun sekilde tedavi edilmesi, diizenli fiziksel aktivitenin saglanmasi ve transplante bd&brek
fonksiyonlarinin korunmasi gerekmektedir (10). KDIGO 2017 rehberinde bu hastalarin diizenli araliklarla kalsiyum ve fosfor
diizeylerinin Slctimiinin yani sira 25 (OH) D vitamini duzeylerinin de &l¢tilmesi ve D vitamini yetersizlik ve eksikliginin genel
popiilasyondaki gibi tedavi edilmesi 6nerilmektedir (11).
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Tablo-1: Kronik Bébrek Hastaliginda D Vitamini Metabolizmasi Bozukluklari (1)

Kolekasiferol eksikligi

Azalmis giines 15181 maruziyeti

Deride azalmis sentez

Kolekalsiferol ve ergokalsiferol iceren besinlerin azalmis alimi

Proteiniiri (Vitamin D baglayici protein kaybina yol acar)

Periton diyalizindeki hastalarda diyaliz sivisina kayip

Kalcidiol Eksikligi

Kolekalsiferol aliminda eksiklik (yukaridakilere benzer sekilde)

Karacigerde azalmis kalsidiol sentezi

Kalsitrol eksikligi

Kalsidiol eksikligi (b&brek fonksiyonlari azaldikga renal 1-alfa enzim aktivitesi substrat bagimli hale gelmektedir)
Renal 1-alfa enzim aktivitesinin azalmasi

Hiperfosfatemi ve artmig FGF-23 nedeni ile renal 1-alfa hidroksilaz aktivitesinin down-regiile olmasi
Megalin-cubulin aracili endositotik alimin azalmasi

FGF-23 artisi dolayisi ile 24 hidroksilaz enzim aktivitesinde artig olmasi ve 1,25 (OH)2 D ‘nin yikiminin artis
Kalsitriol Direnci

Paratiroid dokusunda VDR kaybt

Aktif D vitamininin VDR baglanmasinda bozukluk olmasi

FGF-23: Fibroblast Growth factor; VDR: Vitamin D reseptori

Tablo 2: D vitamini diizeyleri

Tanim ng/mL
Yeterli >75 >30
Yetersizlik 50-75 20-30
Eksiklik 12-50 5-20
Ciddi Eksiklik <12 <5

Tablo-3 KBH ve Diyaliz Tedavisi Alan Cocuk Hastalarda Nativ D Vitamini Tedavisi (1)

Yas Serum 25(OH) D Vitamini | Vitamin D dozu (giinliik) izlem
(nmol/L)
Yogun Replasman *Serum ve idrar kalsiyum
Doénemi: diizeyleri; KBH evresine
<1yas 600 IU/gin? goret-3ay araile
>1yas <12 8000 1U/giin *ilk tedaviden 3 ay sonra
12-50 4000 IU/glin 25(0H) D vit duzeyleri
50-75 2000 1U/giin 6lgimi
idame Dénemi
<1yas >75° 400 IU 6-12 ay ara ile 25(OH) D vit
>1yas 1000-20001U/gilin (KBH | diizeyleri 8l¢limii
evresine gore)

a:1yas altindaki cocuklarda 25 (OH) D vitamini diizeylerinden bagimsiz olarak sabit doz kullaniimaktadir
b:Eger 25 -OH D vitamini diizeyleri <75 nmol/L olursa tekrar yogun replasman tedavisi verilir; sonrasinda diizey tekrar &l¢iliir
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Kime Enteral Beslenme? Ne Zaman Peg?

Prof. Dr. Belde Kasap Demir

Kronik bébrek hastaliklarinda (KBH) istahsizlik ve kusma nedeni ile olgularin oral alim miktarlari azalmaktadir. Tat duyularinin iyi
olmamasi, ¢oklu ilag kullamnimi, poliiirik olgularda asin miktarda sivi alimi, artmig proinflamatuvar sitokinler gibi nedenlerle
istahsizlik; gecikmis gastrik bosalma zamani ve gastrodzofageal refli nedeni ile de kusma goriilmekte olup alinan besinin 1/3’tine
kadar kayiba neden olabilir (1). Kronik boébrek hastaliginin erken baslamasi blylime geriligini arttirir ve biyime, glomerler
filtrasyon hizi ile parallel olarak azalma gosterir (2). KBH’ll olgularda kalori aliminin <%80 olmasi halinde biiytime geriligi
saptanmaktadir (3). Bu nedenle olgulara enteral destek verilmesi uygun bir secenek gibi gériinmektedir. Periton diyaliz ihtiyaci
olan infantlarda uzun sireli enteral beslenmenin kilo kaybini énledigi ve buyumeyi arttirdigr gosterilmistir (4). Ayrica diyaliz
oncesi KBH hastalarinda da enteral beslenmenin etkinligi gosterilmistir (2,3). Genel olarak enteral beslenme secenekleri hastada
GIS’in islevsel bitiinligiine, merkezin deneyimine, hastanin aspirasyon riskine ve beslenme ihtiyacinin siiresine gore
degismektedir. Aspirasyon riski olan olgularda postpilorik beslenme gerekirken diger olgularda tiip girisinin midede olmasi yeterli
olacaktir. Enteral beslenme destegi ihtiyacinin <4 hafta ve olgunun <4ay olmasi durumunda nazogastrik tip (NGT) tercih
edilebilirken, uzun siireli destek ihtiyacinda gastrostomi tercih edilmelidir. Kronik bébrek hastaliklarinda da siire¢ genellikle uzun
oldugu ve nérolojik olgulardaki gibi aspirasyon riski olmadigi i¢in 6ncelikli secenek gastrostomidir (1,5). Gastrostomi teknik olarak
perkiitan ya da agik cerrahi yontem ile agilabilir. Perkiitan yol igin karanlik bir ortamda endoskop ucunun illuminasyon verdigi
noktadan islem gerceklestirileceginden obezite, midenin yiiksek yerlesimli olmasi, hepatosplenomegali, kolon interpozisyonu
gibi iluminasyonu bozan durumlarda; portal hipertansiyon, gastrit, Ulser, masif asit, peritonit, periton diyalizi, sol
ventrikiloperitoneal sant, peritoneal metastaz gibi komorbid durumlarda rélatif olarak kontrendikedir. Endoskopiye engel
olacak larengeal veya 6zofageal striktiir varligi, diizeltilemeyen koagtilopati varligi ya da organlarin kesin interpozisyonu durumu
ise kesin olarak kontrendikasyon kabul edilir. Tiplerin tikanmasi, yer degistirmesi, visseral perforasyon, peritonit, fistll, yara
yerinde enfeksiyon, sizinti, graniilasyon gelisimi gibi komplikasyonlar gozlenebilir. KBH’da tip ile enteral beslenme 1980’lerin
basindan itibaren klinige girmistir (1). Besin acigini kapatma yani sira politirisi ya da renal elektrolit kaybi olan olgularda bunlarin
yerine konmasina ve ilaglarin diizenli verilmesine de katki saglamaktadir. KBH nedeni ile istahsiz olan olgularda aile ve cocuk
slrtismesine engel olmasi da hastalar i¢in azimsanmayacak bir katma deger saglamaktadir (1). KBH’li olgularda yapilmis
calismalarda enteral beslenmenin kilo artimi sagladigl, viicut agirhg SDS’lerini diizelttigi, hatta obesite konusunda endise
yarattigi gosterilmistir. Bu durumun, ¢alisma gruplari renal tx olgularini da igeren topluluklar oldugundan, istahin diizelmesi ve
steroid kullamimu ile iligkili oldugu distinilmistir. Ancak enteral beslenme destegi boy SDS degerlerinde ¢ok belirgin iyilesme
yaratmamistir. Bu durumun KBH’da boy uzamasina engel teskil eden asidoz, renal osteodistrofi, anemi gibi durumlar ile ilisili
oldugu, tx yapilan olgularda da steroide maruziyet ile iligkili oldugu dustintilmustir (2). Sonug olarak, KDOQI tarafindan da
onerildigi gibi KBH’li qocuklarda enteral destek en erken zamanda baslatiimalidir (6). Ancak KBH’nin yarattigi metabolik sorunlar
diizeltiimeden boy uzamasi lizerine, kilo artisindaki kadar belirgin bir olumlu etki olmasi beklenmemektedir.
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Kbh Hastalarinda Beslenme: Sik Yapilan Yanlislar

Dr. Dyt. Giilsah Sahin
Gazi Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Beslenme ve Diyetetik Béliimii, Ankara

Kronik bobrek hastaliklarinda beslenme tedavisi 6nemli bir role sahiptir. B6brek fonksiyonlarinda azalma siklikla besin alimi veya
metabolizmasinda degisikliklere neden olmakla birlikte, yetersiz beslenme de bdbrek hastaliginin tedavisini gliclestirmektedir.
Yetersiz beslenmeye bagli malnitrisyon KBH’da goriilen en 6nemli komplikasyonlardan biri olup hastaligin prognozunu olumsuz
etkiledigj, tedavi siirecinde morbidite ve mortalite riskini arttirdigi bilinmektedir. Ozellikle son dénem bébrek yetmezligi (SDBY)
olan ¢ocuklarda malniitrisyon prevelansi %20-80 arasinda degismektedir. Bireylerin %50-70’inde malniitrisyonun “yetersiz
beslenmeden” kaynaklandigl tahmin edilmektedir. Bu nedenle ¢ocugun gereksinimleri, aliskanliklari, hastahgin tedavisi ve
metabolik kontroli gz éniinde bulundurularak bireysel olarak planlanacak beslenme tedavisi KBH’li cocuklarda bilyiime ve
mortaliteyi olumlu etkilemektedir.Kronik bébrek hastasi cocuklarda asidoz, biiylime hormonu ve insdlin benzeri biiyiime faktérii
gibi metabolik faktérlerin yani sira yetersiz beslenme biylime geriligini beraberinde getirmektedir. Beslenme tedavisinin
planlanmasinda biyiimenin degerlendiriimesi &zellikle gereksinimlerin dogru belirlenmesi igin &nemlidir. Gereksinimlerin
belirlenmesinde yapilan en biiylik hata ¢ocugun kronolojik yasina gére hesaplama yapilmasidir. Bllytimenin degerlendiriimesinde
Diinya Saglik Orgiiti’niin yas ve cinsiyete 6zgii biiylime egrileri kullanilmalidir. Boy uzunlugunun yasa gore 3.persentilin altinda
olmasi kronik beslenme yetersizligi gostergesidir. Bu durumda ¢ocugun gereksinimlerini belirlerken boy yasinin (¢ocugun boy
uzunlugunun 50. persentile denk geldigi yas) kullanilmasi 6nerilmektedir. Bébrek fonksiyonlarinda meydana gelen degisikliklerle
protein metabolizmasi etkilenmekte ve protein metabolitlerinin kandaki diizeylerinde artig goriilmektedir. Bu nedenle diyet
tedavisinde temel olarak protein alimina odaklaniimaktadir. Ancak protein metabolitlerinin artmasinda diger mekanizma diyetle
yeterli enerji saglanamamasi sonucu olusan kas katabolizmasidir. Bébrek hastaliklarinda besin cesitliligi ve miktarlarindaki
kisitlamalar yeterli enerji alimini gliclestirmektedir. Protein kisith diyetlerde protein icermeyen karbonhidrat ve yag kaynaklari
enerji gereksinimini karsilamak amaciyla kullanilmaktadir. Enerji kaynagi olarak kullanilan nisasta peltesi, nisasta kurabiyesi gibi
alternatiflerin tiiketimi zordur ve glisemi kontroliinde bozukluk olan hastalarda seker icerigi nedeniyle tatlandiricili
alternatiflerinin tercih edilmesi gerekmektedir. Diger taraftan diyetin yag iceriginin yliksek olmasi dislipidemisi olan bireylerde
kardiyovaskiiler hastalik riskini arttirmaktadir. Karbonhidrat veya yag ile ilgili sinirlamalarin gerektigi veya herhangi bir nedenle
tiiketilemedigi durumlarda protein metabolizmasi hastaliklarinda kullanilmak Gzere gelistirilen dusiik proteinli Griinler (disik
proteinli un, ekmek, makarna, kraker, biskivi vb.) alternatif olarak kullanilabilir. Bu triinlerin maliyetinin yiiksek olmasi ve
raporlanmamasi  kullanimlart ile ilgili sinirliliklardir.  Fosfor homeostazinin  bozulmasi bd&brek hastaliginin = énemli
komplikasyonlarindandir. Kronik bébrek hastalarinda fosfor metabolizmasinin kontroliine iliskin tedavi secenekleri; diyetle alimin
kisitlanmasi, yeterli diyaliz ile fosfor eliminasyonunun arttiriimasi ve fosfor baglayicilarin kullanimi ile fosfor emiliminin
azaltiimasidir. Diyetteki fosfor kaynaklarinin ayni zamanda protein kaynagi olmasi nedeniyle fosfor kaynaklarinin yeterli oranda
kisitlanmasi glictiir. Bu nedenle fosfor baglayicilarin dogru zamanda ve 6giiniin fosfor icerigine gére kullaniimasi normal serum
fosfor diizeylerinin saglanmasinda 6nemlidir. Diyetteki fosfor miktari degerlendirilirken inorganik fosfor kaynaklarindan alinan
fosforun emilim oraninin yaklasik %90 iken hayvansal kaynakli yiyeceklerde %40-60, bitkisel kaynakli yiyeceklerde ise %10-30
oldugu unutulmamalidir. Fosfor kaynaklarinin tiiketim miktarlarinin belirlenmesinde fosfor/protein oranina da dikkat edilmelidir.
Sonug olarak kronik bébrek hastaligi beslenme tedavisinin dinamik bir siireg oldugu ve bireysel olarak planlama gerektirdigi bir
durumdur. Biiylime-gelismenin saglanmasi, komplikasyonlarin 6nlenmesi ve yénetimi i¢in hastanin biiylimesi degerlendirilerek
yeterli enerji ve protein alimi saglanmali ve fosfor baglayicilar uygun dozda ve diyetin fosfor igerigine gore diizenlenerek
kullanmilmalidir.
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[S-01]
Bobrek Nakilli Cocuklarda Atriyal ve Ventrikiiler Repolarizasyonun Degerlendirilmesi

Belde Kasap Demir', Eren Soyaltin?, Caner Alparslan?, Secil Arslansoyu Camlar?, Tiillay Demircan?, Onder Yavascan®?, Fatma

Mutlubas®, Cem Karadeniz®, Demet Alaygut

'izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Klinigi, izmir.

*Saglik Bakanhig Universitesi Tip Fakiiltesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
3istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kardioloji Klinigi, izmir

Sizmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardioloji Klinigi, izmir.

Giris: Bobrek nakilli hastalarda kardiyovaskiiler tutulum paterni genel popiilasyondan farkli olup; bu hastalarda EKG'deki artmis
QT araliginin; aritmi ve ani kardiyak 6lim gelismesi ile iliskili oldugu bildirilmektedir. Artmis QTc, QTc dispersiyonu ve QT
dispersiyonu, son dénem bébrek yetmezlikli hastalarda aritmi gelisimi icin risk faktoridur. P-dalga dispersiyonu (PWd) ise atriyal
depolarizasyon heterojenligini temsil etmekte ve malign aritmi ile iliskilendirilmektedir. Calismalarda, bébrek nakli 6ncesindeki
kronik bobrek yetmezligi olan eriskin hastalarda p dalga dispersiyonu ve QT dispersiyonu artmasina ragmen, bébrek
transplantasyonu sonrasi bu degerlerin normal dl¢iimlere geldigi bildirilmektedir. Biz bu ¢alismada bobrek nakli olan ¢ocuk
hastalarda; nakil sonrasindaki p-dalga dispersiyonu, QT dispersiyonu, QTc dispersiyonu ve TPE dispersiyonu degerlerini
arastirmayi ve nakil sonrasindaki diizelme oranini saglikli gocuklardaki degerler ile kiyaslayarak Atrial ve ventrikiiler
repolarizasyonu (AR / VR) ve aritmi riskini degerlendirmeyi amagladik.

Gereg-Yéntem: Mart 2005 ve Ekim 2017 tarihleri arasinda izmir Tepecik Arastirma Hastanesi'nde bébrek nakli tanisiile izlenen
cocuk ve adélesan olgularin, AR veVR dispersiyon (d) degerleri prospektif olarak analiz edildi. Diyabet, kalp yetmezligi tanili ve
eGFR<60ml/min/1.73m2 olan olgular ¢alisma disi birakildi. 31 hasta ve kontrol grubu igin yas ve cinsiyet bakimindan benzer 33
saglikh goniilli calismaya dahil edildi. AR ve VR dispersiyon analizi, 12-lead elektrokardiyogram yapildi. Pmax, Pmin QTmax,
QTmin, QTcmax, QTcmin, Tp-emax, Tp-emin ve RR degerleri, bilgisayar tabanli yazilim programu ile 6l¢iildii. Dispersiton degerleri;
parametrelerin maksimum minumum degerleri alinarak hesaplandi. ARd ve VRd icin Pd, QTd, QTcd, Tp-e min / QT min, Tp e maks /
QT maks, Tp-e min / QTc min, Tp-e maks / QTc maks degerleri hesaplandi. Sol ventrikiil kitle indeksi (SVKI) ve Ejeksiyon Fraksiyonu
(EF) ekokardiyografi ile degerlendirildi. Parametreler bébrek nakilli hastalar ve kontrol grubu arasinda karsilastirildi.

Bulgular: Hastalarin bobrek nakli tanisi ile takip siireleri 9-163 ay arasinda degismekte idi. Ortalama eGFR degerleri 102,5+31,3
ml/min/1.73mz2 idi. Hastalar ve saglikli goniilliiler arasinda yas ve cinsiyet agisindan istatistiksel fark saptanmadi. Sistolik kan
basinci ortalamasi 2 grup arasinda benzer iken, diyastolik kan basinci ortalamasi, hasta grubunda daha yiiksek saptandi (p:
0,000). Bébrek nakilli hasta grubunda LVKI 8l¢iim ortalamasi, saglikli géniilliilere oranla daha yiiksek saptandi. (p:0,005) (tablo
2). iki grup arasinda; Pd (p:0,016), QTd (p: 0,005), QTcd (p: 0,000), Tp-emin/QTmin (p:0,007), Tp-emax/QTcmax (p:0,048)
degerlerinde istatistiksel olarak anlamli fark saptandi.

Tartisma: B&brek nakilli gocuk ve addlesanlarda, atriyal ve ventrikiiler aritmi riskleri, diizelmis bébrek fonksiyonlarina ragmen
saglikli yasitlari ile karsilastirildiginda hala yiiksek saptanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: bébrek nakli, ventrikiiler repolarizasyon
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[S-02]
Pediyatrik Renal Transplant Alicilarinda Hipogamaglobulinemi Sikhg ve iliskili Risk Faktdrlerinin
Degerlendirilmesi

Mehtap Adar, Ayla Kagar, Muhammet Dutucu, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, ANTALYA

Bobrek nakli yapilan hastalarda kullanilan gliglii immunsupresiflere bagli olarak istenmeyen yan etkiler gériilebilir.
Hipogammaglobulinemi bu sorunlardan biridir. Literatiirde bébrek nakli yapilan yetiskin hastalarda hipogammaglobulineminin
degerlendirildigi az sayida arastirma mevcuttur. Ancak ¢cocuk hastalarda goriilme sikhigr hakkinda bilgiler kisithidir. Bu arastirmada
pediyatrik renal transplant alicilarinda hipogammaglobulinemi gériilme sikligi ve iliskili risk faktdrlerinin degerlendiriimesi
amaglanmustir.

Yoéntem: Arastirmaya hastanemizde bdbrek nakli yapilan ve diizenli olarak poliklinik kontroliine devam eden ¢ocuk hastalar dahil
edildi. Hastalarin demografik ve klinik &zellikleri dosyalarindan kaydedildi. Rutin izlem sirasinda immunglobiilin G, M, A diizeyleri
bakildi ve normal degerleri yasa gére hazirlanmig standart gizelgeler kullanilarak degerlendirildi. Hastalar transplantasyondan
sonra gegen siireye gore gruplara ayrildi. Hastalarin nakil sonrasi dsnemde gegirdigi enfeksiyonlar (hastane yatisi gerektiren alt
solunum yolu enfeksiyonu, idrar yolu enfeksiyonu, sepsis, fungal enfeksiyon, tst solunum yolu enfeksiyonu, otit) degerlendirildi.

Bulgular: Arastirmaya dahil edilen 68 hastanin 34’ii kiz (%50) idi. immunglobulin G diizeyi diisiikligli 21 hastada (%30,9),
immunglobulin A diistikligi ise 3 hastada (%4,4) saptandi, bu 3 hastada ayni zamanda IgG dustkligl de vard. Higbir hastada
immunglobulin M diizeyi diisiikligi saptanmadi.

1gG diislik ve normal olan gruplar arasinda transplantasyon yasi, cinsiyet, verici tipi, HLA uyumu agisindan fark yoktu. Her iki
grubun son kontroldeki kreatinin dizeyleri de farkli degildi (p=0,72).

1gG diisiikligil en sik post-transplant ilk 6 ay ve 24-36 aylar arasinda gézlendi. 0-6 ay arasinda 5 hastada, saptandi. 6-12 ay arasinda
4,12-24 ay arasinda 3, 24-36 ay arasinda 5, 48-60 ay ve 60 aydan sonraki izlem siirelerinde 1’er hastada IgG disukligi saptanirken
36-48 ay arasinda hi¢bir hastada saptanmadi.

immiinoglobulin diizeyi diisiik ve normal olan hastalarin akut pyelonefrit, pnémoni, sepsis, viral enfeksiyon gecirme siklig
arasinda farklilik bulunmadi ( tim p>0.05).

Sonug: Pediyatrik renal transplant alicilarinda hipogamaglobulinemi, ézellikle 1gG diistikIGg, sik goriilen bir bulgudur. Ancak
bunun klinik 6nemi ile ilgili ileri calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Hipogamaglobulinemi, pediyatrik renal transplant alicilari
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[S-03]
Bébrek Nakli Planlanan Cocuklarda Kapsamli Multidisipliner Yénetimin Onemi

Mehmet Tasdemir', Emre Arpal®, Basak Akyollu?, Nese Cevher', Berna Yelken?, Sebahat Usta Akgiil®, Fatma Oguz Savran?, Burak
Kocak?, Aydin Tirkmen?, llmay Bilge'

'Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD, Pediatrik Nefroloji BD, istanbul

*Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Organ Nakli Blimii, istanbul

3istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji ABD, istanbul

Giris : Cocuklarda bébrek nakli yonetiminde operasyon dncesi hazirliklar, cerrahiislem ve post-operatif bakim agisindan eriskin
hastalara gore farkliliklar s6z konusudur. Ayrica primer hastaliklarin gesitliligi ve kiiglik yas bébrek nakli yénetimini daha da
zorlagtirr.

Yoéntem : Bu bildiri ile merkezimizde Temmuz 2018-Mart 2019 araliginda ¢ocuk hastalardaki (15 olgu (12 E) bobrek nakli
deneyimimizin retrospektif olarak sunulmasi amaglanmustir. Olgularin demografik verileri, operasyon éncesi, operasyon
sirasindaki ve sonrasindaki yakin dénemi ile ilgili verileri degerlendirmeye alinmistir.

Bulgular : Olgularin nakil sirasindaki ortanca yast 9 yil (11 ay-15 yil), viicut agirligi 18 kg (8,3-79), boy 108 cm (73-172) ve viicut kitle
indeksi-SDS -0,84 (-6,44-1,66) idi. Tim olgularda ABO uyumu, 4 hastada tam HLA uyumu olmakla birlikte 10 hastada 2, bir hastada
4 uyumsuzluk vardi. Hasta grubunda 4 olguda (%26,7) CMV negatif; verici pozitif, 3 olguda (%20) EBV negatif; verici pozitif
saptandi. Primer hastaliklar; konjenital renal anomaliler (CAKUT) (n=7, %46,7) nefrotik sendrom (n=7, %46,7) ve Joubert iliskili
sendrom (n=1, %6,7) idi. Fokal segmental glomeruloskleroz (FSGS) olan 5 hastanin ligiinde genetik mutasyon (WT1, podosin,
CoQ8B mutasyonu) saptanmisti. Mutasyonu olmayan bir olguya nakil 6ncesi 3 seans plazmaferez yapildi. Ameliyat 6ncesi bilinen
komorbid durumlar: malnutrisyon (n=3), yaygin kronik vendz trombis (n=2), batin 6n duvarinda ciddi herniasyon (n=1) ve
fenilketoniiri (n=1) olarak gézlendi. Kronik bobrek yetmezligi (KBY) siiresi ortanca 18 ay (aralik: 4-155), nakil listesinde bekleme
stireleri 4 ay (1-72) idi. Dort (%26,7) olguda pre-emptif nakil yapildi. Nakil 6ncesi donemde ortanca 3 ay (aralik: 0,2-72 ay) stire ile 8
olguya hemodiyaliz ve 3 olguya periton diyalizi yapilmisti, 4 olguda diyaliz tipinde degisim gerekmisti. Tim olgulara indiiksiyon
tedavisi uygulandi (Anti T-Lenfosit Globulin (n=3), basiliksimab (n=12)). idame immunosupressif tedavi tiim olgularda
metilprednizolon, takrolimus ve mikofenolat mofetil olarak basland.. ilk 3 aylik erken dénem izlemlerinde 3 hastada idrar yolu
enfeksiyonu, bir hastada diyabet gelisti. Akut selliler rejeksiyon (bir hastada biyopsi kanitli) 2 hastada gelisti ve yiksek doz
metilprednizolon tedavisine yanit alindi. Uriner kateter kalma siiresi ortalama 3,5%2,5 giin ve hastanede kalis siiresi ortalama
11,5£6,4 giin olarak gézlendi. Higbir olguda per-operatif ve post-operatif cerrahi komplikasyon gelismedi.

Sonuglar: Kronik bébrek yetmezIigi olan ¢ocuklarda diyaliz éncesi bébrek nakli olasiliginin degerlendirilmesi, yeterli sartlarin olup
olmadiginin arastiriimasi ve naklin ilk renal replasman tedavi segenegi olarak diistiniilmesi gerekir. Cocuklarda bébrek nakli;
zorlagtiran primer hastaliklar, eslik eden sorunlar ve gelismekte olan immiin sistem nedeni ile multidisipliner sekilde
y6netilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuklarda bobrek nakli, peri-operatif ddnem
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[S-04]
Pediatrik Bébrek Nakli: 3 Yillik Sonuglarimiz

Mesut Demir', Giil Ozcelik?, Nurver Akinc’, Hacer Sebnem Tiirk?, Sinan Levent Kiregci', Hiiseyin Ozkurt®, Ali ihsan Dokucu'
'Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Organ Nakli Klinigi, istanbul

*Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, istanbul

3Bezm-i Alem Vakif Universitesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

4Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Anestezi ve Reanimasyon Klinigi, istanbul

>Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Klinigi

Amag: Organ nakli klinigimizde son dénem bobrek yetmezligi (SDBY) nedeni nakil yapilan ¢ocuklardaki sonuglarimiz sunulmustur.

Yéntem: Subat 2016-Aralik 2018 arasinda SDBY nedeni ile nakil yapilan hastalarimizin demografik verileri, immiinsiipresif (iS)
protokolleri, transplantasyon (Tx) sonrasi komplikasyonlar, greft sagkalimi ve hasta sonuclari retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Tx yapilan 10 hastamizin 6 tanesi (%60) kiz, 4 tanesi (%40) erkekti. Ortalama Tx yasi 11,6 yildi. 3 hastamizin donérii
kadavra (CAD), 7 hastamizin canliydi (LD). SDBY’nin en yaygin sebepleri 4 hastamizda primer glomertiiler hastalik (2 tanesi fokal
segmental glomeriiloskleroz), 3 hastamizda nérojen mesaneydi. 5 hastamiz hemodiyaliz, 2 hastamiz periton diyalizi yapmaktaydi.
Ortalama diyaliz siresi 17 aydi. 3 hastamiz premptifti. 7 LD’den 1 tanesine acik cerrahi ile donér nefrektomi yapildi, 6 tanesinde el
yardimli laparoskopik donér nefrektomi yapildi. Alt Griner sistem bozuklugu olan bir hastamizda Tx éncesinde mesane
ogmentasyonu yapildi. Ortalama hastanede kalis siiresi 21 giin, ortalama takip siiresi 10 aydi. Takip siiresinde ortalama kreatinin
degeri 1,1 mg/dl idi. Tim hastalarimiza Antithymocyte globiilin ve steroid ile indiksiyon yapildi. Tacrolimus, steroid ve
Mycophenolate Mofetil iS protokolii tiim hastalarimiza uygulandi. 4 hastamizda gecikmis greft fonksiyonu, 1 hastamizda
postoperatif erken dénemde primer hastalik nliksti (FSGS) gordldi (CAD). LD’1i bir hastamiz transplantasyondan 5 ay sonra
bilinmeyen bir nedenle, CAD’IU bir hastamiz postoperatif (FSGS) 65. glin sepsis ve multiorgan yetmezIigi nedeni ile exitus oldu.
Bir hastamizda akut trombositopenik mikroanjiyopatiye (TMA) bagl greft kaybi gérildi (LD). Bir yillik greft ve hasta sag kalim
oranimiz %80’di.

Sonuglar: Pediatrik SDBY’nin nedenleri daha ¢ok konjenital hastaliklara baglidir. Tx sonrasinda primer hastaligin niiksi halen ciddi
sorundur. Alt (iriner sistem problemlerinin Tx 6ncesi fonksiyonel olarak stabil hale getirilmesi greft sag kalimi agisindan 6nemlidir.
Cocuklarda renal replasman tedavisinin dncelikli olarak transplantasyon olmasi gerektigini savunmaktayiz. Pediatrik
transplantasyon multidisipliner bir ekip ¢alismasini gerektirmektedir. Pediatrik bébrek nakli programimiz heniiz gelisim
asamasindadir. Uzun siireli takip sonuclariyla daha anlamli sonuglar elde edilebilecegini diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik RenalTransplantasyon
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[S-05]
Cocukluk Gag1 Preemptif ve Preemptif Olmayan Bébrek Nakli Hastalarinda Nakil Sonrasi ilk Bir Yildaki
Greft Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Nesrin Tas', Tuncay Aki®, Bora Giilhan', Fatih Ozaltin', Ali Diizova', Serdar Tekgiil’, Rezan Topaloglu'
"Hacettepe Universitesi Cocuk Nefroloji ABD
*Hacettepe Universitesi Uroloji ABD

Giris: Preemptif bobrek nakli cocukluk yas grubunda son dénem bobrek yetmezIligi(SDBY) tedavisinde etkinligi kanitlanmig bir
tedavidir. Fakat bazi eriskin calismalarinda preemptif ve post-diyaliz renal transplantasyonun greft ve hasta sag kalimi agisindan
belirgin fark yaratmadigi da vurgulanmaktadir. Diger taraftan pediyatrik popiilasyonda post-transplant birinci yildaki eGFR’nin
greft survival ve prognozunun iyi bir géstergesi oldugu gosterilmistir.

Bu ¢alismanin amaci ¢ocukluk ¢agi preemptif ve premptif olmayan bébrek nakli hastalarinin klinik &zellikleri ve ilk bir yildaki greft
fonksiyonlarinin karsilastirilmasidir.

Yéntem: Calismamizda Hacettepe Universitesi’nde 2000-2015 yillari arasinda preemptif b&brek nakli yapilan ve bu yillar arasinda
hemodiyaliz(HD) veya periton diyalizi(PD) programinda izlenirken b6brek nakli yapilan ¢ocuk hastalarin tibbi kayitlar retrospektif
olarak incelenmistir.

Bulgular: Bébrek nakli yapilan toplam 85 olgu degerlendirilmistir. Preemptif ve diyaliz programi alan tiim olgular ile diyaliz
subgruplari (HD ve PD) alt gruplara ayrilmis olup klinik 6zellikleri Tablo 1’de sunulmustur.

Preemptif olgular ile diyaliz programi alan olgular;Gruplar arasinda transplantasyon yasi, cinsiyet, verici tipi, HLA mismatch,
cerrahi komplikasyon, gecikmis greft disfonksiyonu, transplantasyon sonrasi hospitalizasyon ve akut rejeksiyon oranlari agisindan
farklilik yoktu(P>0,05). Konjenital/tirolojik nedenli bébrek yetmezligi preemptif grupta daha yiiksekken, intrinsik renal nedenler
diyaliz programi alan grupta daha ytiksekti ve bu farklilik anlamliydi(P=0,001)(Tablo1). Pre-operatif ddnemde preemptif grupta
eGFR degeri diyaliz programi alan olgulardan anlamli olarak daha yiiksekken, serum kreatinin degeri anlamli olarak daha
diistktii(P degerleri sirasiyla 0,04 ve 0,006)(Tablo1). Ancak post-operatif altinci ve 12. ayda gruplar arasinda hem eGFR hem de
serum kreatinin degerleri agisindan anlamli farklilik yoktu(P>0,05)(Tablo1).Preemptif olgular ile periton diyalizi ve hemodiyaliz
programi alan olgular;Hasta gruplari arasinda nakil yasl, cinsiyet, verici tipi ve HLA “mismatch” oranlari, cerrahi komplikasyon,
gecikmis graft disfonksiyonu ve ilk bir yil akut rejeksiyon oranlari agisindan farklilik yoktu(P degerleri >0,05)(Tablo1). SDBY ve
post-operatif hospitalizasyon agisindan ise gruplar arasi anlamli farklilik mevcuttu(P degerleri sirasiyla 0,001 ve 0,05)(Tablo1).
Preemptif grupta HD ve PD gruplarina gére “konjenital/anatomik” nedenler anlamli olarak daha yiiksekken(P degerleri sirasiyla
0,001 ve 0,002), post-operatif hospitalizasyon stiresi anlamli olarak daha kisaydi(P degerleri sirasiyla 0,01 ve 0,005).
Pre-operatif eGFR ve serum kreatinin degerleri agisindan gruplar arasinda anlamli farkliik mevcuttu(P degerleri sirasiyla 0,03 ve
0,02)(Tablo 1). Preemptif grupta HD ve PD gruplarina gére eGFR degeri anlamli olarak daha yiiksekken(P degerleri sirasiyla 0,03
ve 0,01), serum kreatinin degeri anlamli olarak daha diistiktli(P degerleri sirasiyla 0.03 ve 0.04). Post-operatif altinci ve 12. ayda
gruplar arasi eGFR ve serum kreatinin degerleri arasinda anlamli farkliik mevcuttu(P degerleri sirasiyla 0,007, 0,03, 0,005 ve
0,001)(Tablo1). Hem altinci hem de 12. ayda eGFR PD grubunda HD ve preemptif gruplara goére anlamli olarak daha yiiksekken
(altincr ay icin P degerleri sirastyla 0,04 ve 0,009; 12. ay icin P degerleri sirasiyla 0,008 ve 0,003), serum kreatinin degeri PD
grubunda HD ve preemptif gruplara gére anlamli olarak daha diistiktt(altincr ay i¢in P degerleri sirasiyla 0,009 ve 0,004; 12. ay i¢in
P degerleri sirasiyla 0,001 ve 0,007).

Sonug: Transplantasyon sonrasi ilk bir yilda PD grubunda HD ve preemptif nakil gruplarina gére daha iyi renal fonksiyon sonuglari
elde edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Bobrek transplantasyonu, pediyatri
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Renal transplantasyon yapilan pediyatrik olgularin pre-operatif ve post-operatif klinik 6zellikleri.

Preemptif ve Pre-

operatif Diyaliz Preemptif, HD

ve PD Gruplari

Gruplar
. . R Preemptif
Pre-operatif zellik Tum olgular = Preemptif olgular = Diyalize giren P1 HD olgular PD olgularn olgular Py
(n=85) (n=20) olgular (n=65) (n=27) (n=38) (n=20)
Trasplantasyon yasi (ay), ortalama+SS  153,5+52,3 168,2£36,2 148,9%55,8 0,158  159,6%55,4 141,4%55,5  168,2+36,2 0,130
cinsiyet, n (2) 53(62,4)  16(18,9) 37 (43,5) 18 (21,2) 19(22,3)  16(18,9)
Erkek 0,060 0,060
Kadmn 32(37.6)  4(47) 28 (32,9) 9 (10,6) 19(223) 4(47)
Renal yetmezlik nedeni, n(%)
Konjenital/trolojik 3?((2:)) 15((17’)7 ) 196((22’31)) 0,001B Zo(%zz) ) 122((148%) 15((17’)7 ) 0,0018
intrinsik renal 5 5(5,9 46 (54, 3,5 30, 5(59
Verici tipi, n(%
i tipi, n(%) 55(647)  15(17,7) 40(47,6) 17 (20) 23(27) 15 (17,7)
cant 30(353)  5(59) 25 (29,4) 7 10 (n8) 15(7.6)  5(59) ©53p
Kadavra ’ ’ ! ! ! ’
HLA mismatch, n(%
o mismatch, n(%) 69 (81,2) 17 (20) 52 (61,2) 0,618 23(27) 29 (34,2) 17 (20) 0,588
46 16(188)  3(34) 13(15,3) ' 4(47) 9(10,7) 3(34) ’
Pre-operatif eGFR (ml/dk/1,73m2),
ortalamatss 12,5+6,4 15,1£6,5 11,7%6,2 0,048  13,2%8,3 10,5%3,9 15,1£6,5 0,030
Pre-operatif kreatinin (mg/dl),
ortalama#SS 6,926 5,6%1,7 7,4%2,7 0,006 7,5+3,1 7,3%2,4 5,6%1,7 0,020
Post-operatif klinik 6zellik
Cerrahi komplikasyon, n(%
< i 80.6)  10,2) 7(34) oasp 569 2@5)  10.2) o148
H 77(904)  19(223) 58 (68,1) ’ 22(25,8) 36(423)  19(223) ’
Gecikmis graft disfonksiyonu, n(%
Seckmisg o 908 2(26) 7(84) 0o 447) 365 2(26) 0660
H 76(89,2)  18(21,2) 58 (68,2) ’ 23(27) 34 (40) 18 (21,2) ’

Transplantasyon sonrasi
hospitilizasyon (gtin), ortanca(2sth- 12 (10-18) 10 (7-12,5) 14 (10-18) 0,154 | 15(10-18) 13 (10-18,5) | 10 (7-12,5) 0,05%
75th persentil)

Akut rejeksiyon, n (%
D reeson n(®) 30353)  4(47) 26 (30,6) o 007 16(18,9)  4(47)

H 55(64,7)  16(18,9) 39(45,9) 17 (20) 22(258)  16(18,9) 0248
fnilsltc;iﬁf;sarifzi'o?t,aelg:é:SS 103,241,5  93,1*43 106,241 0,238  88,9%31,5 119,2+42,8 | 93,1¢43 0,0070
Z?;tl':rz:ztg 6. ay kreatinin (mg/dI), 0,88+0,46  1,02%0,41 0,84+0,48 0,138 0,98+0,11 0,73%0,33  1,02%0,41 0,030
F:]T/Ziz?;;::21),262,:;;2155 96%37,8 85,9%34,3 99,3+38,6 0,178 | 82,6%39,4 110,6£34 85,9%34,3 0,005
Pre-operatif 12. ay kreatinin (mgfdI), 0,94+0,44 1,08+0,38 0,89+0,45 0,18 1,14+0,56 0,73+0,26 1,08+0,38 0,0010

ortalama+SS

Kisaltmalar: E: evet; H: hayir; HD: hemodiyaliz; PD: periton diyalizi; SS: standart sapma. P1<= 0,05: Preemptif ve pre-operatif diyaliz alan olgularin
karsilastiriimasinda bagimsiz érneklem T test (@), Mann Whitney U test () ve ki-kare testleri (8) kullanilmistir. P2<= 0,05; HD, PD ve preemptif gruplarin
karsilastiriimasinda tek yonlii ANOVA testi (), ki-kare testi (6) ve Kruskal-Wallis testi (*) kullanilmistir.
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[S-06]
Kalitsal Bdbrek Hastaliklarinin Yeni Jenerasyon Dna Dizi Analizi Biitiinciil Yaklasimi ile incelenmesi

Burcu Yazicioglu', Sevcan A. Bakkaloglu', Fatih S. Ezgii®
'Gazi Universitesi Hastanesi Cocuk Nefroloji B.D
*Gazi Universitesi Hastanesi Cocuk Metabolizma ve Genetik B.D

Yeni jenerasyon DNA dizi analizi, son yillarda molekdiler genetik analizlerde ¢ok yaygin kullanim alani bulunan yeni bir analiz
teknigidir. Bu teknik ile cok sayida gende, hatta tim ekzom ve genomda tek calismada dizi analizi gergeklestirilebilmektedir. Bu
calismada kalitsal bébrek hastaliklarindan sorumlu 51 gen tek bir panel haline getirildi; klinik ve laboratuvar bulgulari bu
hastaliklarla uyumlu olan ve yas aralig1 o ile 25 olan 129 hastada klasik tani ydntemlerine paralel olarak uygulandi. Analiz icin lon
Torrent S5® platformu ve lon Reporter® ve Ingenuity Variant Analysis® veri filtreleme programlari kullanildi. Analizler sonucunda
toplam 32 hastada homozigot degisiklik (%24) saptandi. Hastalarin 49’unda hicbir degisiklik saptanmaz iken (%37), 11 hastada ise
tek bir allelde degisiklik saptandi (%8.5). En sik tani konulan hastaliklar Primer hiperoksaliiri tip 1 (%48) ve Nefronofitizis (%14) idi.
Ek olarak kalitsal nefrotik sendroma neden olan genler, renal tiibiiler asidozlar, Bartter sendromu ve Dent hastali§ina neden olan
mutasyonlar saptandi. Tek alelde degisiklik saptanan hastalarin bir kisminda tesadiifen MEFV geni heterozigositesi saptand.
Kullanilan yéntemin klasik analiz ydntemleri ve Sanger Dizileme teknigine gére daha hizli ve hasta basina maliyetinin daha diisiik
olmasi ve birden fazla 6n tanisi olan hastalarda taniyr kesinlestirmesi veya rastlantisal olarak bagka hastaligin tanimlanmasi bu
teknigin avantajlari olarak saptanirken, analiz igin tecriibeli personel gereksinimi, ilk defa saptanan genetik degisikliklerin
hastaliga yol agma potansiyellerinin belirlenmesindeki gligliikler ve panel igerisinde yer alan hastaliklarin sinirli olmast ise baslica
dezavantajlar olarak gézlendi. Yeni jenerasyon DNA dizi analizi ile kalitsal bébrek hastaliklarina tanisal yaklasimin éniimiizdeki
yillarda ana ve ilk tani ydntemi olarak kullanima girme potansiyeli bulunmakla birlikte bu konuda daha fazla hasta ile, daha
kapsamli hastalik panelleri kullanilarak yapilacak galigmalara gereksinim bulunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: DNA dizi analizi, B&brek hastaliklar
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[S-07]

Ailesel Akdeniz Atesi Tanili Cocuklarda Kolsisin Metabolizmasini Etkileyen Genetik Ozelliklerin
Degerlendirilmesi

Biisra Bilim Tiirkcan', Asli Toylu?, Elif Comak', Mustafa Koyun', Sema Akman'

'Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, ANTALYA
*Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik AD, ANTALYA

Giris: En sik goriilen Mendelian otoinflamatuar sendrom olan Ailesel Akdeniz Atesi (AAA), otozomal resesif kalitilir ve
MEditerranean FeVer (MEFV) gen mutasyonlarindan kaynaklanir. AAA tedavisinde kullanilan temel ilag kolsisindir. CYP3A4 ve
CYP2D6 (CYP450 enzim ailesinden) ve bir transport proteini olan MDR1 kolsisin metabolizmasindan sorumlu molekdillerdir.

Amag: Bu ¢alismada AAA tanili gocuklarda MDR1 ve CYP3A4 geninde yer alan degisiklikler ile kolsisin dozu ve tedavi direnci
arasindaki iliskinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yéntem: Klinigimizde AAA tanisi ile takip edilen ve kolsisin kullanan 101 hasta ¢ocuk ve 54 saglikli cocuk arastirmaya dahil edilerek
MDR1 geninde yer alan ¢.3435C>T ve CYP3A41b geninde yer alan c.-392G>A degisikligi PCR yontemiile incelendi. Hastalarin
demografik, klinik verileri ve MEFV genotipleri degerlendirildi. Kolsisin direnci, diizenli ve yeterli dozda kolsisin tedavisi alan
hastalarda atak sikhginin degismemesi ya da her ay en az 1 atak gegirmesi olarak kabul edildi.

Bulgular: Arastirmaya dahil edilen hastalarin 45’i kiz (%44.6), 56’s1 erkek; yas ortalamasi 11+4,2 yil; izlem siresi 55 +46 ay idi.
Hastalardan 38’inde (%37,6) homozigot, 43’linde (%42,6) birlesik heterozigot, 20’sinde (%19,8) heterozigot MEFV gen mutasyonu
vardi. Tim hastalar kolsisin tedavisi aliyordu. Kolsisin dozu 29 hastada (%28,7) >=1,2mg/m2/giin, 72 hastada (%71,3) ise
<1,2mg/m2/giindii. Kolsisin direnci 10 hastada vardi (%9,9). Kolsisin direnci olan hastalardan ¢l interl6kin 1 karsiti tedavi, digerleri
Kolsisinin magnezyum iceren formunu almaktaydi. MDR1 geninde ¢.3435C>T degisikligi, hasta grubunda 48 ¢ocukta (%47,5)
€.3435CT (heterozigot) olarak, 17 cocukta (%16,8) c.3435TT (mutant) olarak saptandi. Kontrol grubunda ise 25 ¢ocukta (%46,3)
€.3435CT degisikligi, 13 cocukta (%24,1) ¢.3435TT degisikligi bulundu. Goriilme sikligr hasta ve kontrol grubunda farkl degildi
(p>0.05). CYP3A41b geninde c.-92G>A degisikligi, hasta grubunda 2 ¢ocukta (%2) c.-92GA (heterozigot) olarak bulundu. Kontrol
grubunda ise 3 ¢ocukta (%5,6) c.-92GA degisikligi saptandi. Her iki grupta da c.-92AA (mutant) degisiklige rastlanmadi. Saptanan
degisiklik dagilimi her iki grup i¢in de benzerdi (p>0,05). Kolsisin direnci olan hastalardaki MDR1 heterozigot (%40) ve mutant
(%20) varyantlarin goriilme sikhigr ile kolsisin direnci olmayan grupta bakilan MDR1 heterozigot (%48,4) ve mutant (16,5) varyant
sikhgr karsilastirildiginda istatistiksel agidan anlamli fark saptanmadi (p>0,05). Kolsisin direnci olan hastalarda heterozigot
CYP3A41b degisikligi gortlme orani (%10), direnci olmayan hastalarda gériilme oranindan (%1,1) fazlaydi. Ancak istatistiksel olarak
anlamli degildi (p=0,055). Arastirma grubunda yer alan 72 hastanin (%71,3) hastaligini kontrol etmek igin daha dustik diizeyde
(<1,2m2/kg/glin) kolsisin aldig1 goriildi. Daha diisiik dozda kolsisin kullanan hastalarda mutant ve heterozigot MDR1 degisikligi
goriilme sikhgr (%68,1) daha yiiksek dozda kolsisin kullananlardan (%55,1) daha fazlaydi. CYP3A41b geninde yer alan degisiklikler
distk ve yliksek diizeyde kolsisin tedavisi alan hastalarda degerlendirildiginde her iki grupta da birer hastanin heterozigot
degisiklik tasidig gorilda.

Sonug: Elde edilen veriler kolsisin metabolizmasinda rol alan enzimleri kodlayan genlerdeki bazi degisikliklerin, hastaligi kontrol
altina almak igin gerekli olan kolsisin dozunu degistirdigini diisiindiirmektedir. Tedavi baslanmadan &nce bu degisikliklerin
bilinmesi hastalarda bireysel tedavi dozu diizenlenmesine katki saglayabilir

Anahtar Kelimeler: bireysellestirilmis tedavi
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[S-08]
Diyaliz Hastalarinda Eritropoetin Rezistif indeksi ve Etki Eden Faktorler

Ayse Seda Pinarbasi, Neslihan Giinay, Sibel Yel, ismail Dursun
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefroloji BD

Giris: Kronik bébrek hastaliginda anemi hastalarin yasam kalitesini olumsuz yénde etkileyen 6nemli bir morbidite sebebidir. En sik
eritropoetin eksikligine bagl olmak lizere tiremi, inflamasyon, nutrisyonel eksiklikler gibi pek ¢ok farkli sebebe bagli olarak ortaya
cikabilmektedir. Etyolojik farkliliklar nedeniyle anemiyi tedavi etmek her zaman kolay olmamaktadir. Eritropoetin rezistif indeks
(ERI), eritropoetin stimule edici ajan (ESA) tedavisine direncin degerlendirildigi dnemli bir parametredir. Bu ¢alismada renal
replasman tedavisi alan hastalarda ERI degerleri ve etki eden faktorler arastirildi.

Metod: Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji kliniginde en az bir yil siire ile renal replasman tedavisi (RRT) almis olan
hastalar ¢alismaya alindi. Hastalarin yas, cinsiyet, tani, RRT baslama yasi gibi demografik verileri, rezidiiel renal fonksiyon (RRF),
diyaliz yeterliligi, hastane yatislari, kullandigi ilaglar not edildi. Laboratuvar degerleri son bir yil ortalama ortalamasi olarak not
edildi. ERI tanimlamasi haftalik kilo basina aldi§1 ESA dozunun hemoglobin degerine orani olarak kabul edildi. Hastalar ERI
degerine gore (ig gruba ayrildi. Anemiyi etkileyebilecek veriler ERI degeri ile karsilastirildi.

Sonuglar: Calismaya %53.7’si erkek olmak {izere 108 hasta alindi. RRT baslama ortanca yasi 157 ay, RRT siiresi ise 49 ay idi. Doksan
dokuz (%91,7) hasta periton diyalizi (PD) ve 9 (%8,3) hasta hemodiyaliz programindaydi. Hastalarin %45,4’tinde KBY sebebi
Uirogenital sistemin konjenital irolojik anomalisiydi. RRT baslandiktan sonra hastalarin hastaneye yatis sayisi ortanca 10 idi.
Doksan sekiz hasta(%90) son yil takipleri sirasinda ESA kullandi. Aldiklari ESA dozu ortalama 101,14 u/kg/haftaydi. ERI ortalamasi
10,21 % 6,27 u/kg/hafta/gr/dl olarak bulundu. Grup 3 ESA tedavisine en direncli grup olarak kabul edildi. Son bir yildaki kontrolleri
degerlendirildiginde 6nemli sayida hemodiyaliz hastasinin grup 3’te yer aldig1 gérildi (p <0,05). RRF olmayan hastalarda ESA
direnci daha yiiksek bulundu. ilag kullanimi ile ERI kiyaslandiginda sevelamer, demir preparatlari ve anti-asidoz kullanimi ile
istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0,05), kalsitriol kullanimi ERI yiiksek olan grupta daha fazlaydi ancak istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmadi (p = 0,052). Kemik mineral hastaligi olan hastalardada ESA direnci istatistiksel olarak anlamli sekilde
daha ytiksekti. ERI degeri BUN, serum rik asit, fosfor, PTH, D vitamini ve RDW degeri ile pozitif korelasyon gosterirken;
hemoglobin, hemotokrit, RBC, nétrofil, ntrofil/lenfosit orani ile negatif korelasyon gésterdi. ERI ile mortalite arasinda anlamli
fark saptanmadi.

Tartisma: Eritropoetin stimule edici ajanlara karsi gelisen direng diyaliz modalitesi, rezidiiel renal fonksiyon, sevalemer kullanimi
ve asidoz tedavisine gereksinim gibi faktérlerden etkilenmektedir. Calismamizda literatiirdeki pek ¢ok calismanin aksine ACEI
kullanimrile ERI arasinda iligkili bulunamadi. Yapilan ¢alismalarda inflamasyonun ESA direnci olusturdugu bilinmektedir. Bizim
calismamizda inflamasyon varliginin géstergelerinden biri olan serum albumin diistikligi ile ERI arasinda iliskili bulunmamis olup;
literatiiriin aksine nétrofil/lenfosit oraniile ERI degeri arasinda negatif korelasyon bulunmustur. Cocuk hastalarda ERI direnci ile
ilgili daha biy(ik gruplarda galismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Diyaliz, Eritropoetin rezistif indeks
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[S-09]
Cocuklarda Kronik Periton Diyalizi Enfeksiyon Disi Komplikasyonlari: Cok Merkezli Calisma

Giilsah Kaya Aksoy1, Mesiha Ekim2, Seda Coskun3, Ali Delibas4, Segil Conkars, Dilek Yilmaz6, Aslihan Karaz, Seha Kamil Saygili8,
Bahar Biiyiikkarag6z9, Zeynep Yiiriik Yildinmz1o, Elif Comak11, Metin Kaya Giirgdze7, Lale Sever8, Sevcan Bakkaloglug , Aytiil

Noyan12, Aysun Karabay Bayazit13, Ruhan Diisiinsel3
'Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Béliimi, Antalya
*Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara

3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

“Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Mersin

SEge Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir

°Adnan Menderes Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Aydin
“Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Elazig

8istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
9Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, Ankara

“istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

""Akdeniz Univeristesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

Baskent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk Nefroloji BD, Adana
BCukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Adana

Giris: Periton diyalizi (PD) ¢ocuklarda ilk secenek renal replasman tedavisi olarak kabul edilmektedir. Ancak PD ile iligkili
komplikasyonlar tedavi basarisini ve tedavinin siirdirdlebilirligini etkilemektedir. Bu galismada PD ile iliskili enfeksiyon disi
komplikasyonlarin sikligi ve bunlari etkileyen faktérlerin belirlenmesi amaglanmustir.

Metod: 1998 ile 2018 yillari arasinda 9 ¢ocuk nefrolojisi tinitesine ait kronik periton diyaliz tedavisi yapilan cocuk hastalarin
kayitlari retrospektif olarak taranmis ve istenen verilere tam olarak ulasilan hastalar ¢alismaya dahil edilmistir. Enfeksiy6z ve
metabolik komplikasyonlar calisma kapsamina alinmamistir. istenilen verilerin tam olarak elde edildigi PD tedavisine devam eden
126 ve PD tedavisi sonlandirilan 145 ¢ocuk hasta ¢alismaya alinmistir. Risk faktérlerinin arastirimasinda tek degiskenli ve ok
degiskenli lojistik regresyon analizi kullaniimistir.

Sonug: Kronik PD yapilan 271 hastada (142 E, %52.4) bobrek ve Uriner sistemin konjenital anomalileri (CAKUT) en sik (%42.4) son
donem bobrek yetmezIigi nedeni olarak bulunmustur. Hastalarin ortalama PD baglama yasi 104.04+65.71 ay, ortanca PD izlem
sliresi 29.50 (3-180) aydir. Periton diyaliz katateri, hastalarin %95.6’sinda cerrah tarafindan ve %80.1’inde agik cerrahi teknik ile
yerlestirilmistir. Hastalarin %82.3’line parsiyel omentektomi yapilmistir. Hastalarin %50.2’sinde kronik PD baslangic tedavisi olarak
aletli periton diyalizi (APD) secilmistir. 836 hasta yilt boyunca 157 hastada (%57.9) toplam 302 enfeksiyon disi komplikasyon
saptanmistir. En sik gézlenen komplikasyon herni (%25.8), en sik gézlenen katater iliskili komplikasyon karin agrisidir (%14.4). 74
hastada (%27.3) en az 1 kez katater revizyonu yapilmistir. Tim hasta grubunda; periton diyaliz tedavisine baglama yasi, PD tedavi
modalitesi ve dolum miktari ile komplikasyon varligi arasinda iliski saptanmamustir (p>0.05). APD uygulanan grupta; ok
degiskenli logistik regresyon analizinde APD dolum hacminin, diyaliz siiresinin ve son dolum yapilmasinin diyaliz ile iliskili
komplikasyon gelismesine etkisi degerlendirildiginde sadece son dolum yapilmasinin komplikasyon gelisimi tizerine pozitif etkisi
oldugu bulunmustur ( OR: 0.236, %95 Cl: 0.091-0.616, p: 0.003).

Periton diyaliz tedavisi sonlandiriima nedenleri; 29 hastada (%20.1) exitus, 46 hastada (%31.7) hemodiyaliz tedavisine gegis ve 70
hastada (%48.2) bébrek naklidir. Hemodiyaliz programina gegiste en sik neden tekrarlayan peritonit ataklaridir (%21.7). Katater
kaynakli nedenler ile PD tedavisinin sonlandiriima sikligr %15.2 olarak bulunmustur.

Tartisma: Periton diyaliz tedavisinde enfeksiyon disi komplikasyonlar tedavisinin sonlandiriimasina neden olabilir. Kronik PD
tedavisinin glivenle siirdiiriilebilmesi igin hastalarin bu agidan dikkatle izlenmesi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Periton diyalizi, komplikasyon
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[S-10]
Siirekli Ayaktan Periton Diyalizi Uygulanan Cocuklarda Biiylimenin Degerlendirilmesi

Stikran Keskin G6zmen, Erkin Serdaroglu
SBU izmir Dr Behget Uz Cocuk Saghgi ve Cerrahisi EAH / Cocuk Nefroloji Klinigi

Giris/Amag¢: Calismamizda surekli ayaktan periton diyalizi (CAPD) uygulanan ¢ocuklarin PD baslangicindaki ve bir yil stire ile PD
uygulanmasi sonrasi biylimeleri ve bunu etkileyen faktérlerin degerlendirilmesi amaclandi.

Materyal/Metod: Hastanemiz periton diyalizi (PD) linitesinde izlenmis olan 74 olgunun (38 kiz, %51,4) PD baslangici ve bir yillik PD
uygulanmasi sonrasi biiylimeleri degerlendirildi.

Sonuglar: PD baslangicinda ortalama boy SDS -2.2#1.8, GFR 11.3+5.1 ml/dk/1.73m2, RRF 947659 ml/m2/giin, haftalik Kt/Viire
1,620.6, NPNA 1.7+0.8 g/kg/giin, hemoglobin 9.3+2.6 gr/dl, ferritin 287+391 ng/ml, albiimin 3.2+0.7 mg/dl, Ca 8.8+1.5 mg/dI, P
7.3¥2.2 mg/dl, PTH 443%417 ng/L ve bir yillik PD uygulanmasinin ardindan ortalama boy SDS -2.6+1.6, RRF 579+526 ml/m2/giin,
haftalik Kt/Vire 2.1£0.7, nPNA 1.6+0.7 g/kg/giin, hemoglobin 11.0+1.2 gr/dl, ferritin 334+395 ng/ml, albimin 3.3+0.5 mg/dl, Ca
9.7+0.9 mg/dl, P 5.5+1.6 mg/dl, PTH 321+358 ng/L oldugu belirlendi.

PD baslangig yasi 0-2 yas olan 15 (%20.5) olgu, 3-10 yas olan 16 (%21.9) olgu ve 10 yas tizerinde PD baslanan 42 (%57.5) olgu
degerlendirildi. PD baslangicinda 74 hastanin 38’inde (% 51.4) boy kisaligi (boy SDS < -2) oldugu saptandi. 0-2 yas, 3-10 yas ve >10
yas gruplarinda PD baslangicinda ortalama boy SDS sirast ile -1.1£2.0, -2.3%1.7, -2.5+1.8 ve benzer olarak hesaplandi (p=0.111). Ayni
yas gruplarinda bir yillik PD uygulanmasi sonrasi boy SDS ortalamalari sirastile -2.4#2.1, -2.7%1.3, -2.8+1.6 ve benzer olarak saptandi
(p=0.832). Baslangic ve bir yillik PD sonrasi boy SDS degisimlerine bakildiginda 0-2 yas grubunun >10 yas grubuna gére boy SDS
artisinin daha az oldugu (p=0.028) saptanirken, 3-10 yas grubunda fark saptanmadi. Baglangicta antirik olan ve olmayan olgularin
ortalama boy SDS’lerinin benzer oldugu saptandi (-2.9+3.1 ve -2.2+1.7, p=0.803). Baslangigta boy SDS’leri benzer olmakla birlikte
birinci yil sonunda andrik olanlarin bilylimelerinin daha geri oldugu hesaplandi (-0.81+0.56 vs -0.17£1.02; p=0.047). Bir yillik PD
uygulanmasi sonrasi Kt/V<=1.7 ve >1.7 olanlarin boy SDS’leri benzer saptandi (p=0.964 ve p=0.411). PD baslangici ve bir yil sonrasi
nPNA<=2 ve >2 olan olgularin boy SDS’leri arasinda fark saptanmadi. nPNA degisimi ile boy SDS arasinda korelasyon saptanmadi.
PTH<=300 ve >300 olan olgularin boy SDS degisimleri arasinda fark gértilmedi. PD baslangici ile kiyaslandiginda bir yillik PD
sonrasi boy SDS’leri ile hemoglobin, ferritin, alblimin, Ca ve P degerleri arasinda iliski bulunmadi.

Tartisma: KBH’li gocuklarin boylarinin normal boy ortalamasindan yaklasik 1.5 SDS sapmis oldugu ve boy kisaliginin en iyi KBH
baslangig yast ile korele oldugu literatiirde bildirilmistir. Calismamizda PD baslandiginda olgularin yaklasik yarisinda boy kisalig
oldugu ve 0-2 yasta PD baslanan olgularin bir yil sonraki biiylimelerinin daha biyiik yas gruplarindan daha kétt oldugu
saptanmistir. Ayrica bir yillik PD uygulanmasi sonrasi baslangigta antirik olan olgularin boy SDS’lerinin aniirik olmayanlara gére
daha geri oldugu saptanmustir. Alblimin, nPNA ve haftalik Kt/Viire degerleriile boy SDS’leri arasinda iliski saptanmamistir.

Sonug olarak KBH olan ¢ocuklarin RRT baslanma yasi ne kadar kiigiik ise biiylimeleri o kadar kétii seyretmekte ve aniirik olmalari
biiyiimeyi olumsuz yonde etkilemektedir. RRT ile diizeltilemeyen gesitli faktorler nedeni ile KBH olan gocuklarin biylimelerine
yeterli katki saglanamamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Diyaliz, bliyime
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Avrupa Cocuk Nefroloj Merkezlerindeki Diyalzi Hastalarinin Yatis ve Yeniden Yatislarinin
Degerlendirilmesi: Epdwg/Espndwg Raporu

Sevcan A Bakkaloglu', Yesim Ozdemir Atikel’, Isabella Guzzo®, Nikoleta Printza®, Marcin Tkaczyk®, Maria Do Sameiro Faria®, Ariane

Zaloszyc’, Ayse Seda Pinarbasi®, Mesiha Ekim?®

'Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Nefroloji BD, Ankara, Turkiye

*Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bolumdi, Eskisehir, Tirkiye

3UO0 di Nefrologia e Dialisi, Ospedale Pediatico Bambino Gesu- IRCCS, Roma italya

*Medical School of Aristotle University, Department of Pediatric Nephrology, Selanik, Yunanistan
*Instytut Centrum Zdrowia, Department of Pediatric Nephrology, Matki, Polonya

®Centro Materno-Infantil do Norte, CHP, Department of Pediatric Nephrology, Porto, Portekiz
’Country Hautepierre CHU, Department of Pediatric Nephrology, Strasbourg, Fransa

8Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri, Turkiye

9Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, Ankara, Tiirkiye

Giris: Diyaliz hastalarinda yatis ve tekrar yatislara neden olan faktérleri saptamak ve bunlara yénelik nlemler almak, hastalarin
morbidite ve mortalitesini azaltmaktadir. Yeniden yatislar sik olup, gogu kez &nlenebilir. Bu ¢alismada Avrupa’daki gocuk diyaliz
hastalarinin hastaneye yatis ve tekrar yatis hizi, yatis tipleri, nedenleri, yatis siireleri ve sonuglarinin ve bunlarla iliskili risk
faktorlerinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Yéntem: Calismaya katilan 16 gocuk nefroloji merkezindeki 265 diyaliz hastasindan, yatan 214’inin Temmuz 2017-Temmuz 2018
tarihleri arasindaki yatislari degerlendirildi. Taburculuktan sonraki 30 giin icinde olan yatislar “yeniden yatis” olarak kabul edildi.

Bulgular: Hastalarin %87’ hastaneye yatirilmis olup, 477°si (%86) birden cok yatis, 122’si (%22; 65 hasta) yeniden yatis olmak tizere
toplam 556 yatis degerlendirildi. Primer b6brek hastaligi ve eslik eden komorbiditelerin bir kez yatan, birden fazla yatisi olan ve
yeniden yatisi olan hastalar arasindaki oranlari benzerdi (p>0,05). Yeniden yatan hastalarin yaslari (median: 111 ay) ve diyalize
baglanma yaslari (median: 76 ay), yeniden yatmayanlara gore (sirastyla median: 132 ay ve 96 ay) daha kiigiik, diyalizde gegen stire
ise daha uzun (median 21 ay vs 17 ay) olmakla beraber, fark istatistiksel anlam tasimiyordu (p>0,05). Tim yatiglarin 264’ acil, %18’
gerekli, %15’ elektif, %2’si sosyal endikasyon nedeniyle idi. Primer yatis nedenleri Tablo 1’de 6zetlenmistir. En sik primer yatis
tanilari acil yatislar icin periton diyaliz (PD) kateteri ile iliskili enfeksiyonlar, diyaliz ile iliskili olmayan enfeksiyonlar ve santral
venoz kateterin enfeksiyon disi komplikasyonlari; gerekli yatislar icin PD kateteri yerlestirilmesi ve PD egitimi, girisimsel/cerrahi
islemler ve canli vericiden bobrek nakli; elektif yatislar icin ise planl girisimsel/cerrahi islemler (%28), bobrek nakli hazirhig %18, PET
testi (%17), tedavinin diizenlenmesi (%14) ve radyodiagnostik goriintlleme/diger tanisal testlerdi (%10). Tim yatislarin %14’tinde bir
yil icerisinde yeni bir yatis g6zlenmedi. Tek yatislardaki en sik nedenler kadavradan bébrek nakli ve periton diyaliz kateteri
yerlestirilmesiydi. Yeniden yatiglarin %71’i acil, %14’U gerekli, %130 elektifti ve % 41’inde bir 6nceki yatisla ayni/benzer veya iliskili
endikasyon saptandi. Yeniden yatislarin en sik nedenleri santral ven6z kateterin enfeksiydz olmayan komplikasyonlari, PD
kateteri ile iliskili enfeksiyonlar, diyaliz ile iliskili olmayan enfeksiyonlar ve hipertansiyondu (Tablo 1). Ortanca yatis siiresi tek
yatiglarda 9 (IQR:3-18), birden fazla olan yatis ve yeniden yatislarda 3 (IQR:2-8) giind. Yatis stiresi 14 giin ve Uzeri olan yatislarda
yeniden yatis orani %19’du. Bir kez yatislarin %13’tinde, yeniden yatislarin %9’unda yogun bakim ihtiyaci oldu. Tim yatislarin sadece
ikisinde baska bir hastaneye sevk gerekliligi olup, %89’unda tam iyilesme saglanarak taburculuk gerceklesti ve biiyiik kisminda (%
96) ek bir komorbid durum gelismedi. Calisma siiresince bir hasta kaybedildi.

Sonug: Bir yillik izlemde ¢ocuk diyaliz hastalarinin %80’inin en az bir defa hastaneye yatmasi, her (¢ yatistan ikisinin acil nedenlerle
olmasi konunun &nemine dikkat ¢ekmektedir. Yiiksek yatis oranlarina paralel olarak yiiksek tam iyilesme oranlari; izlemdeki
6zenin ve bakim kalitesinin gostergesidir. Bununla beraber yatis nedenleri icinde 6zellikle PD’de enfeksiyoz, HD’de non-
enfeksiyoz komplikasyonlarin, ayrica diyaliz iliskili olmayan enfeksiyonlarin sik olmasi, bu énlenebilir durumlarin yénetiminde
daha titiz davranilmasi gerektigini diistindirmstdir.

Anahtar Kelimeler: diyaliz, hastane yatislar
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Tablo1.Avrupa ¢ocuk nefroloji merkezlerindeki diyaliz hastalarinin primer yatis tanilari ve nedenleri

Tim yatiglar
(n=556)%

PD kateteri ile iliskili
enfeksiyonlar

Diyaliz ile iligkili olmayan
enfeksiyonlar *

Renal transplantation

Girisimsel veya cerrahi
islemler **

Santral vendz kateterin
nonenfeksiy6z
komplikasyonlari

Hipertansiyon

PD kateteri
yerlestirilmesi ve PD
egitimi

Tedavi diizenlenmesi

PD kateterinin
mekanik/nonenfeksiy6z
komplikasyonlari

Sivi yiiklenmesi

B&brek nakli hazirlig

12,1

7,6

7,6

6’5

578

538

3,8

374

2,9

2,7

Acil yatiglar
(n=355)%

PD kateteri ile iliskili
enfeksiyonlar

Diyaliz ile iligkili olmayan
enfeksiyonlar

Santral vendz kateterin
nonenfeksiyéz
komplikasyonlari

Hipertansiyon

Kadavradan bébrek nakli

PD kateterinin
mekanik/nonenfeksiyoz
komplikasyonlari

Sivi yiiklenmesi

Anemi (transfiizyon
gerekliligi)

Santral ven6z kateter
yerlestirilmesi (acil HD
icin)

Santral venoz kateter
enfeksiyonu

Konviilzyon

18,6

16,9

8,2

4,5

3,1

3,1

2,8

Gerekli yatiglar
(n=102) %

PD kateteri
yerlestirilmesi
ve PD egitimi

Girisimsel veya
cerrahiislemler

Canli vericiden
bobrek nakli

AVF agiimasi

Santral ven6z
kateter
yerlestirilmesi
(planl HD igin)

PEG
yerlestirilmesi

Santral ven6z
kateterin
cikarilmasi veya
AVF’in
kapatilmasi

PEG
degistirilmesi

Goriintiileme
ve diger tanisal
testler

PD
modalitesinin
degistirilmesi

31,4

15,7

12,8

11,8

10,8

5’9

29

2’9

Tek yatiglar
(n=79)%

Kadavradan .
bobrek nakli ?

PD kateteri
yerlestiriimesi ve
PD egitimi

17,7

PD kateteri ile
iliskili
enfeksiyonlar

10,1

Diyaliz ile iliskili
olmayan
enfeksiyonlar

10,1

Girisimsel veya

cerrahiislemler 63

Santral vendz
kateterin
nonenfeksiy6z
komplikasyonlari

Hipertansiyon 2,5

Santral venéz
kateter
yerlestirilmesi (acil
HD igin)

2,5

Bobrek nakli
hazirhg

Santral ven6z
kateter
enfeksiyonu

2,5

Yeniden yatislar (n=122)%

Santral vendz kateterin
nonenfeksiy6z
komplikasyonlari

PD kateteri ile iligkili
enfeksiyonlar

Diyaliz ile iligkili olmayan
enfeksiyonlar

Hipertansiyon

Girisimsel veya cerrahi
islemler

PD kateterinin
mekanik/nonenfeksiydz
komplikasyonlari

Bobrek nakli
(kadavra+canl verici)

Karin agrisi

Kusma

Goriintiileme ve diger
tanisal testler

Santral ven6z kateter
enfeksiyonu

15,6

9,8

6,6

6,6

4,1

4,1

4,1

4,1

4,1

2,5

AVF, AV fistiil; HD, hemodiyaliz; PD, periton diyalizi * solunum yolu enfeksiyonlari, gastroenterit, deri ve yumusak doku enfeksiyonlari gibi. ** diyaliz
kateteri ile ilgili olanlar ve bébrek nakli harig
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[S-12]
2016 Yilinda Cocuk Nefroloji Poliklinigimizde Uriner Sistem Tas Hastalig1 Tanisi Alan Hastalarin
Degerlendirilmesi

irem Unal, Nuran Kiiciik, Yasemin Akin

Saglik Bilimleri Universitesi Kartal Dr. Litfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi, istanbul

Giris ve Amag: Uriner sistem tas hastalig (USTH), cocuklarda giderek insidansi artan énemli bir klinik problemdir. Morbiditeyi
azaltmak icin erken dénemde etyolojik faktoriin belirlenerek tedaviye baslanmasi cok énemlidir. Bu calismada, bir yillik siiregte
klinigimizce izlenen tirolitiyazis tanil cocuk hastalar degerlendirmeyi ve bélgemizin USTH verilerini ortaya ¢ikarmayr amagladik.

Yéntem:Bu calismada Saglik Bilimleri Universitesi Kartal Dr. Litfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi’nde Cocuk Nefroloji
polikliniginde 01.01.2016-31.12.2016 tarihleri arasinda tirolitiyazis tanili gocuk hastalarin retrospektif olarak demografik verileri,
tibbi anamnezleri, klinik durumlari, etyolojik faktérleri, laboratuvar verileri, radyolojik bulgulari ve tedavileri degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismamiza 01.01.2016-31.12.2016 tarihleri arasinda Cocuk Nefroloji polikliniginde Urolitiyazis tanisi alan 255 gocuk hasta
alinmistir. Calismada erkek/kiz orani 1.09, tiim ¢ocuklarin yas ortalamalari 4,27 + 4,16 yas bulunmustur. Hastalarin %3,52’sinde
ebeveynler arasinda 2. derece akrabalik, %1,95’inde 3. derece akrabalik izlenmistir. Hastalarin %20,70’ inin 1. derece, %37,50 ’inin 2.
derece ve %3,13 hastanin 3.derece akrabalarinda irolitiyazis 8ykiisii oldugu goriilmistir. Uriner sistemde anomali %8,59 olguda
saptanmistir. Hastalarin %31,64’tinde hipositratdri, %15,63’tinde hiperkalsitri, %3,52’sinde hiperokzaliiri, %0,78’inde sistiniri ve
%0,78’inde sistinozis saptanmis olup %40,63 ‘U medikal tedavi almis, %12,5 hastaya ESWL uygulanmis, %1,95 hastaya PNL yapilmis
ve %3,13 hastaya agik tas cerrahisi uygulanmustir.

Tartisma ve Sonug:Uriner sistem tas hastaligi(USTH), cocuklarda sikligi giderek artan bir hastaliktir. Ailede tas dykiis,
prematiirite 6ykiisii, anatomik ve metabolik bozukluk varligi literatiir ile uyumlu olarak calisma grubumuzda da USTH icin 6nemli
risk faktorleridir ve tespit edilmesi halinde kisinin trolitiyazis agisindan takibini gerektirmektedir. Eriskinden farkli olarak
cocuklarda ¢ogu Urolitiyazisli vakada neden, bir metabolik bozukluktur. Bu nedenle ¢ocuk hastalarda metabolik tarama mutlaka
yapilmalidir. En sik metabolik bozukluk ¢alismadan ¢alismaya degismekle birlikte en sik hiperkalsiiri, hipositratdiri ve hiperokzaldiri
nedendir.Bizim ¢alismamizda hipositrattiri en sik metabolik bozukluk olarak saptanmistir. Tani ve tedavide gecikme bébrek
parankim hasarina ve bébrek yetmezligine yol acabildiginden erken dénemde tedavi morbiditeyi azaltmada ¢ok énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Urolitiyazis, morbidite

Hastalarimizin metabolik bozukluk dagilimlarn
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[S-13]
Yalnizca Anne Siitii ile Beslenen Bebeklerde Nefro-Urolitiyazis: Anne Siitii icerigi ile iliskisi, Etkili Diger
Faktorler ve ileriye Déniik 3 Yillik Kohort

Neslihan Yilmaz', Selcuk Yiiksel', Hande Senol®
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Denizli
*Pamukklale Univeristesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik AD, Denizli

Nefro-trolitiyazisin erigkin ve biyiik cocuklarda beslenme (litojenik maddelerin fazla veya anti-litojenik maddelerin az
tuketilmesi) ile yakin iliskisi bilinen bir durumdur. Bununla birlikte sadece anne siiti ile beslenen nefro-rolitiyazisli ocuklarda tek
besin kaynagi olan anne siitiiniin igerik olarak {riner tag olusumuna ek bir katkisi olup olmadigi incelenmemistir. Calismamizda
yasamin ilk 6 ayinda olup yalnizca anne siitii ile beslenirken nefro-iirolitiyazis saptanan bebeklerde, 6ncelikle anne sitiiniin
bilinen litojenik ve anti-litojenik igeriklerinin incelenmesi, Griner sistem tas olusumuna katkisi ve diger risk faktérlerinin
arastinlmasi amaglanmistir.

Gereg ve Yéntem: ileriye déniik kohort ve olgu kontrol olarak planlanan calismaya giic analizi ile belirlenen 30 hasta alind. Eyliil
2014 ile Eyliil 2015 tarihleri arasinda poliklinige basvuran ve ‘ilk 6 ayini doldurmamis, yalnizca anne siitii ile beslenen, 400 1U/giin
oral-D-vitamini alan, baska hastalik ve ilag kullanim 6ykiisii olmayan, dogum 6ykiisii ve biylime-gelismeleri normal, ultrasonografi
ile nefro-tirolitiyazis saptanmis hastalar’ takibe alindi. Hastalar en az 3 yil izlendi ve son degerlendirme Ekim 2018’de yapildi.
Kontroller yas, beslenme, cinsiyet ve tibbi 6ykist ayni 6zellikleri tasiyan ancak nefro-irolitiyazisi olmayan 30 saglkli bebekten
olusturuldu. Tum bebeklerin demografik bilgileri kayit edildikten sonra, anne siitlerinde litojenik (kalsiyum, okzalat, rik asit) ve
anti-litojenik (sitrat, magnezyum) maddelerin degerleri; serum 6rneklerinde kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz, 25(OH)-vitamin-D,
parathormon ve bikarbonat diizeyleri karsilastirildi. Hasta grubundaki bebeklerin spot idrarlarindaki kalsiyum, drik asit, sistin,
sitrat ve magnezyum atilimlari 3 ardisik zaman diliminde bakilarak ortalamalari normal degerlerle karsilastirildi. Hastalar ilk yil 3
ayda bir ultrasonografiyle takip edildi. Nefrolitiyazisi devam edenler yilda iki, kaybolanlar yilda bir kez kontrol edildi.

Bulgular: Hastalarin 19’u erkek ve 11’i kiz, ortalama tani yasi 3,8+1 aydi. Baslangictaki tas boyutlarinin 2 hastada >4mm (7%7), 24
hastada 2-4 mm (%80), 4 hastada <2 mm ("%13) oldugu gorildi. Anne sutlerinin iceriklerinde urik asit diizeyi disinda litojenik ve
antilitojenik maddeler agisindan bir fark bulunmadi (Tablo 1). Hasta bebeklerin serumlarinda kalsiyum, alkalen fosfataz ve 25(OH)-
vitamin-D dlzeyleri anlamli olarak yiiksekken, parathormon diizeyinin diisiik oldugu gériildi (Tablo 1). Bununla birlikte hastalarin
spot idrarlarinda anti-litojenik etkenler (magnezyum ve sitrat) ve litojenik etkenlerin atilimi (okzalat, sistin ve trik asit) normaldi,
baslangi¢ kalsiyum atilimi normale gére yiiksek olup (¢ 6l¢im arasinda anlamli farklilik saptand ve idrardaki kalsiyum atilimlar
zaman i¢inde azaldi.Calismanin 12. ayinda hastalarin %280’inde taslarin kayboldugu belirlendi. Hasta bebeklerin “%73’t, kontrollerin
~%37’si yaz mevsiminde dogmustu (p=0,004).Uciincii yillik izlem déneminde 3 (ikisinde ilk bir yilda tas kaybolmustu, diger
hastanin son kontrolde tag boyutu <2 mm) hasta kendi istegi ile takipten cikti. Geriye kalan 27 hastanin sadece ikisinde
nefrolityazis devam etmekteydi (1 hastada <2mm, bir hastada 2-4 mm).

Sonug: Yalnizca anne siitii alan ve nefro-tirolityazisi olan bebeklerde anne siiti iceriginin buna bir katkisi olmadig ve cogunlukla
iyi bir seyir gosterdigi saptandi. Bununla birlikte, nefrolityazisi olanlarin olmayanlara gére serum vitamin-D diizeyleri ve ona bagh
degiskenler arasinda anlamli olarak farklilik oldugu belirlendi. Bu bebeklerin 6zellikle yaz mevsiminde doganlarinda oral-D-
vitamini takviyesi bireysellestirilebilir.

Anahtar Kelimeler: anne siiti, bobrek tasi
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Sekil 1

DEGISKENLER

Serum degiskenleri

25(OH)-vitamin-D
(21-29 ng/ml)

Parathormon
(15-65 pg/ml)

Kalsiyum
(8,4-10,2mg/dI)

Fosfor
(3!5‘6;6mg/dl)

Alkalen fosfataz
(100-300 1U/L)

Anne sitd
Sitrat
Magnezyum
Fosfor
Okzalat
Kalsiyum

Urik asit

Tablo 1. Hasta ve kontrol gruplarinin serum 25(OH)-vitamin-D, parathormon, kalsiyum, fosfor ve alkalen fosfataz dlizeyleri ile anne
stti iceriklerinin karsilastiriimasi

HASTA GRUBU
Ort + Sd (n:30)

49,11%19,22

21,58 + 8,75

10,53 £ 0,52

5,66 £ 0,53

265,40 * 93,80

20,06 + 12,59
477,40 £ 246,54
7,89 £ 3,47

1,10 £ 0,35
12,61+1,52

38,91+ 12,28

KONTROL GRUBU
Ort + Sd (n:30)

24,79 £ 4,07
35,84 +9,84
8,36 £ 0,43

512 £ 0,47
160,93 * 40,66
15,30 £13,31
546,87 + 206,90
6,73 2,56
0,99+ 0,36

13,35+ 1,79

32,28 £ 11,70

0,0001

0,0001

0,0001

0,0001

0,0001

0,18

0,13

0,14

0,26

0,08

0,03
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[S-14]
Sistiniiri Tanih Hastalarin Uzun Dénem izlemi; Tek Merkez Deneyimi

Demet Tekcan', Hiilya Nal¢acioglu', Ozlem Aydog', Giirkan Gen¢?, Ozan Ozkaya®
'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fak, Cocuk Nefroloji

*Ozel Klinik, Pediatrik Nefroloji

3istinye Univeritesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji

Giris: Sistindiri, sistin ve dibazikaminoasitlerin renal ve intestinal tasinmasindaki bozukluga bagl olarak gelisen otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir. Tekrarlayan bébrek taslari ve sik tekrarlanan Grolojik girisimler diisiik yasam kalitesine ve ilerleyici bébrek
hasarina neden olabilmektedir.

Materyal-Metod: 2000-2015 yillart arasinda klinigimizde sistiniiri tanisi alan 7 hastanin (5 kiz, 2 erkek) dosyalari retrospektif olarak
incelendi.

Sonuglar: Basvuru sirasinda ortalama tani yast 1 (0.33-4.50) yas ve ortalama izlem siiresi 6.4 (1.77-17.00) yil olup, dort hastada
akraba evliligi vardi. Dért hasta akut bébrek yetmezligi tablosu ile bagvururken diger basvuru nedenleri Griner system
enfeksiyonu, karin agrisi ve huzursuzluk idi. Basvuru sirasinda bobreklerde ortalama tas sayisi 6 (2-7) iken, alti hastada taslar
bilateral, (i hastada ise stoghorn formasyonu tespit edildi. Sistiniiri tanisi tim hastalarda, yliksek idrar sistin atiimiyla kondu ve
alti hastada tag analizi de sistin tasi olarak sonugland.

Akut bobrek yetmezligi ile basvuran dort hastaya JJ kateter ile birlikte iki hastaya ayni zamanda periton diyalizi uygulandi. Uzun
dénemde 1 hastaya 2 kez viicut disi sok dalgasi ile litotripsi, 5 hastaya ise toplamda 13 seans perkutan nefrolitotomi, 2 hastaya
toplamda birer seans lireteroskopik lazer litotripsi uygulandi. Bir hastaya ise takip siiresince cerrahi girisim uygulanmadi. Tiim
hastalara uzun dénem tedavide oral hidrasyon, diyette sodium kisitlamasi, potasyum sitrat ile idrar alkalizasyonu ile birlikte sistin
baglayici ajan olarak tiopronin verildi. Son kontrolde tiim hastalarin glomeriiler filtrasyon hizlari normaldi, bir hastada DMSA da
skar mevcuttu. Bes hastada renal tas yokken, 2 hastada kiigiik taslar tespit edildi (<5 mm ¢apta).

Tartisma: Sistiniiri bobrek yetersizligine neden olabilen nadir gériilen bir hastaliktir. Uygun cerrahi miidahale ve medical tedaviiile
yakin izlem uzun dénemde iyi renal prognoz saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: sistiniri, bobrek tasi

Bulgular
L Basvuru . ... BasvuruGFR  Akut izlem Son  Tassayisi Son

Hasta Cinsiyet yasi (ay) Basvuru Klinigi (ml/dk/1.73m2) diyaliz  yil GFR  (sag/sol) ESWL| URS | PNL kontrol
idrarda Sag3

1 K 13 azalma, ABY 6,6 Evet 6,90 136 42 - - 3 mm tas

2 K 12 Kusma, ABY 1 Hayir 5,75 210 3/4 - 1 2 Tas yok
idrarda

3 K 12 azalma, ABY 6 Evet 17,00 114 2/3 - 1 5 Tas yok

4 K 54 Karmn Agrisi 137 Hayir 3,66 141 -2 - - 1 Tas yok

) ) ) Sag <5
5 E 4 Huzursuzluk 155 Hayir 1,67 425 33 mm tas
6 K 27 Anliri, ABY 7,2 Hayir 7,00 193 2/1 - - 2 Tas yok

7 E 6 iYE 146 Hayr 6,40 180 1/6 2 - - Tas yok
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[S-15]
ilerleyici Bébrek Hastaligi ve Kardiovaskiiler Risk Gelisiminde I1-8 Belirtec Olabilir Mi?

Segil Conkar, Sevgi Mir

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD,izmir

Giris: Kronik bébrek hastaliginda (KBH) morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedeni kardiovaskiler hastaliktir. Kardiovaskdiler
hastaliga (KVH) bagh sol ventrikil hipertrofisi ve vaskdler kalsifikasyon bulgulari ortaya ¢ikmaktadir. Kardiovaskdiler hastaligin
erken taninmasi ve tedavisi kardiyovaskiiler morbidite ve mortalitenin azalmasina neden olacaktir. KBH kardivaskiiler hastalik
erken dénemde endotel disfonksiyonu ile baglamaktadir. KBH’daki kardiovaskiiler hastalik inflamatuar yanita bagli olarak gelisir.
Sitokinler inflamatuar yanitin olusumunda énemli rol oynamaktadir. Son zamanlarda kronik bébrek hastaliginda kardiovaskiiler
hastalig 6nlemede inflamasyonu baskilamak icin sitokin antagonistlerinin kullanimi (izerine ¢alismalar yapiimaktadir. Bu
calismadaki amagimiz KBH’inda KVS hastaligina yol agan endotel hasaralanmasinda hangi sitokinin etkili oldugunu ve erken
tedavide sitokinlerin yerini belirlemek istedik.

Yéntem: Calismaya Mart 2016- Mart 2018 tarihleri arasinda Ege Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Nefroloji kliniginde kronik bébrek
hastalig tanisi alan prediyaliz 50 hasta ¢ocuk ve 30 saglikl gocuk alindi. Hasta grubunu heniiz renal replasman tedavisi
baglanmamis ¢ocuklar ¢alismaya alindi. Ortalama eGFR 32,5+21,4 (15-60) ml/dak/1.73 m2 idi. Hastalarin yas, cinsiyet, kilo, boy,
viicut kiitle indeksi (VKI), sistolik ve diyastolik kan basinci élciimleri, lipitler, biyokimyasal incelemeleri yapildi. interldkin-8 (IL-8),
interl6kin-10 (IL-10), interldkin-13 (IL-13), timor nekrosis faktor-B1 (TGF-B1) ELISA ile 6l¢uldl. Kardiovaskiiler hastalik belirtegleri
agisindan karotis-femoral nabiz dalga hizi (PWV), augmentasyon indeksi (Aix), karotis intima media kalinligi (cIMT) ve sol
ventrikil kitle indeksi (SVKI) degerlendirildi. Ki-kare testi ve pearson korelasyon testi kulanildi. Anlamlilik diizeyi 0.05 kabul edildi.

Sonuglar: Bu ¢alismaya kayrtl 50 prediyaliz KBH ve 30 saglikli gocuk alindi. Hasta grubun 27 (%54)’dii erkek, 23 (%46)’s kiz idi.
Kontrol grubunun 17 (%57)’si, kiz 13 (%43)’ 0 erkekdi. Hastalarin ortalama yas 12,59+4,53 yil idi. Kontrol grubunu yas ortalamasi
13,216,02 yil idi. Ortalama VKI 19,42+5,12 kg/m2, kontrol grubunu 20,27+3,12 idi. Hasta grubunun ortalama eGFR 32,5+21,4
mL/min/1.73m2 iken kontrol grubunu 121,5+21,4 ml/min/1.73m2 iki grup arasinda anlamli fark vardi (p=0,001). iki grup arasinda
lipitler, Sed, CRP, kan basinglari arasinda fark yoktu (p<0.05). Hasta ve kontol grubunda SVKI, PWV, Aix ve cIMT degerleri
karsilastirildi KBH olan hastalarda ortalama Aix ve PWV degerleri kontrollerden daha ytiksek (Aix; KBH 32,81+11,11, saglkli kontrol
6,74 * 6,58, PWV; KBH 7,31%4,34, saglikli kontrol 3,42+3,01) bulundu sirasiyla (p=0.02, p=0.03). Hasta ve kontrol grubu arasinda
immiinolojik sitokinler diizeyleri karsilastirildiginda IL-8 diizeyi KBH ¢ocuklarda daha yiiksek saptandi arasinda istatiksel olarak
anlamli fark saptandi (p=0.001). Treg hiicreleri KBH’inda daha yiiksek saptandi istatiksel olarak anlamli fark saptandi. (Hasta
7,52%0,51 ve kontrol 3,63+0,42) (p=0,002) (Tablo 1).

Sonug: Kronik bébrek hastalarinda ti¢ aydan daha uzun siire eGFR'nin <50 mL/min/1.73m2 inmeye basladiginda daha dislipidemi
olmadan kaba inflamasyon kriterlerinde artig gériilmeden PWV ve Aix bozuklugu gériilmektedir bu ddnemde hastalarda IL-8
diizeyi ylikselmektedir. IL-8 pro-atherogenesisde rol oynayan bir sitokindir. Entodel lizerine etkisi oldugu bildirilmektedir. Bizim
sonuglarimiz ise KBH erken dénemde IL-8 endotel hasarina yol agcarak PWV ve Aix’i etkiledigini desteklemektedir. Bu baglamda
IL-8 antagonistleri erken dénem KBH KVS hastaligi gelisimini engellemekte kullanilabilirligini akla getirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Endotel disfonksiyonu, IL-8
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Hasta ve kontrol grubunun kardiovaskiiler hastalik bulgulari ve immiinolojik sitokinlerinin karsilagtirmasi

Degisken
Yag (y1l)

VKI (kg/m2)
SKB (mmHg)
DKB (mmHg)
CRP (mg/dl)
ESR (mm/h)

Total Kolesterol (mg/dl)
Trigliserit (mg/dl)

HDL kolesterol (mg/dl)
LDL kolesterol (mg/dl)

Ure (mg/dL)

Kreatinin (mg/dL)
Homosistein (umol/L)

eGFR (mL/min/1.73m2)

SVKI (g/m2.7)
PWV (m/s)
Aix (%)
cIMT(mm)
IL-10 pg/mL
IL-13 pg/mL
IL-8 pg/mL
TGF-B1 pg/mL
Treg (%)

Hasta (n=50)
12,59%4,53
19,634,94
119,40+11,03
72,40%16,59
0,34%0,43
36,61x35,63
220,20%74,14
112,40%117,07
51,56+18,83
128,33+75,72
132,52 £ 59,25
2,18 £1,35
17,01%3,12
32,52+21,42
22,23+7,86
7,31%4,34
32,81£11,11
0,48+0,06
15,84+58,24
4,25%9,55
568,48£487,35
59,93%149,53

7,52£0,51

Kontrol (n=30) p

13,21%6,02
20,27%3,12
109,76+13,89
71,21%10,41
0,11£0,73
34,21£39,42
210,82+147,31
104,27+113,58
44,40%19,34
98,75+37,96
12,03 2,34
0,34 + 0,62
10,25 * 6,01
121,51£21,42
20,01%9,19
3,42%3,01
6,74 + 6,58
0,44%0,08
4,27%10,18
10,39+36,41
33,67£47,47
65,59+182,23

3,63%0,42

0,37
0,47
0,16
0,23
0,45
0,71
0,29
0,08
0,09
0,32
0.03
0,02
0.69
0,001
0,15
0,03
0,02
0,63
0,28
0,11
0,001
0,35

0,002

VKI: Viicut kitle indeksi, SKB: sistolik kan basinci, DKB: diastolik kan basinci, CRP: C- reaktif protein, ESR: Eritrosit sedimentasyon hizi,
HDL: High Density Lipoprotein, LDL: Low Density Lipoprotein, eGFR: Tahmini glomeriiler filtrasyon hiz, SVKI: sol ventikil kitle indeksi,
cIMT: karotis intima media kalinlig1, Aix: augmentasyon indeksi, PWV: nabiz dalga hizi, TGF-81:T{imér Nekrozis Faktér-61, IL-8:
interl6kin-8, IL-10: interlékin-10, IL-13: interl6kin-13, Treg:T regiilatér hiicre
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[S-16]
Mikrolitiaziste ilag Baslamada Acele Etmeyelim: Cok Merkezli Bir Yillik izlem

Harika Alpay', Sebahat Tiilpar?, Funda Bastug?, Giilay Demircin?, Ayse Agbas®, Atilla Gemici®, ibrahim Gokce', Zeynep Yiiriik
Yildinm?, Ziibeyde Giindiiz®, ©zlem Cam Delebe’, Burcu Bulum?, Bahriye Atmis®, Mehtap Sak’, Kenan Yilmaz'", Bagdagiil Aksu®,
Nimet Patat Oner?, Binnaz Celik?, Serra Siirmeli Déven", Pelin Ertan®, Elif Comak®, Yesim Ozdemir Atikel', Esra Karabag Yilmaz",

Midhat Elmaci®®

'Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*SBU, Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B8liimii, istanbul
3SBU Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&limdi, Kayseri

“TOBB Ekonomi ve Teknoloji Universitesi Hastanesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara

5SBU Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Blimd, istanbul

®SBU Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji Bliimdi, Erzurum
7istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

8Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

9Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Cocuk Nefroloji B&limdi, istanbul

"°Balikesir Universitesi Saglik Arastirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Nefroloji BD, Balikesir
"Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Manisa

BAkdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

*“Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélimdi, Eskisehir

Sistanbul-Cerrahpasa Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
*®Konya Dr Faruk Stikan Dogum ve Cocuk Bakimevi, Cocuk Nefroloji Bolimii, Konya

Giris: Literatiirde mikrolitiazisi konu alan sinirli sayida galisma bulunmaktadir. Birkag galismada mikrolitiazisin biyiik oranda
izlemde spontan olarak diizeldigi raporlanmistir. Bu galismada mikrolitiazisli hastalarin metabolik risk faktérlerinin ve dogal
gidisinin ortaya konmasi amaglandi.

Yéntem: Cok merkezli bu ¢alismada mikrolitiazisli hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar 6zellikleri ve bir yillik izlemleri
retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Toplam 588 hastanin 323’ (%55) erkekti. Tani yasi 0,5-209 ay, ortanca 7 ay idi. Tani aninda olgularin 269’u 12 ayin
altindayd.. Hastalarin %35,9’u rastlantisal bir sekilde, %28,2’si ise huzursuzluk semptomu ile bagvurdugunda tani almisti. Olgularin
%55,6’sinda ailede bébrek tasi hikayesi vardi. Hastalarin cogunda idrar mikroskopisinde &zellik yoktu. En sik metabolik risk
faktord, bagvuru yasi 12 ay altinda olanlarda hiperkalsitiri, yast >=12 ay olanlarda ise hiperiirikoziiri idi. Hastalarin sadece %1,7’sine
(n=10) cerrahi tedavi uygulanmisti. Tim hastalar i¢inde bir yillik izlemi olanlarda (n=369) 12. ayin sonunda tas %76,4’tinde yoktu,
%6,5’inde regresyona ugramisti, %7,3’tinde stabil kalmis, %9,8’inde progresyon géstermisti. Hastalarin 306’s1 hidrasyon énerisi
haricinde herhangi bir tedavi almamisti, bu hastalarin 3., 6., 9. ve 12. aylardaki tas agisindan durumlari Tabloda verildi, 12. ayin
sonunda hastalarin %80,4’linde tas yoktu.

Sonug: Mikrolitiazis cogunlukla iyi gidisat géstermektedir ve zaman iginde rezollisyon orani artmaktadir. Bu nedenle
mikrolitiazisli hastalarda medikal tedavi vermek i¢in acele edilmemelidir, ancak izlemde tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: mikrolitiazis

Tablo

3.ay (n=258) 6.ay (n=207) 9.ay (n=196) 12.ay (n=189)
n (%) n (%) n (%) n (%)

Tas yok 96 (37,2) 135(65,2) 147 (75) 152 (80,4)

Tas durumu

Regresyon 50(19,4)  16(7,7) 15(7,7) 12(6,3)
Stabil 66 (25,6) 37(17,9) 20 (10,2) 11(5,8)
Progresyon 46 (17,8)  19(9,2) 14(7,1) 14(7,4)

Tedavi almamis mikrolitiazisli hastalarin tas acisindan gidisati
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[S-17]
Boyutlari 3-10 Mm Arasinda Olan Uriner Sistem Taslarinda Medikal Tedavinin Etkinligi: Cok Merkezli Bir
Yillik izlem

Funda Bastug', Harika Alpay?, Ayse Agbas?, ismail Dursun?, ibrahim Gokce?, Zeynep Yuriik Yildinm?, Atilla Gemici®, Kenan Yilmaz’,
Mehtap Sak?, Neslihan Giinay*, Binnaz Celik', Midhat Elmaci®, Serra Siirmeli Dven?, Sebahat Tiilpar™, Giilay Demircin", Bagdagiil
Aksu, Esra Karabag Yilmaz®, Elif Comak®, Burcu Bulum™, Ozlem Cam Delebe®, Pelin Ertan®, Burcu Yazicioglu', Yesim Ozdemir

Atikel"

'SBU Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji Béliimii, Kayseri

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3SBU Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Blimii, istanbul

“Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

Sistanbul Universitesi, istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

®SBU Erzurum Boélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji Bliimdi, Erzurum
7Balikesir Universitesi Saglik Arastirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Nefroloji BD, Balikesir
8Konya Dr Faruk Siikan Dogum ve Cocuk Bakimevi, Cocuk Nefroloji Béliimii, Konya
“Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

°SBU, Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&IGmidi, istanbul
"TOBB Ekonomi ve Teknoloji Universitesi Hastanesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara
Pistanbul-Cerrahpasa Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
BAkdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

“Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Cocuk Nefroloji Blimdi, istanbul

>Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Manisa

*Gazi Universitesi Tip Fakltesi, Gocuk Nefroloji BD, Ankara

"Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélimii, Eskisehir

Amag: Calismamizda boyutlari 3-10 mm arasinda olan Uriner sistem taslarinin demografik, laboratuvar, klinik &zelliklerinin
incelenmesi ve medikal tedavinin etkinliginin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yéntem: Toplam 17 merkezden, en az 3 ay izlenmis, tas boyutu 3 mm’nin Gstd ile 10 mm ve altindaki 625 hasta verisi retrospektif
olarak incelendi. Sistintiri (n=25, %4), primer hiperoksaliiri (n=15, %2,4) ve nefrokalsinoz (n=17, %2,7) tanili olgular ve girisim yapilan
olgular (n=108, %18) calismadan diglandi. Calismaya alinan toplam 466 hastanin demografik 6zellikleri, metabolik risk faktérleri,
medikal tedavi ve bir yillik izlem sonuglari incelendi. idrar alkalinizasyon tedavisinin etkinligi demografik dzellikler, metabolik risk
faktorleri ve tas boyutu agisindan degerlendirildi. Bir yillik izlem sonucuna gére hastalar grup1 (tasi kaybolanlar ile tas
boyutu/sayisi azalanlar) ve grup2 (tasi stabil kalanlar ile tas boyutu/sayisi artanlar) olarak iki gruba ayrildi.

Bulgular: Toplam 466 hastanin 261’i (%56) erkekti, yas ortancasi 13 aydi (0,4-204 ay), olgularin 261’i (%56) stit cocuguydu. En sik
basvuru sikayeti siit cocuklarinda baska nedenle yapilan ultrasonografi (%36) veya huzursuzluk (%32) iken daha biiytik ¢ocuklarda
karin agrisiydr (%33). Olgularin %67’sinde tas boyutu <=smm idi, %48 inde alt pol tasi ve %261’inde ¢oklu tas mevcuttu. Metabolik
risk faktorleri; hipositratiiri %26 (n/n=99/386), hiperkalsitiri %22 (n/n=97/441), hipomagneziiri %220 (n/n=45/361), hiperirikoziri %18
(n/n=64/361), hiperoksaliri %16 (n/n=61/386) idi. Hastalarin %70’ idrar alkalinizasyon tedavisi, %3’ tiazid tedavisi almisti, %28’
hidrasyon onerisi ile izlenmisti. Bir yillik izlemi olan 274 hastanin %34’inde tas kaybolmustu, tas boyutu/sayisinda azalma, stabil
kalma, artis oranlari ise sirasiyla %21, %36, %9 idi.

Sut cocuklarinda D vitamini kullanimi (sirastyla %52, %11), D vitamini diizeyi yiiksekligi (>30 ng/ml, sirasiyla %56, %31), coklu tas
oranlari (sirastyla %72, %47) ve potasyum sitrat tedavisi baslanmasi (sirasiyla %76, %63) daha sikti (hepsi icin p<0,01). Bir yillik izlem
sonunda siit qocuklarinda tassizlik oranlari (sirasiyla %40, %23) daha yiksekti (p=0,02).

Medikal tedavi alanlar (n=333) ile sadece hidrasyon 6nerisiyle izlenen grup (n=133) karsilastirildiginda medikal tedavi alan grupta
slit cocugu (sirasiyla %60, %46; p=0,007), alt pol tasi (sirastyla %51, %41; p=0,04) ve ¢oklu tas (sirasiyla %67, %47; p=<0,001) oranlari
daha yiiksekti. Metabolik risk faktérlerinden hiperkalsilri (sirastyla %25, %16; p=0,04), hipertrikoziri (sirasiyla %32, %9; p=<0,001),
hipositratiri (sirasyla %22, %6; p=<0,001) de medikal tedavi grubunda daha yiiksek oranda saptanmisti. Tassizlik veya tas
boyut/sayi agisindan bir yil sonundaki durumlari benzerdi.

Sadece alkalinizasyon alan hastalar (n=333) incelendiginde, bir yillik izlem sonunda grup1’de D vitamini alimi (sirasiyla %41, %23;
p=0,02) ve hiperkalsitiri oranlari (sirasiyla %32, %14; p= 0,003) yliksek oldugu gorildi. Grup2’de ise alt pol tasi orani (sirasiyla %79,
%33; p<0,001) daha ylksekti. Tas boyutu <=5mm olanlar ile >5mm olanlarin alkali tedavi sonrasi bir yillik izlem sonuglari benzerdi;
tassizlik oranlari sirasiyla %37, %26 idi.

Tartisma: Alkalinizasyon tedavisi gogunlukla metabolik risk faktorii saptanan hastalarda tercih edilmisti. Alkalizasyon tedavisi D
vitaminine bagl hiperkalsiiri tedavisinde etkin, ancak alt pol taslarinin tedavisinde diisiik etkinlikte saptand.

Anahtar Kelimeler: tirolitiazis
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[S-18]
Primer Monosemptomatik Enurezis Nokturna Etyopatogenezinde idrarda Pge2 ve iyon Atiliminin Rolii

Ferah S6nmez, Emel Tiirk, Cigdem Yenisey
Adnan Menderes Universitesi

Bu calismada idrar Na, Ca, osmolalite ve PGE2’nin primer monosemptomatik enlrezis nokturna (PMEN) etyopatogenezindeki
roliiniin arastirilmasi amaglanmistir. Calisma grubunu PMEN tanisi alan, en az 6 aydir hicbir tedavi almayan, rassal segilen, yas
ortalamasi 9,2+3,0 yil ( 5-15 yas) olan 51 olgu, kontrol grubunu baska hicbir hastaligi ve gece isemesi olmayan, rassal segilen
benzer cinste, yas ortalamasi 10,1%4,0 yil ( 5-15yas) olan 40 olgu olusturdu. Hasta grubunun yapilan klinik degerlendirmeleri ve
6nceden ayirici tani igin yapilmis olan tetkik sonuglari kaydedildi. Calisma grubunun doldurdugu giindiiz ve gece iseme
ginliklerinden tahmini mesane kapasitesi ve maksimum iseme hacmi hesaplandi. Tim olgular yatirilarak 30 mg/kg/gin sivive 3
mmol /kg/ giin sodyum alacak sekilde diyetleri ve 2/3’sini saat 16:00’dan 6nce, saat 1/3’ini 16:00’ dan sonra alinacak sekilde sivi
alimlari ayarlandi. Saat 08:00 - 20:00 arasi toplanan idrar voliimii hesaplanarak ‘giindiiz idrar voliimi’olarak, saat 20:00-08:00
arasi toplanan idrar voliimii hesaplanarak ‘gece idrar voliim{i’olarak kaydedildi.. Hasta ve kontrol grubunda ayri ayri olmak tizere
glindiiz ve gece idrarinda osmolalite, sodyum (ISE yéntemi), kalsiyum (spektrofotometri yéntemi) ve pGE2 (ELISA yéntemi) ile ve
ayni arastirmaci tarafindan ¢alisildi. Ki-kare, Mann Whitney U, eslestirilmis t testi, Wilcoxon ve korelasyon testleri ile istatistiksel
olarak degerlendirildi. Calisma grubunun %31,4’tinde iki ve daha fazla gece idrar kagirma sikayeti ve %23,5’ inde nokturnal politiri
saptandi. Gece idrar Na atilimi PMEN’lilerde (39,8+30,2 mEg/giin) kontrol grubuna (27,5+22,2 mEq/giin) gére anlamli yiiksek
bulundu (p=0,007). Hem gece ve hem giindiiz idrar Ca ve osmolalitesi agisindan PMEN ve kontrol grubu arasinda fark
saptanmadi.PMEN’li cocuklarda idrardaki pGE2 atilimlari(pg/ml), hem glindiiz (396,8+213,1), hem gece (628,1+617,3 olmak lizere
kontrol grubuna (gtindiiz:, 213,5+145,3, gece: 286,8+180,7) gore istatistiksel olarak yiiksek saptandi (p<0,01). Gece idrarlarinda Na
ve Ca atihmlarinin nokturnal politirisi olanlarda( Na: 62,7+43,5 Ca: 39,1+31,3) olmayanlara gore (Na: 32,8+20,8, Ca: 18,1+15,2 )
istatistiksel olarak anlamli yiiksek bulundu ( Na igin p=0,004, Ca i¢in p:0,007). Gece iki ve ikiden fazla idrar kagiranlarda pGE2
diizeyleri hem giindliz (442,6+317,1), hem gece( 830,5£1008,2 ), gece bir kez iseyenlere gére hem giindiz (375,2+142,3 ), hem
gece (532,8+273,2) istaiksel olarak yiiksek bulundu ( glindiiz P=0,006, gece P= 0,034).Sonug olarak, PMEN olusmasinda idrarla Na
ve pGE2 atiliminin roli olduguy, idrarla Ca ve osmolalitenin etkisi olmadigi goriisiine varildi. PMEN etyopatogenezinde rol oynadig
duslinilen mesane diiz kaslarindaki diizensiz kasilmalara bébrek toplayici kanallarindan ve/veya mesaneden salgilanmasi artan
pGE2’nin yol agmis olabilecegi kanisina varildi.

Anahtar Kelimeler: enlirezis nocturna, PGE2
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[S-19]
Alt Uriner Sistem Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesinde Uroflov ve inoflov Karsilastiriimasi

Fatma Devrim, Nida Dingel
izmir SBU.Dr.Behcet Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Hastanesi,Cocuk Nefroloji Klinigi,izmir

Giris: Uroflovmetrik ¢alismalar alt Giriner sistem disfonksiyonu tanisinda kullanilan non invaziv yéntemlerdir. Ancak tiroflovmetri
cihazlariile yapilan tetkikte hasta laboratuvar ortaminda iseme yapmak durumunda olup, hastanin mahremiyeti
korunamamaktadir. Akilli roflovmetri cihazi olarak piyasaya siirtilen inoflovmetri cihazi ise tetkik sirasinda hasta ve cihazin kapali
bir ortamda tek kalabilmesi yontemi ile calismaktadir. Bu ydntem hasta mahremiyetini korumakta, dolayisiyla hastanin tetkik
sirasinda dis ortadan etkilenip yanlis sonuglar vermesini engellemektedir. Calismamizda hastalar tiroflov ve inoflov ile
degerlendirilmis, iki cihazin karsilastirilmasi amaglanmuistir.

Materyal-Metod: Calismamizda hastanemiz Nefroloji Klinigi biinyesindeki Urodinami Laboratuvarinda iiroflov ve inoflov yapilan
100 hasta degerlendirilmistir. Hastalara ayni giin icerisinde dnce roflov sonra inoflov uygulanmistir. ik cekimler gravimetrik
tiroflovmetri cihaziyla, ikinci ¢ekim ayni firmanin akilli iroflovmetri cihaziyla (Uroscan inoflov Akilli Uroflovmetri, Aymed, Tiirkiye)
yapilmistir.

Bulgular: Calismamizda toplam 100 adet iiroflov ve inoflov ¢ekilen hasta katildi. Hastalarin 41’ erkek, 59’u kiz olup, ortalama yas
8,6+3,2 (3- 17 araliginda) yil idi. Maksimum idrar akim hizi (Qmax.) ortalamasi tiroflov 6l¢timinde 15.5ml/sn, inoflov Slciimiinde
20.25 ml/sn idi (p<0.001). Ortalama idrar akim hizi (Qaver.) ortalamasi tiroflov 6l¢ctimiinde 3.6 ml/sn, inoflov Sl¢iimiinde 5.9 ml/sn
idi (p=0.002). Uroflov ve inoflov Qmax. ve Qaver. degerleri icin Spearman korelasyon testi uygulandiginda iki test arasinda disiik
derecede, istatistiksel olarak anlamli pozitif korelasyon oldugu ( Qmax. icin; rS (8)=.391, p=.000) (Qaver. icin; rs(8)=.297, p=.003)
goriildi. Bland-altman testi Uroflow ve inoflow testleri arasinda Q aver. degerleri arasinda ortalama fark -1,7(%95 Cl, -13,8 ila 10,4)
oldugu ve ¢ogu noktalarin o cizgisinde yogunlastig ve sadece %2.08’inin %95 giliven araligi disinda oldugu goriildi. Ayrica Qmax
degerlerinin iki test arasinda ortalama farkin -4.5((%95 Cl,-25,1ila 16,2) oldugu ve % 6.25’nin gliven araligi disinda oldugu ve
bunlarin % 83.3’linlin kiz cocuklarinda oldugu gérdld.

Sonug: inoflov ve iiroflov ile yapilan degerlendirmelerde, iki tetkik arasinda pozitif korelasyon géstermistir. Ozellikle inoflow ile
6lciilen degerlerin ortalama farklarin daha yiiksek olmasi, iseme gibi dis uyaranlardan etkilenen bir degerlendirme igin
mahremiyeti koruyan yénde avantaji agir basan inoflovun etkinligini vurgulanmustir.

Anahtar Kelimeler: iseme, tiroflov
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[S20]

Primer Monosemptomatik Nokturnal Eniirezisli Cocuklarda ve Annelerinde Depresyon Egilimleri ve
iliskili Faktérler

Raziye Merve Yaradilmis', Bahar Biiyiikkaragéz®, Aysun Galtik Yilmaz?, Asli Celebi Tayfur?

'Kegioéren Egitim ve Arastirma Hastanesi,Cocuk Saglig ve Hastaliklari, Ankara
*Kegi6ren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Ankara

Giris: Nokturnal enurezis cocukluk ¢aginin en sik goriilen nefrolojik / Girolojik sorunudur. Bes yasindan biyiik ¢cocuklarda uyku
sirasinda aralikli idrar kagirma olarak tanimlanmaktadir. Bu hem ¢ocuklarin hem de annelerinin sosyal ve duygusal hayatini
olumsuz yénde etkilemektedir.

Amag: Bu ¢alisma primer monosemptomatik enirezis tanili cocuklarda ve annelerinde depresyon 6lgekleri kullanilarak depresyon
egilimlerini degerlendirmek ve depresyon (izerinde etkili olabilecek faktdrleri belirleyebilmek amaciyla yapilmistir.

Calisma tasarimi: Primer MNE tanisi alan 6-17 yaslari arasinda 120 ¢cocuk ve anneleri ¢alismaya alindi (hasta grubu). Kontrol
grubunu benzer yas grubundaki 109 saglikli gocuk ve anneleri olusturdu. Calismadaki biitiin cocuklara Cocuk Depresyon
Envanteri ve annelere Beck Depresyon Envanteri uygulandi. Hasta ve kontrol grubundaki cocuklar ve anneler depresyon
olceklerinden aldiklari puanlara gére karsilastirildi. Sosyodemografik fakt&rlerin depresyon 6lgek puanlar {izerindeki etkisi de
incelendi.

Bulgular: Primer MNE ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin yas ortalamasi sirastyla 8.83 * 2.17 ve 9.34 * 2.17 idi (p> 0.05). Hastalarin
cogunlugu erkekti (% 59.3, n = 72). Primer MNE'li ocuklarin annelerinin BDI skorlari minér depresyon ile uyumluydu ve kontrol
grubundaki annelere gére anlamli derecede yliksek bulundu (13.77 ve 9.87, p = 0.002). Ayrica, primer MNE'li cocuklarin CDI
skorlart da (normal sinirlarda olmasina ragmen) kontrollerden anlamli olarak yiiksekti (p = 0.031). Annelerin ve ¢ocuklarinin
depresyon puanlari, hem hasta hem de kontrol grubunda pozitif yénde korelasyon gésterdi (hasta ve kontrol grubu icin; sirasiyla
r=0.428; p =0.000 ver = 0.454; p = 0.000). Hem annelerin hem de ¢ocuklarin egitim diizeyi ve ailenin aylik geliri primer MNE'li
grupta depresyon puanlarini etkileyen ana faktorlerdi.

Sonug: Calismamizda primer MNE'li grupta, 6zellikle annelerin ruh halini olumsuz yénde etkiledigi bulunmustur. Depresyon
gelisimine katkida bulunan diger faktorler diisiik sosyoekonomik gelir ve egitim diizeyidir. Diisiik sosyoekonomik ve sosyo-
kiiltlrel seviyelerden kaynaklanan yanlis ebeveyn tutumlari aile dinamiklerini olumsuz yénde etkilediginden, 6zellikle annenin
egitiminin, egitimle beraber artan annelerin farkindaliginin, primer MNE'li cocuklarin yénetiminde hayati 6nem tasidigina
inaniyoruz.

Anahtar Kelimeler: Depresyon, eniirezis
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[S-21]
Monosemptomatik ve Monosemptomatik Olmayan Eniirezis Noktiirnali Cocuklarda Serum Copeptin ve
Kortikotropin Releasing Faktor Seviyelerinin Degerlendirilmesi

ilknur Girisgen', Esin Cicek Avcr?, Selcuk Yiksel', Hande Senol?
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig Ve Hastaliklari Cocuk Nefroloji BD
*Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya AD, Denizli

3Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik AD, Denizli

Amag; Eniirezis noktiirna, 5 yasindan itibaren uykuda istemsiz olarak idrar kagirma olup, tedavi edilmediginde cocuk ve ailesinde
sosyal ve psikiyatrik problemlere yol agan bir durumdur. Monosemptomatik ve monosemptomatik olmayan endiiresis noktiirna
olmak tzere iki alt gruba ayrilir. Eniirezis noktiirnanin etyolojisinde birden ¢ok fakt&r rol oynar. Bazi biyomarkirlarin
monosemptomatik entirezis noktiirna da roll oldugu ge¢miste yapilan ¢alismalarda gésterilmistir. Monosemptomatik ve
monosemptomatik olmayan eniirezis noktiirnanin ayinmi tedavi yaklasimi agisindan 6nemlidir. Calismamizdaki amacimiz serum
copeptin ve kortikotropin releasing faktoriin (CRF) entirezis noktirna alt tiplerindeki seviyelerini degerlendirmektir.
Materyal-metod; Yiizondokuz entirezis noktirna tanil (5-16 yas) cocuk ile 40 saglikli (5-17 yas) ¢ocuk ¢alismaya alindi. Endirezis
noktiirnali gocuklarin 49 tanesi monosemptomatik iken 70 tanesi monosemptomatik olmayan hastaydi. Copeptin ve CRF
diizeyleri ELISA yéntemi ile caligildr.

Sonuglar: Ortalama copeptin diizeyleri hem monosemptomatik hem de monosemptomatik olmayan eniirezis noktdrnali
cocuklarda kontrol grubuna gére anlamh diistik saptandi (41,4+21pg/ml, 39,3+20pg/ml, 51,01+11pg/ml, sirasi ile p<0.05). Ortalama
CRF diizeyleri hem monosemptomatik hem de monosemptomatik olmayan entirezis nokttirnali cocuklarda kontrol grubuna gére
anlamli dusuk saptandi (38,117 pg/ml, 37,118 pg/ml, 87,7£59 pg/ml, sirasi ile p<0.05). Monosemptomatik enlrezis nokttrnali
cocuklar ile monosemptomatik olmayan entirezis noktlrnal ¢ocuklar arasinda bu seviyeler acisindan anlamli fark saptanmadi.
Sonug olarak; Arjinin vazopressin (AVP) eksikligine bagli gece polilirisi monosemptomatik entirezis noktiirnanin en sik nedenidir.
Ancak AVP diizeylerinin él¢timi stabil bir molekdil olmadigr igin zordur. Copeptin AVP prekiirséri bir molekiil olup, daha stabil
oldugu icin 6lgiimi daha kolaydir. CRF hipotalamusta Barrington ¢ekirdeginden salinan bir nérohormon olup, mesanenin
parasempatik regiilasyonunda rol oynar. Literatiire bakildiginda monosemptomatik eniirezis nokturnali hastalarda copeptin
diizeylerinin ¢ahsildig iki calisma var iken, CRF diizeyinin calisildig tek calisma mevcuttur. Daha 6nce bu biyobelirteglerle ilgili
monosemptomatik olmayan noktiirnal eniirezisli hastalarda yapilmis calisma bulunmamaktadir. Calismamizda copeptin ve CRF
diizeyindeki bu degisiklikler bu belirteglerin eniirezis patogenezinde rol oynadiklarini ve ileride yapilacak calismalarda belki de
tedavide yol gosterici olabilecegini diisiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: copeptin, enlirezis nokturna
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[S-22]
Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu icin Tipik Bir Semptom Var Mi?

Mehmet Ali Ozen', Mehmet Tasdemir’, Murat Serhat Aygiin®, Isil Necef*, Emrah Aydin', limay Bilge?, Egemen Eroglu’
'Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Cerrahi ABD, istanbul

*Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD, Pediatrik Nefroloji BD, istanbul

3Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD, istanbul

*Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Psikiyatri ABD, Cocuk Psikiyatrisi BD, istanbul

Amag: Alt iiriner sistem disfonksiyonu (AUSD) sik bir hastalik olup okul ¢agi cocuklarinda %20 oraninda bildiriimektedir.
Semptomlarin subjektif olmasi nedeni ile tanisal yaklagimlarda heniiz bir sézbirligi bulunmamaktadir. Bu ¢alismada herbir AUSD
tipi ve iliskili olabilecek semptomlari tiroflovmetri/elektromiyografi (UF/EMG) testini kullanarak arastirmayi hedefledik.

Yéntem: Tek merkezli bu retrospektif calismada 2015-2018 yillari arasinda AUSD nedeniyle izlenmis olan 5-13 yas arasi cocuklar
degerlendirildi. Hastalar, iseme bozuklugu semptom skorlamasi, iseme giincesi, Bristol diski form skalasi ve UF/EMG kullanilarak
4 grup halinde [asin aktif mesane (AAM), disfonksiyonel iseme (Di), az aktif mesane (AzAM), primer mesane boynu
disfonksiyonu (PMBD)] degerlendirildi.

Bulgular: Bu ¢alismaya yas ortalamasi 7.1 yil olan (5-13 yil) 189 cocuk (78 kiz, %56) alindi. Demografik verileri arasinda istatistiksel
agidan 6nemli fark yoktu (p>0,05). Ana belirtiler Tablo 1 de 6zetlenmis olup gruplar arasinda yalnizca kabizlik ve idrara baslama
siiresinde gecikme “hesitancy” bakimindan anlamli fark saptandi. (p<.001). idrara baslamada gecikme hissi PMBD grubunda
%89,4, kabizlik ise Di grubunda %78,6 oraninda mevcuttu.

Sonug: Klinisyenler tarafindan siklikla tipik semptomlar 6ngériilmekle birlikte bu calismada, kabizlik ve baglayamama hissi disinda
AUSD igin tipik semptom yoktu.

Baslangi¢ degerlendirmesinde Bristol diski skalasi yaninda subjektif semptomlar yerine tekrarlanan UF/EMG’ler ile degerlendirme
yapmayi 6nermekteyiz.

Anahtar Kelimeler: iseme bozuklugu, pelvik taban hastalig
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Alt iiriner sistem hastaliklarinda basvuru belirtileri

Sik iseme “frequency”

Sikisma “urgency”

Glindiiz idrar kagirma

Gece idrar kagirma

Baslamada gecikme “hesitancy”
Kesik iseme “Intermittancy”
Kabizlik

Postmiksiyon rezidii
>20 ml, 7-13 yas
>10 ml, 5-6 yas

Fonksiyonel mesane kapasitesi

AAM, Asiri aktif mesane; AzAM, az aktif mesane; Di, disfonksiyonel iseme; PMBD, primer mesane boynu disfonksiyonu

AAM Di
n=91 n=61

47(51,6%)  32(52,4%)
59(64,8%) 38(62,2%)
54(59,3%) 38(62,2%)
24(26,3%) 13(21,3%)
o(0%) 9(14,7%)
23(25,2%)  31(50,8%)
22(24,1%) | 48(78,6%)

20(22,0%) 30(49,1%)

37(40,6%) 19(31,1%)

AzAM
n=18

4(22,2%)
6(33,3%)
6(33,3%)
4(22,2%)
4(22,2%)
10(55,5%)
5(27,7%)

10(55,5%)

o(0%)

PMBD
n=19

5(26,3%)
7(36,8%)
5(26,3%)
3(15,7%)
17(89,4%)
4(21,0%)
3(15,7%)

4(21,0%)

3(15,7%)
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[S-23]
Miyelodisplazili Cocuklarda Ayni Seansta Ardisik Yapilan Dolum Sistometrisinin Anlami Var Midir?

Raziye Ergiin', Cagri Akin Sekerci®, Bahriye Atmis?, Atila Gemic?, Yiléren Tanidir*
'Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Urolojisi Klinigi

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji AD, Cocuk Urolojisi BD

3Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji AD

Amag: Miyelodisplaziye bagli gelisen nérojenik mesane fonksiyon bozuklugu olan ¢ocuklarin alt Griner sistem fonksiyonlarinin
degerlendirmesinde trodinamik ¢alismalar altin standart yontemdir. Bu ¢alismamizda ayni seansta ardisik yapilan dolum
sistometrilerinin degerinin belirlenmesi amaglanmistir.

Materyal-Metod: Haziran 2017-Aralik 2018 tarihleri arasinda hastanemizin Cocuk Urolojisi Kliniginde ayni seansta ardisik {i¢ kez
dolum sistometrisi yapilan miyelodisplazili cocuklar ¢alismaya dahil edilmistir. Her (g sistometri arasindaki maksimum detriisér
basinci (MDB), maksimum mesane kapasitesi (MMK), detrusor kagirma ani basinci (DKAB), rezidiil idrar hacmi ve MMK’nin yasa
gore beklenen orani karsilastirldi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 80 ¢ocugun yas ortalamasi (medyan; IQR) 4,3; 5,8 yildi. Cocuklarin 39’u (%48,75) kiz, 41%i (%51,25)
erkekti. Primer patoloji 69 (%86,3) cocukta miyelomeningosel, 9 (%11,25) cocukta okdlt spinal disrafizm ve 2 (%2,45) ¢ocukta sakral
ageneziydi. Lezyon 73 (%91,75) ¢ocukta lumbosakral seviyede, geri kalan 7 (%8,75) cogukta ise diger seviyelerdeydi. 46 (%57,5)
cocukta ventrikiloperitoneal sant, 54’tinde (%67,5) motor defisit vardi. 15 (%18,8) cocuk ise antikolinerjik tedavi aliyordu. Birinci
dolum sistometrisinde &l¢tilen MDB ikinci ve tilinclisiine gére anlamli olarak yiiksekti (p:0,015, p:0,002). Birinci sitometrideki
DKAB degeri ise tigtinclistine gore anlamli olarak yiiksekti (p<0,001) (Tablo 1). Sistometriler arasinda MMK, rezidtel idrar ve
MMK’nin yasa goére beklenen orant ile ilgili istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (Tablo 1).

Sonug: Miyelodisplazili gocuklarin dolum sistometrisindeki bulgularin 6zellikle de nérojenik detriisor asiri aktivitesinin dikkatli
degerlendiriimesi gerekmektedir. Ayni seansta dolum sistometrisinin tekrar edilmesi daha giivenilir sonug elde edilmesini
saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Miyelodisplazi, dolum sistometrisi

Tablo 1. Dolum sistometrileri arasindaki degiskenlerin karsilastirmasi

1. Dolum 2. Dolum 3. Dolum

Sistometrisi Sistometrisi Sistometrisi degeri*

(n:80) (n:80) (n:80) pdeg

Median (IQR) Median (IQR) Median (IQR)
Maksimum Mesane Kapasitesi (ml) 71(91) 73,5 (99) 72(95) 0,286
Maksimum Detriis6r Basinci (cmH20) 38(41) 29,5 (45) 30,5 (39) 0,0001+,&
DKAB (cmH20) 34(45) 27,5 (41) 29,5 (36) <0,001#
Kompliyans (ml/cmH20) 3(7) 3(6,9) 4(8) 0,406
Rezidiel idrar (ml) 58,5 (110) 55 (101) 60 (105) 0,636
Maksimum Mesane Kapasitesinin Yasa Gore Beklenen 66,7 (63) 62 (61,8) 62,6 (63) 0,286*

Orani (%)
*Related samples Friedman’s two-way analyses of variance bay ranks. Maksimum Mesane Basinci: Pairwise Comparisons + Birinci
versus ikinci (p:0,015), & Birinci versus tictincii (p:0,002) ikinci versus liciincii (p:1,0) DKAB # Birinci versus (iciincii (p<0,001), Birinci
versus ikinci (p: 0,315), ikinci versus diciincii (p:0,059)




(FROLa, Uluslararasi Katthmii

\! Cocuk
E‘B 10 Nefroloji Kongresi

s 1 - 4 Mayss 2019 / La Blaachs Hotel, BODRUM

[S-24]
Alport Sendromu Tanili Hastalarda Genetik Analiz ve Yeni Mutasyonlar: Varyasyonlar Her Zaman
Masum Mu?

Neslihan Cicek', Nurdan Yildiz', Pinar Ata’, ibrahim Gékce', Mehtap Sak', Handan Kaya?, Harika Alpay"
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik BD, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji AD, istanbul

Giris: Alport sendromu (AS), tip 4 kollajenin a3,a4,a5 zincirlerini sentezleyen COL4A3, COL4A4, ve COL4A5 genlerindeki
mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikan ilerleyici bir bébrek hastaligidir. Alport sendromuna sebep olabilecek ve heniiz saptanmamig
yeni mutasyonlar olabilir. Bu ¢calismada mutasyon ve varyasyonlarin hastaligin fenotipine etkisini degerlendirmeyi ve saptadigimiz
yeni mutasyonlari bildirmeyi amagladik.

Hasta ve metodlar: Alport sendromu tanil hastalarimizin geriye déniik olarak klinik ve patolojik bulgularini, genetik analizlerini ve
genotip-fenotip iliskisini degerlendirdik.

Sonuglar: Otuz sekiz hasta (23 kiz, 15 erkek) ¢alismaya alindi. Basvurudaki ortalama yas ve ortalama izlem stiresi sirasiyla
9.14+4.31(2.9-17.4) ve 3.85%2.59(0.1-10.2) yil idi. Yirmi iki patolojik mutasyon, 24 varyasyon saptandi, sekiz hastada patolojik
mutasyon ve varyasyon birlikte saptandi. COL4A4(c.3979G>A; p.Val1327 Met) 20 hastada bulunan en sik saptanan varyasyondu.
Bu yirmi hastanin 13’inde patolojik mutasyon olmamasina karsin sekiz hastada proteiniri, tic hastada hematiiri, iki hastada
USG’de ekojenite artisi mevcuttu. Mikroskopik hematdiri ve masif proteintirisi olan bir hastada COL4A5(c.2870delC;
p.Pro9s57GInsf*39) hemizigot, makroskopik hematiiri ve nefritik proteintirisi olan diger bir hastada COL4A3(c.1015G>C;
p.Gly339Arg) yeni mutasyonlari saptandi. Nefritik dlizeyde proteindirisi olan bir hastada daha 6nce bildirilmemis heterozigot
COL4A3(c.3211-30G>A) varyasyonu tespit edildi. Proteiniirisi olan 19 hastanin altisinda mutasyon, 10’unda varyasyon saptandi, ti¢
hastada mutasyon ve varyasyon birlikte saptandi. Bu hastalarda en sik gériilen mutasyon COL4A3(c.3646G>A; p.Gly1216Arg),
varyasyon COL4A4(c.3979G>A; p.Val1327 Met) idi.

Cikarim: COL4A3(c.1015G>C; p.Gly339Arg) ve COL4A5(c.2870delC; p.Progs7GInsf*39) yeni mutasyonlarinin AS icin hastalik nedeni
olabilecegi ve daha 6nce benign olarak bildirilen COL4A4(c.3979G>A; p.Val1327 Met) varyasyonunun patojenik olabilecegi
distindlmastar.

Anahtar Kelimeler: Alport sendromu, genetik
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[S-25]
idiopatik Nefrotik Sendromlu 125 Hastanin Uzun Dénem Sonuglari ve Prognoza Etki Eden Faktérlerin
Literatiir ile Karsilastirilmasi

Mehtap Ezel Celakil, Merve Aktas Ozgiir, Kenan Bek
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD,Kocaeli

Giris: Idyopatik nefrotik sendrom(NS) cogunlukla steroide duyarli olmakla beraber sik tekrarlamasi ve steroid bagimli(SDNS) ve
direncli(SRNS) alt tipleri ile 6nemli bir hastaliktir. SRNS ve SDNS li hastalarin tedavilerinde giiclt kanitlara dayanan bir gorus birligi
olmamasi en énemli klinik zorluktur. Calismamizda, idyopatik NS tanili gocuklarda demografik, klinik ve prognostik verilerin
analizi amaglanmugtir.

Materyal-metod: Bu retrospektif caligmada, NS tanili cocuklarin dosyalari taranarak SPSS 20 (IBM) programi ile analiz edildi.
Normal dagilim goésteren degerler Kolmogorov-Smirnov testiile, prognostik faktor olarak arastirilan degerler igin cut-off degeri
ROC analizi ile, survival analizi ise Kaplan-Meier metodu ile yapildi.

Bulgular: Calismaya toplam 125 hasta dahil edildi(43 kiz, 82 erkek) (E/K: 1,9). Hastalarin median tani yasi 48 ay (12-192), takip
stireleri ise 50 aydi (20-204). 125 hastanin 64’tnin (%51,2) bazal tartisi >75 persentildi. Tani aninda 12(%9,6) hastada makroskopik
hematiiri, 9(%7,2) hastada AKI mevcuttu. Makroskopik hemattiri ile bagvuran 12 hastanin 8’inde, tanida hipertansiyonu olan
23(%18,4) hastanin 13’tinde, pulse steroid alan 31(%24,8) hastanin 20’sinde SRNS gelisti (p<0,001). Tani aninda 49 (%39,2) hastanin
albumin diizeyi<1,8gr/dl di. Takipte 27 (%21,6) hastada SRNS, 34 (%27,2) hastada SDNS, 10 (%8) hastada KBH gelisti. KBH gelisen 8
hastanin tani aninda pulse steroid ihtiyaci olan, 4 hastanin ise tani aninda makroskopik hemattdirisi olan hastalar oldugu
gorildi(p<o,05). Steroid disinda en az bir immunsupresif kullanan 60(%48) hasta vard. Biopsi yapilan 66(%52,8) hastanin
patolojik tanilari 14(%11,2) fokal segmental glomeruloskleroz(FSGS), 15(%12) mezengioproliferatif
glomerulonefrit(mesPGN),29(%23,2) minimal degisiklik hastaligi (MDH) olarak sonuglandi. Son durumda remisyonda izlenen
hasta sayisi 53(%42,4), sik relaps olan hasta sayisi 38(%30,4) iken takipsiz hasta sayisi 30(%24) du. Tani aninda obezitesi olan
hastalarda sik relaps oraninin ve SRNS gelisiminin anlamli olarak fazla oldugu gértildii (p<0.05). SDNS kiz hastalarda anlamli
derecede ytiksek bulundu (p<0,05). Tam remisyon agisindan anlamli etkisi bulunan parametreler ise ilk remisyon siiresi,
imunsupresif kullanimi ve tani anindaki albumin diizeyi oldu. ilk remisyon siiresi <5 ay ve tani aninda albumin diizeyi <1.8mg/d|
olan hastalar ile immunsupresif kullanimi olan hastalarin 5 yillik izlemde remisyon oranlari anlamli derecede disiik
bulundu(p<0.05). En uzun remisyon(15ay) siklosporin ile saglandi (tablo 1) ve 44 hastanin 1 tanesinde biopsi ile tani alan
siklosporin toksisitesi gelistigi gorildi. ik atak sonrasi relaps olmayan hasta sayisi ise sadece 9’du (%7,2).

Sonug: Calismamizda 125 idyopatik nefrotik sendromlu hastanin uzun dénem verileri ile remisyon tizerine etkili prognostik
faktorleri tartismayi amacladik. Steroid disindaki diger immunsupresiflerin kullanimi, pulse steroid ihtiyaci ve ilk remisyon siiresi
gibi bilinen prognostik faktérler disinda bizim hastalarimizda obezite, kiz cinsiyet ve serum albiimin (<1.8) diizeyinin renal
prognoza anlamli derecede etkileri oldugunu gérdiik.

Anahtar Kelimeler: idiopatik nefrotik sendrom, remisyon

immunsupresiflere gére remisyon siireleri

immunsupresif ilac | Hasta Sayisi  Remisyon Siiresi(ay olarak)

Siklosporin 44 15(1-108)
Tacrolimus 5 13(1-15)
Levamizol 24 8(1-84)
Rituksimab 10 8(1-13)
Siklofosfamid 28 6(1-48)

Mikofenolat mofetil 23 3(1-19)
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[S-26]

Henoch-Schénlein Purpura Nefriti ve Iga Nefropatisinin Klinik, Patolojik ve Uzun Dénem Renal
Prognozlarinin Karsilastiriimasi

Cihan Heybeli', Meral Torun Bayram?, Alper Soylu?, Ali Celik’, Siilen Sarioglu?, Salih Kavukqu®

'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi i Hastaliklart AD, Nefroloji BD

*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri AD, Pediyatrik Nefroloji BD
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji AD

Amag: Henonch Schénlein purpura nefriti (HSPN) ve IgA nefropati (IgAN)’li hastalarin klinik, patolojik ve uzun dénem renal
prognozlarini karsilastirmak.

Yéntem: Renal biyopsi yapilmis olan HSPN ve IgAN tanist ile izlenen hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Her iki grup
cinsiyet, basvuru anindaki yas, izlem siresi, albumin, rik asit, IgA ve proteindri diizeyleri, glomertiler filtrasyon hizi (GFH), renal
patolojik bulgular ve son vizitteki GFH ve proteiniri dlizeyleri agisindan karsilastirildi. Ayrica HSPN ve IgAN’li hastalarin baslangig
ve son vizitteki GFH ve proteindiri diizeyleri kendi icinde ayrica degerlendirildi.

Bulgular: Toplam hasta sayisi 54 idi: 38 (%70) HSPN ve 16 (%30) IgAN. HSPN ve IgAN grubu cinsiyet, tani yasi, izlem siresi,
baslangictaki kan trik asit, IgA diizeyleri, bébrek biyopsi bulgularindan endokapiller, ekstrakapiller ve mezangiyal proliferasyon,
tlibdler atrofi, interstisyel fibrozis ve IgA, IgG, C3 birikim diizeyleri bakimindan farkli degil idi. Ancak HSPN grubunda baglangictaki
kan albiimin ve hemoglobin diizeyi ile mezangiyal IgM birikim derecesi IgAN grubuna gére daha distik, proteindiri diizeyi ise daha
ylksek idi. Son vizitte her iki grubun protein(ri ve GFH diizeyleri benzer idi (Tablo 1). Ayrica her iki grupta son vizitte protein
diizeyi basvuru anindaki dlizeye gore belirgin azalmisti (72.1292.4 vs 5.8+5.2, 34.2+37.9 vs 5.9%5.9, p<0.005). Ancak her iki grupta
ortalama GFH’da bir azalma saptanmadi. Sadece bir HSPN hastasinda GFH’nin 60 ml/dk altinda oldugu belirlendi.

Sonug: HSPN ve IgAN arasinda klinik ve patolojik bazi farklliklar bulunmasina ragmen uzun siireli renal sonug her iki grupta
benzemektedir.

Anahtar Kelimeler: Henoch-Schonlein Purpura, IgA nefropatisi

Henoch-Schénlein purpura nefrit (HSPN)'li ve IgA nefropati (IgAN)’li hastalarin klinik ve patolojik bulgulari

Bulgu :i:g [Ng:z p-degeri
Tani yasi (yil) 8.9%3.6 9.8%4.5 0.555
izlem siiresi (ay) 78.7t67.1 | 86.8%61.5  0.669
Cinsiyet (E/K) 2117 12/4 0.146
Hemoglobin (g/dL) 12.141.3 13.3+1.2 0.003
Serum albumin, (g/dL) 4.0+0.6 4.4%0.5 0.005
Serum drik asit (mg/dL) 3.5%1.4 4.0%1.4 0.293
Serum IgA (mg/dL) 213%151 225+121 0.645

Proteindri (ilk) (mg/m?/saat)  72.1292.4  34.2#37.9  0.041

GFH (ilk) (mL/dk/1.73 m?) 104.3#36.0 91.2#22.6  0.113
Mezangiyal birikim*

IgA 2.17£0.56  2.560.81 0.071
1gG 0.56+0.73  0.88+0.72 | 0.112
IgM 0.44%0.56  0.88+0.81  0.049
a3 1.08+0.84  1.5%1.1 0.189
Oxford Siniflamasi

M1 21(55.3) 10 (62.5%)  0.579
E1 13(34.2%)  3(18.8%) 0.333
S1 12 (31.6%) 2 (12.5%) 0.184
Tr** 14 (36.8%)  8(50.0%)  0.454
Yas (son vizit; yil) 15.3%6.7 16.9%7.5 0.347

Proteindri (son) (mg/m?/saat) = 5.8+5.2 5.9%5.9 0.966

GFH (son) (mL/dk/1.73 m?) 110.4 25.9 | 104.5 +26.5  0.456

*Mezangiyal immiin birikimler semikantitatif olarak o=birikim yok, 1=+, 2=++, 3=+++ olarak degerlendirilmistir. **Oxford T skoru T2 olan hastaya rastlanmamustir.
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[S-27]
Tip 1 Diyabetes Mellituslu Cocuklarda Nefropati Tanisi icin Kullanilmakta olan Mikroalbuminiiri Siniri
Uygun Mu?

Seha Saygili', Aydilek Dagdeviren Cakir?, Nur Canpolat', Dildar Konukoglu?, Hande Turan?, Salim Caliskan’, Oya Ercan?, Olcay
Evliyaoglu?, Lale Sever'

'istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD

*istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji BD

3istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Biyokimya AD

Giris: Diyabetik nefropati (DN) diyabetik hastalarda, morbidite ve mortaliteden sorumlu en énemli komplikasyonlarindan biridir.
Klinikte DN tanist mikroalbumindrinin saptanmast ile konmaktadir. Bu calismada mikroalbumintiri ortaya ¢ikmamis olgularda,
diyabetik nefropatinin patogenezi ile iliskili olmasi olasi glomerdiler, vaskiiler, tubuler ve oksidatif stres belirteclerinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gerec ve Yontem: Bu tek merkezli kesitsel calismaya, Diyabetes Mellitus (DM) siiresi en az 2 yil olan toplam 94 tip 1 DM tanili olgu
alindi. Mikroalbumindrisi (idrar albiimin >30 mg/giin) oldugu belirlenen ve/veya RAAS blokaji yapilan olgular ¢alisma disinda
birakildi ve 79 olgu (48 kiz, yas ortalamasi 13,8+3,1 yil) ile calismaya devam edildi. Kontrol grubu yas-cinsiyet-VKi uyumlu 60 saglikli
cocuktan olusturuldu. Tim hasta ve kontrol grubunda 24 saatlik idrarda albumin, nefrin, angiotensinojen, transferin, VEGF-A,
KiM-1 ve 8-0x0-7,8-dihidro-2-deoksiguanozin (8-OHDG) diizeylerine bakildi. Tiim belirteclerin kreatinine oranlari hesapland. Hasta
grubunun son dl¢lilen HbA1c diizeyleri ile son yil HbA1c ortalamalari kaydedildi. Glomeruler filtrasyon hizi (GFH) serum kreatinin
ve sistatin C temelli CKiD formiilii ile hesaplandi.

Bulgular: Hasta ve kontrol grubunun demografik ve antropometrik verileri arasinda istatistiksel fark yoktu (Tablo 1). Tip 1 DM’li
hastalarin ortalama diyabet siiresi 7,2£3,2 yil idi. Kontrol grubu ile karsilastirildiginda diyabetli olgularin ortanca idrar
albiimin/kreatinin (p=0,018), anjiotensinojen/kreatinin (p=0,028), transferin/kreatinin (p=0,002) ve VEGF-

Alkreatinin (p=0,001) ylksekti (Tablo 1). Kontrollerin 90. persantili (16mg/giin) mikroalbumindri sinirt olarak alindiginda, bu sinirin
altinda mikroalbumintirisi olan diyabetik olgular (n=75) ile kontroller arasinda mikroalbumindri agisindan fark olmamasina
ragmen anjiotensinojen/kreatinin (p=0,011), transferin/kreatinin (p=0,001) ve VEGF-A/kreatinin (p=0,001) diyabetik olgularda
anlamli olarak yiiksekti. Dogrusal korelasyon analizinde, bu belirteglerin birbirleriyle pozitif iliskisi olmasina karsin (hepsi igin
p<0,05), diyabet siiresi, HbA1c ya da GFH ile iliskileri yoktu. idrar nefrin, KiM-1 ve 8-OHDG diizeyleri agisindan hasta ve kontrol
grubu arasinda fark yoktu.

Sonug: Kullaniimakta olan sinirin altinda mikroalbumindirisi (<30 mg/giin) olan olgularda idrar alblimini ile birlikte anjiotensinojen,
transferin ve VEGF-A diizeylerinin kontrol grubundan belirgin yiiksek olmasi kabul edilen mikroalbumindiri sinirindan daha 6nce
DN siirecinin basladigini géstermektedir. Mikroalbumindiri agisindan kontrollerden farkli olmayan diyabetik hastalarda da
anjiotensinojen, transferin ve VEGF-A diizeylerinin kontrol grubundan yiiksek olmasi bu belirteglerin mikroalbumindiri 6ncesi DN
déneminde kullanimlart agisindan umut vermektedir. Bu ¢alismanin sonuglari, diyabetik nefropatiyi daha erken taniyabilmemiz
icin halen kullanilan mikroalbuminiiri sinirinin gocuk hastalarda daha asagiya gekilebilecegini dislindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Diyabetik nefropati, mikroalbuminiri
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Tablo 1: Tip 1diyabetli hastalar ve saghkl kontrollerin klinik ve laboratuvar bulgulari

Tip1DM grubu  Kontrol grubu

(n=79) (n=60)
Yas, yil 13.8 £3.1 1342.3 0.07
Kiz cinsiyet, n (%) 48 (61) 34 (57) 0.62
Boy SDS 0.02 (-0.61; 0.74) -0.08 (-0.57; 0.57) 0.94
VKI SDS 0.05 *1.02 -0.08 £0.97 0.43
Puberte, n (%) 66 (84) 52 (87) 0.61
Albiimin, mg/giin 5.3 (4; 8.1) 4.4 (2.67; 6.5) 0.042
Albiimin, mg/gr kreatinin 8.1(5.8; 12.1) 6.5 (4.3;10.2) 0.018
Transferrin, ng/mg kreatinin 36 (23.5;58.7)  23.4(15.5;39.5)  0.002
KIM-1, ng/mg kreatinin 1.01(0.60;1.65)  1.15(0.66;1.84)  0.49
Nefrin, pg/mg kreatinin 119 (55.4; 225) 110 (54.2; 207) 0.67
VEGF-A, pg/mg kreatinin 166 (114; 202) 117 (75.1; 167) 0.001

Angiotensinogen, ng/mg kreatinin 0.77 (0.52;1.23) | 0.64(0.4;0.95)  0.028

8-OHDG, ng/mg kreatinin 49 (32.2; 88) 60.3(48.5; 84.7) 0.06

Veriler dagilimlarina gére ortalama=SS ya da ortanca (25p; 75p) olarak verilmistir.
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[S-28]
Cocuklarda Biyopsi ile Gsterilmis Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefritlerin Ozellikleri

Bahriye Atmis', Derya Cevizli', Gérkem Sahin®, Engin Melek', Aysun Karabay Bayazit'
'Cukurova Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Adana
*Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig ve Hastaliklar AD, Adana

Giris: Akut poststreptokoksik glomerulonefrit (APSGN) streptokoksik deri veya lst solunum yolu enfeksiyonlari sonrasinda
ortaya gikan gocukluk ¢aginin en sik akut postenfeksiy6z glomertilonefritidir. Bu ¢calismada amag klinik olarak APSGN tanisi alan
cocuklardan atipik seyirli oldugu icin bébrek biyopsisi yapilmis olan 15 cocuk hastanin klinik ve laboratuvar bulgulari ile tedaviye
yanit ve prognozlari degerlendirildi.

Gerec-Yontem: APSGN tanisi almis gocuklardan atipik seyirli oldugu icin bobrek biyopsisi yapilan ve patoloji tanilar diffiiz
proliferatif glomerilonefrit olan 15 ¢ocuk hastanin dosya kayitlari retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 15 hastadan 8’ (%53.3) erkek, 7’si (%46.7) kizdi. Hastalarin tani aninda ortalama yasi 11+3.8 (min: 6
max:17) yil idi. Basvuru aninda 13’inde (%86.7) 6dem ve hipertansiyon, 11'inde (%73.3) nefrotik diizeyde proteiniiri, 6’sinda (%40)
makroskobik hematdiri ve 3’tinde (%20) oligiri mevcuttu. Tim hastalarda gecirilmis tist solunum yolu enfeksiyonu 6ykdisti vardi.
Hastalarin basvuru anindaki ortalama BUN degeri 46.6+31.7 mg/dl, kreatinin degeri 1.4+0.7 mg/dl, eGFR degeri 51.4+24.3
ml/dk/1.73m2, alblimin degeri 2.7+0.3 g/dl, spot idrarda protein/kreatinin orani 3.6%3.1 mg/mg, kompleman C3 diizeyi 37.5+25.9
mg/dl, ASO 515+391 |U/L idi. Hastalarda nefrotik diizeyde proteindiri siiresi ortalama 29.2+25.5 giindii. Tedavide tiim hastalara sivi
kisitlamast ile furosemid tedavisi, buna karsin hipertansiyonu devam edenlere ek olarak enalapril verildi. Bir hastaya anirik
oldugu icin hemodiyaliz yapildi. Hastalarin 10’u (%66.6) steroid tedavisi aldi ve steroid kullandiklari siire ortalama 4.5+2.5 aydi.
Bobrek biyopsilerinde C3 boyanmasi %93.3’(inde, IgG boyanmasi %240’inda, C1q boyanmasi %33.3’tinde, IgM boyanmasi %26.6’sinda
ve IgA boyanmasi %20’sinde gériildii. Hastalarin son kontrollerinde ortalama BUN degeri 13.105.4 mg/dl, kreatinin degeri
0.56+0.14 mg/dl, eGFR degeri 117.6%32.3 ml/dk/1.73mz2, alblimin degeri 3.8+0.4 g/dl, spot idrarda protein/kreatinin orani 0.44+1.26
mg/mg, kompleman C3 diizeyi 121.7+34.1 mg/dl idi. Son kontrollerinde (i¢ hastada (%20) evre 2 kronik bébrek hastaligr saptandi
(eGFR: 60-9oml/dk/1.73m?).

Sonug: APSGN’in ¢cocuklarda ¢ogunlukla iyi prognozlu olmasina karsin; atipik seyirli olup biyopsi ve immunsupresif tedavi yani sira
diyaliz gerektiren vakalar olabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: akut poststreptokoksik glomeriilonefrit, biyopsi
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[S-29]
Cocukluk Gag idiyopatik Nefrotik Sendromunda Mikofenolat-Mofetil Etkinligi

Fatma Mutlubag', Sibel Yel?, Eren Soyaltin', Aslihan Kara®, Meral Torun Bayram*, Demet Tekcan®, Bahriye Atm|§6, Azime Sevcan
Bakkaloglu?, ismail Dursun®, Metin Kaya Giirg6ze?, Aysun Karabay Bayazit®, Erkin Serdaroglu®, Bahriye Kenan?, Alev Yilmaz?, Salih
Kavukcu?, ilmay Bilge™, Mukaddes Kalyoncu™, Mesiha Ekim™, ipek Akil®3, Selcuk Yiiksel', ipek Kaplan Bulut™, Ali Anarat®, Yilmaz

Tabel™, ibrahim Gékce"”, Pelin Ertan™®, Ruhan Diisiinsel?

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

3Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nefroloji BD, Elazig

*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nefroloji BD, izmir

>Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Samsun

®Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Adana

’Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Ankara

85BU. izmir Dr. Behget Uz Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
9istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, istanbul

"°Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, istanbul

"Karadeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nefroloji BD, Trabzon

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Ankara

BCelal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Manisa

**Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Denizli

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, izmir

*®insnii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Malatya

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Cocukluk cagr idiyopatik nefrotik (INS) sendromu tekrarlarla seyreden bir veya daha fazla immunsupresif tedavi
gerektirebilen ve %10’nunda steroide yanitsiz kalan bir hastaliktir. Steroid bagiml nefrotik sendromda (SBNS) mikofenolat-
mofetil(MMF) kullaniminin basarist yani sira gocuklarda steroid tedavisinde azalma ve kalsinorin nefrotoksisitesinden koruma
ozellikleri ile glinlimiizde kullanimi yayginlasmistir. Bu calismada, MMF’in INS’lu gocuklardaki etkinligi arastirimistir.
Materyal-Metod: Calismaya 16 farkli Cocuk Nefroloji Merkezi’nde izlenen INS’lu 83 hasta alinmis ve retrospektif olarak verileri
incelenmistir. Hastalar steroid tedavisine verdikleri yanita gére 4 grupta degerlendirilmistir (1.SBNS olarak izlenen ve izlem
sonunda da SBNS olan hasta grubu, 2. Steroid direncli nefrotik sendrom (SDNS) olarak izlenip daha énceki ilaglarla remisyona
girmemis SDNS grubu; 3.SBNS olarak izleme baslanan ve izlemde SDNS’a gecis yapan SBNS\SDNS grubu; 4.SDNS olarak izlenip
steroid disi tedavilerle remisyona ulasilan ve ataklarla seyreden SDNS grubu). Hastalarin yas, cins, hastalik stiresi, MMF baslanma
zamani, MMF dozu-kullanim stiresi, MMF &ncesi ve 6.ayda serum kreatinin(sCr), albumin, glomertiler filtrasyon hizi(GFH), idrar
protein diizeyi, baslangig bébrek biyopsi bulgulari, MMF tedavisine verdikleri yanit, MMF sonrasi gézlenen yan etkiler, MMF ile
eszamanli diger tedaviler, renal replasman tedavi ihtiyaglari kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin yas/cinsiyet dagilimlari benzerdi. Hastalik siireleri arasindaki istatistiksel fark SDNS tanili 2.grubun digerlerine
gore daha yeni tani almis olmalart ile iliskilendirildi. MMF tedavisi baglanma zamani benzer olmayip en erken SDNS(remisyonsuz)
grubunda baslanmisti. MMF tedavisi uygulanma siiresi gruplar arasinda farkliydi ve SDNS(remisyonsuz) grubu ile SBNS grubu
arasinda fark anlamli saptandi (p=0.001). MMF uygulama dozu(794.7+208.9mg/m?/g) benzerdi. MMF tedavisinin baslangici ve
6.ayindaki serum albumin degerleri sadece SDNS(remisyonsuz) grupta benzerdi. MMF tedavisinin 6.ayinda serum albimindeki
fark SBNS grubunda en belirgindi(p<0.001). MMF tedavisinin GFH’daki erken etkisi her d6rt grupta da benzerken 24 saatlik
idrarda protein degerlerinde SDNS(remisyonsuz) grubu disinda istatistiksel olarak anlamli fark bulundu. Baslangig bébrek
biyopsileri ise SBNS’da %60 MLH iken FSGS SDNS gruplarinda benzer siklikta idi. IgM nefropatisi ise tiim gruplar arasinda benzer
siklikta idi. immiinfloresan incelemede ise SBNS\SDNS grubu harig %70’e yakin hastada birikim gézlenmedi. MMF tedavisinin 6.ay
yanitlarinda ise SDNS anlamli bulundu. Calisma boyunca MMF tedavisi ile 49 hastada yanit saglanirken 4 hastada yan etki (2hasta
gastrointestinal, 1 hastada nérolojik, 1 hastada deri ile ilgili) ve 10 hastada remisyon nedeniyle MMF kesildi. Remisyon ile MMF
kesilen hastalarin %90’1 SBNS grubundaydi. MMF yanitsizligl ise 34 hastada gozlenirken SDNS(remisyonsuz) grubunda %73
hastada yanit izlenmedi. Diger 3. ve 4. Gruplarda yanitsizlik benzerken, SBNS’da yanitsizlik belirgin azdi. MMF ile eszamanli
verilen tedavilerde en sik diisiik doz steroid ve ACE/ARB birlikteligi mevcuttu. 12 hastanin RRT gereksinimi oldu ve SDNS
remisyonsuz ve SDNS atakli toplamda 10 olgu idi. Atak sikligi agisindan SBNS da CsA ile benzerdi.

Tartisma: Bu ¢alismada, SBNS i¢cin MMF’in iyi bir tedavi secenegi oldugu gosterilmistir. Siklosporin A’nin uzun dénemde alternatifi
ya da steroidsiz tedavilerinin ana karakteri olabilme ihtimali igin daha genis ve prospektif ¢alismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: idiopatik nefrotik sendrom, mikofenolat mofetil
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[S-30]
izole Hafif Antenatal Hidronefroz Tanisiyla izlenen Hastalarin Kisa Siireli izlem Sonuclari

Serra Siirmeli Déven
Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: Renal pelvis ve/veya kalikslerde dilatasyon olarak tanimlanan antenatal hidronefroz, antenatal ultrasonografi (USG) ile
tespit edilen en sik tiriner sistem anormalligidir. izole hafif antenatal hidronefrozu olan hastalarin postnatal takibinde
hidronefrozun geriledigi bilinmekle beraber hastalara uygulanmasi gereken tetkiklerle ilgili geliskili sonuglar bulunmaktadir.

Amag: Bu ¢alismada hafif izole antenatal hidronefroz tanisiyla izlenen hastalarin alti aylik izlem sonuglarini ortaya koymak ve
takipte uygulanmasi gereken tetkik ve goriintiileme yéntemlerini belirlemek amaglandi.

Yontem: Calismaya Ocak 2017-Ocak 2019 tarihleri arasinda Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi’ne bagvuran prenatal
USGC’de hidronefroz saptanan ve postnatal USG’de renal pelvis 6n-arka ¢api 5-15 mm arasinda olan, kaliks dilatasyonu ve kortikal
incelme eslik etmeyen, iireter dilatasyonu ve mesane anormalligi gézlenmeyen, en az alti ay diizenli poliklinik kontrollerine gelen
51 yenidogan dahil edildi. Kayitlardan, retrospektif olarak, hastalara Uglincd, altinci ve 12. Aylarda yapilan driner sistem USG
bulgulari, hastalarin idrar yolu enfeksiyonu (IYE) gecirip gecirmedigi, hastalara uygulanan diger goriintiileme yéntemlerinin
[(Merkaptoasetiltriglisin (MAG3) Sintigrafi, Teknesyum-99m Dimerkaptosiiksinik asit (Tc-99m DMSA) sintigrafi, Voiding
sistoliretrografi (VSUG)] sonuglari elde edildi. Hastalarin takiplerinde Uriner sistem USG bulgulari degerlendirildiginde, renal
pelvis 6n-arka ¢apinda degisiklik yoksa stabil, azalma varsa parsiyel rezollsyon, artis varsa ve/veya kaliks dilatasyonu, kortikal
incelme saptanmissa progresyon, renal pelvis 6n-arka ¢api 5 mm ve altina diismiisse total rezollisyon olarak kabul edildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 51 hastanin 26’s1 kiz (% 51), 25’1 (%49) erkekti. Hastalarda saptanan hidronefrozun 37’si (%72,5) tek
tarafli iken 14'i (%27,5) cift tarafli idi. iki hastada (%3,9) birer kez idrar yolu enfeksiyonu saptandi. Tekrarlayan [YE sadece bir
(%1,96) hastada vardi. Bu hastaya uygulanan VSUG’de vezikotiretral reflii saptanmadi. DMSA sintigrafi uygulanan bes hastanin hig
birinde skar saptanmadi. MAG3 sintigrafi uygulanan (¢ hastanin hig birinde obstriiktif patoloji g6zlenmedi. Hastalarin {i¢lincii ay
USG ile izlemlerinde 28/51 hasta stabil (%54,9) seyrederken, 15/51 (%29,4) hastada parsiyel rezoliisyon, 8/51 hastada (%15,7) total
rezollisyon saptandi. Hastalarin altinci ay izlemlerinde stabil seyreden 29/51 (%56,9) hasta var iken 5/51(%9,8) hastada parsiyel
rezollsyon, 17/51 (%33,3) hastada total rezoltisyon saptandi. Alti ayin sonunda toplam 25/51 (%49) hastanin hidronefrozu tamamen
diizeldi. On iki ay takip edilen 17 hastanin 10’u (%58,8) stabil seyrederken bir hastada parsiyel rezoliisyon (%5,9), alti (%35,3)
hastada total rezoliisyon izlendi. Hastalarin 3-6 ve 12. Ay ultrasonografik izlemlerinde hig bir hastada progresyon gézlenmedi.

Sonug: izole hafif antenatal hidronefroz, iyi seyirli olup takipte hastalarin ultrasonografik bulgularinda progresyon
gozlenmemistir. Bu hastalarda idrar tetkiki ve USG ile izlem yeterli olup invaziv goriintiileme yontemlerine gerek yoktur.

Anahtar Kelimeler: Antenatal hidronefroz
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[S-31]
Cocuklarda Esbl(+) idrar Yolu Enfeksiyonlarinin Olusmasinda Gaitadaki Tastyiciligin Onemi

Metin Kaya Giirgdze', Aslihan Kara', Ziilal As¢t Toraman®
'Firat Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefroloji BD, Elazig
*Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Mikrobiyoloji ve Klinik Mikrobiyoloji AD,Elazig

idrar yolu enfeksiyonuna neden olan etkenler basta E.Coli olmak {izere genellikle gastrointestinal sistem florasindan kaynaklanan
gram negatif bakterilerdir. Hastanede yatis, altta yatan hastalik ve genis spektrumlu antibiyotiklerin yaygin kullanimi sonucu
bakterilerde direng gelisimi artmakta ve 6zellikle karsimiza genislemis etki alanli beta laktamaz (extended-spectrum beta-
lactamases, ESBL) pozitifligi olarak ¢cikmaktadir. Son yillarda poliklinige basvuran, hastane de yatis 6ykisu ve altta yatan triner
sistem hastaligi bulunmayan cocuklarda ESBL(+) E. Coli’nin neden oldugu idrar yolu enfeksiyonlarinin giderek artig gosterdigi
goriilmektedir. Bu ¢alismada poliklinige basvuran, son lig aydir hastanede yatis ve ndrojen mesane 6ykiisii olmayan, idrar yolu
enfeksiyonu tanist konulan ve idrar kiiltiiriinde E. Coli Greyen 139 ¢ocuk hastada gaitada ESBL (+) E. Coli tastyiciliginin belirlenmesi
amaclanmistir.idrar kiiltiirii sonucu degerlendirildiginde, 89 (%64) olguda ESBL(-) E.Coli ve 50 (%36) olguda ESBL(+) E.Coli {iredigi
goriilmistir. Cocuk ve ebeveynlerin gaita érnegi incelenmis ve 50 (%36) cocuk olguda ESBL(+) E.Coli saptanmustir (Tablo 1). idrar
kiiltiirtinde ESBL(-) E.Coli Gireyen ¢ocuklarin gaitalarinda ESBL pozitifligi %24.7 olmasina karsin, idrar kiiltiiriinde ESBL(+) E.Coli
olan ¢ocuklarin gaitalarinda ESBL pozitifligi %56 olarak tespit edilmistir. ESBL pozitifligindeki bu fark istatiksel olarak anlaml
bulunmustur (p<0.001).Sonug olarak, ¢ocuklardaki toplumdan kazanilmis idrar yolu enfeksiyonlarinda antibiyotiklere karsi yiiksek
direnci gésteren ESBL pozitifligi i¢in cocuklarin kendi gaitalarinin kaynak oldugu ve aile ici tasiyiciiginin da katki sagladig
gorilmektedir.

Anahtar Kelimeler: cocuklar, idrar yolu enfeksiyonlari

Tablo 1. Cocuk ve ebeveynlerin gaita ESBL(+) oranlari

idrar yolu enfeksiyonu ESBL(-) grup ESBL(+)grup p

n:89 n:50
Cocuklar (n,%) 22(%24,7) 28(%56) >0.001
Anneler (n,%) 8(%9,8) 9(20,9) <0.05

Babalar (n,%) 9(%19,1) 8(%27,6) <0.05




Uluslararasi Katilhiml

Gocuk
GD 10 Nefrulnji Kongresi

‘9"“ - 4 Mays 2019 / La Blanchs Hotel, BODRUM

[S-32]
Konjenital Uriner Sistem Genislemesinin Tani ve Tedavisinde Farkli Siniflandirma Sistemlerinin Rolii

Arif Ortanca', Nurcan Dinler Cengiz', ibrahim Onder Yeniceri®, Nilay Hakan', Yasar Topal', Nazile Ertiirk?, Hiiseyin Tarhan*
'Mugla Sitki Kocman Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar AD, Mugla

*Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, Mugla

3Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi AD, Mugla

*Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji AD, Mugla

Amag: Uriner sistem genislemesi antenatal ultrasonografilerde en sik saptanan iiriner anomalidir. Bu genislemelerin takibi
cocuklarda en sik son dénem bébrek yetmezIigi nedenlerinden biri olan bébrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalilerinin
(CAKUT) erken tanisi i¢in biiylik 6nem tagimaktadir. Takipte en sik renal pelvis 6n-arka ¢ap 6l¢timii (APD), Society of Fetal
Urology (SFU) siniflamasi ve Urinary Tract Dilation (UTD) siniflama sistemleri kullanilmaktadir. Bu ¢alismanin amaci bu tig
siniflandirma sistemini CAKUT saptama, idrar yolu enfeksiyonu gelisimi ve cerrahiye gidis acisindan tanisal giiclerinin
karsilastirlmasidir.

Gere¢-Yontem: Antenatal veya postnatal ilk iki ay icinde yapilan ultrasonografilerde riner sistem genislemesi saptanan veya
yenidogan doneminde idrar yolu enfeksiyonu gegiren toplam 148 hasta calismaya alindi. Bunlardan 86 hastaya ait 114 bébrek
initesinde postnatal ultrasonografide genisleme saptandi.Bu hastalar 18 aylik ¢alisma siiresi boyunca prospektif olarak izlendi.
Ortalama takip stiresi 6 aydi. TUm hastalara takiplerinde tam idrar tetkiki ve ayni radyoloji uzmani tarafindan tiriner ultrasonografi
yapildi ve 3 siniflama sistemi ile ayri ayri risk dereceleri belirlendi. Yiiksek risk grubundaki hastalara ve idrar yolu enfeksiyonu
geciren hastalara, CAKUT agisindan ileri gériintileme tetkikleri uygulandi. CAKUT varlig|, idrar yolu enfeksiyonu gelismesi ve
cerrahi tedavi gereksinimini dngérme agisindan (g farkl siniflandirma sistemi karsilastirildi

Bulgular: 23 hastanin 31 bébrek tinitesinde CAKUT (%27) saptandi. Bu hastalarin 12’sine treteropelvik darlik, 11’ine vezikoureteral
refli, 3’line Ureterovezikal darlik, 2’sine multikistik bobrek, 2’sine ¢ift toplayici sistem, 1’ine ¢ift toplayici sistem ve lreteropelvik
darlik birlikteligi tanisi konuldu. Uriner sisten genislemesi saptana 114 bébrek (initesinde spontan rezoliisyon orani %23 saptandi.
Takipleri sirasinda 8 hastada idrar yolu enfeksiyonu saptandi. 3 hastaya ureteropelvik darliga yonelik diizeltici cerrahi girisim, 3
hastaya da tanisal amacli sistoskopi yapildi. U¢ siniflandirma sisteminden CAKUT saptama, idrar yolu enfeksiyonu gelisimi ve
cerrahi operasyona gidis acisindan duyarliligi en yiiksek sistem UTD olarak saptandi. CAKUT saptama acisindan UTD sisteminin
duyarliig %87,1, 6zgulligl %65,1, pozitif prediktif degeri %48,2, negatif prediktif degeri %93,1 olarak saptandi. SFU ve UTD
siniflama sistemleri arasinda istatistiksel olarak giclii bir uyum saptandi. APD sistemi ile diger sistemler arasinda uyum
saptanmadi. Hastalara yapilan ultrasonografi dl¢timlerinde lriner sistem genisleme dereceleri él¢limler arasinda kiyaslandiginda
birinci ultrasonografilerde genisleme dereceleri sonraki él¢limlere gére anlamli olarak daha genisti.

Sonug: UTD ve SFU sistemlerinin sonuglari arasinda giicli bir uyum olmakla birlikte iiriner sistem genislemesi saptanan olgularin
takibinde en uygun yéntemin UTD sistemi oldugu tespit edildi. Bu hastalarin izlem ve tedavisinde APD sisteminin tek basina
yeterli olmadigy, parankim degerlendirmesi, (ireterlerin ve mesanenin durumu gibi parametrelerin gerekli oldugu sonucuna
varildi.

Anahtar Kelimeler: Hidronefroz, Urinary Tract Dilatation (UTD) siniflamasi

AP cap, SFU ve UTD siniflandirma sistemlerinin CAKUT saptama acisindan kiyaslanmasi

Anomali Sen. %93 GA PPV %4095 GA Accuoracy %983

Yok Var Spe. W05 GA NPV %303 GA GA

ap Yok 17 13 381 (30.1-75.5) T30 (26.2-27.3) 33
Var 6 18 02.8 (84.9.97.3) | 83.6(79.6-90.0) (75.2-89.7)

SFU Yok 62 7 77.4(58.9-90.4) | 3.3 (43.,0-63.4) 75.4
Var 21 24 74.7 (63.0-23.5) 800 (82,0-94.5) (66,3-83,00

UTD Yok 54 4 87,1 (70,2-964) | 482 (40,3-36,2) 71,1
Var 29 27 65.1 (53.8-75,2) | 93,1(84.2.97.2) (61,8-79.2)
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[S-33]
Tekrarlayan Uriner Sistem Enfeksiyonu olan Cocuklarda Primer Vezikoiireteral Refliiniin Geciken Tanisy;
Tanisal Yaklasim ve Renal Sonuglar

Cagla Serpil Dogan', Nevin Semerci Koyun', Giilsah Kaya Aksoy', Biilent Ceki¢?, Murat Savag’, Elif Comak*
'Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélimdi, Antalya

*Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Bélimi, Antalya

3Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Uroloji Bslimdi, Antalya

“Akdeniz Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Antalya

Giris: Bu calismada, tekrarlayan atesli idrar yolu enfeksiyonu (IYE) nedeni ile ge¢ ddnemde basvuran ve dilate primer
vezikoireteral reflii (VUR) tanisi alan hastalarin renal sonuglarini ve goriintiileme yéntemlerinin VUR tanisindaki yerini
degerlendirmeyi amagladik.

Yoéntem: VUR tanisi alan ve ultrasonografi (US), voiding sistolretrografi (VSUG), non-akut dimerkaptosiiksinik asit (Tc-
99mDMSA) renal sintigrafi uygulanan hastalarin tibbi kayitlari incelendi.

Bulgular: Ortalama yasi 10.49+3.42 yil olan toplam 32 ¢ocuk ( 27 kiz - % 84.4) calismaya alind:. Ortanca izlem siresi 1.70 (1.3 - 4.1) yil
ve VUR tanisindaki ortalama yas 7.67+3.34 yildi. Evre 111, IV ve V VUR sirasiyla hastalarin % 22, % 69 ve % 9’unda saptandi. Bilateral
evre IV VUR’u olan 3 hastanin tahmini glomertiler filtrasyon hizi 75 ml/dk/1.73 m2’nin altindaydi (2’sinde evre Il ve birinde evre I1IB
KBY). Basvuru anina kadar her hasta dékiimante edilen en az 3 atesli IYE gecirmisti. Tiim hastalarda (n=32) US yapildi ve anormal
US bulgulart vakalarin %75’inde mevcuttu. Otuz bir hastada (evre Il KBY’si olan hasta harig) non-akut DMSA renal sintigrafi en son
gecirilen enfeksiyondan >=1ay sonra yapildi, % 83.9’unda patoloji saptandi (7’sinde tek skar, 7’sinde ¢oklu skar, 12 hastada azalmis
diferansiyel renal fonksiyon). Bes (%16) hastada (3’tinde evre IV ve 2’sinde evre Il refl(i), hem US hem de DMSA sintigrafi
normaldi. VUR’u 6ngérmede US’nun sensitivitesi % 75.00 (95% Cl: 56.60-88.54), DMSA sintigrafi ve US+DMSA’nin sensitivitesi ise
her biri igin % 83.87 (95% Cl: 66.27-94.55) idi.

Sonug: Tekrarlayan atesli [YE 8ykdisii olan tim ¢ocuklarda US ve non-akut DMSA sintigrafiye ek olarak VSUG tiim hastalarda
yapilmalidir. Bu hastalarin erken dénemde pediatrik nefroloji iinitelerine yénlendirilmeleri icin cocukluk ¢agi IYE ile ilgili halkin ve
saglik hizmeti sunan personelin farkindaligi artiriimalidir.

Anahtar Kelimeler: primer vezikolireteral refl(, refli nefropatisi
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[S-34]
Ulusal Kilavuza Gére izlenen Antenatal Hidronefroz Tanili Bebeklerin izlem Sonuglarinin izmir Tepecik
Egitim ve Arastirma Hastanesi Antenatal Hidronefroz izlem Sonuglari ile Kargilastiriimasi

Esra Ensari', Onder Yavascan®3, Eren Soyaltin®, Caner Alparslan?, Elif Perihan Oncel', Aslihan Arslan’, Demet Alaygut?, Seil

Arslanoyu Camlar?, Fatma Mutlubas’, Tun¢ Ozdemir®, Belde Kasap Demir*

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Klinigi, izmir
*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigj, izmir

3istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

5Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Cerrahisi Klinigi, izmir

Giris: Antenatal hidronefroz (AH) fetal dénemde en sik rastlanilan renal patolojidir. Cogunlukla kendiliginden diizelmesine
ragmen bazi olgular yakin izlem daha az olgu ise cerrahi girisim gerektirmektedir. Postnatal ddsnemdeki izlemin en 6nemli amaci
erken dénemde cerrahi tedaviden fayda gorebilecek olgularin belirlemektir. Calismamizda Tiirkiye Cocuk Nefrolojisi Dernegi
(CND) “Congenital Anomalies of the Kidneys and Urinary Tract (CAKUT) ¢alisma grubu” tarafindan 2015 yilinda hazirlanan
“Antenatal Hidronefroz Tanili Bebeklerde izlem Kilavuzuna” gére izlenen hastalarin izlem sonuglari degerlendirildi ve bu sonuglar
daha 6nce hastanemizde kullanilan Tepecik AH Kilavuzu ile izlenen hastalarin sonuglarrile karsilastirildi.

Materyal-Metod: Kasim 2017-Kasim 2018 tarihleri arasinda izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji B&limiine
antenatal hidronefroz (fetal bébrek 6n arka ¢api > 5 mm) tanist ile dogum sonrasi ilk 1 haftada basvurmug ve (ND CAKUT kilavuzu
(Grup 2) ile ileriye dontik olarak izlenmis olan 105 olgu ve daha 6nce Tepecik AH kilavuzuna gére izlenmis olan 105 olgu (Grup 1)
olmak tizere toplam 210 olgu ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin biylime skorlari, antenatal goriintiilemeleri, US takipleri, ek
goriintileme (MSUG, DMSA, MRU) ihtiyaglari, radyasyon maruziyetleri, gecirilmis atesli idrar yolu enfeksiyonu (IYE), renal
parankimal etkilenme oranlari ve cerrahi gereklilikleri kaydedildi.

Bulgular: Ortalama iU tani yasi Grup 1’de 32. hafta, Grup 2’de ise 24. hafta olarak saptandi (p<0,001). Grup 2’de (n=39), Grup 1’e
(n=105) gére daha az MSUG ¢ekilmis olup daha yiiksek oranda patolojik bulgu (Grup 1= %13,4 Grup 2= %38,5) saptandigi gorildi
(p:0,001). DTPA ¢ekilme orani Grup 1’de (n=95), Grup 2’ye (n=16) kiyasla daha yiiksek olmasina karsin, DTPA’da anormal bulgu
saptanma orani Grup 2’de (%68,8) Grup 1’e (%29) gdre istatistiksel olarak anlamli yiiksek saptandi (p:0,001). iYE gecirme orani
Grup ’de (n=193), Grup 2’ye (n=38) gore daha fazla saptanmis olup istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0,001). Hastalarin
radyasyon maruziyeti Grup 1’de (ortanca 500 mrem), Grup 2’ye (ortanca 200 mrem) gore daha fazla saptandi (p<0,001). Cerrahi
tedavi oranlari kiyaslandiginda Grup 1’de 36 (%34,2) hastaya Grup 2’de ise 23 (%21,9) hastaya cerrahi islem uygulandi (p=0,005).

Sonug: CAKUT kilavuzu daha az IYE oranlari, radyasyon maruziyeti, daha az gériintiilleme tetkiki ve dolayisiyla daha az maliyet ve
daha az is giicii ile daha etkili bir kilavuz oldugu gériilda.

Anahtar Kelimeler: antenatal hidronefroz, radyolojik goriintiileme
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[S-35]
idrar Yolu Enfeksiyonu Olan Cocuklarda Serum Presepsin, Proadrenomedulin, Trem-1 ve idrar
Riboniikleaz-7 Diizeyleri

Nuran Cetin', Zeynep Kiiskii*, Aylin Gengler', Asli Kavaz Tufan'
'Eskisehir Osmangazi Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi, Tip Fakiiltesi, Biyokimya AD, Eskisehir

Amag: idrar yolu enfeksiyonu (IYE) siit cocugu ve cocukluk déneminin sik gériilen problemlerinden biridir. Akut pyelonefriti
(APN) gegiren cocuklarda gelisebilecek kalici bébrek parankim hasari hipertansiyon ve son dénem bébrek yetmezligi gelismesine
neden olabilmektedir. Cocuklarda klinik bulgular nonspesifik oldugundan, APN tanisini koymak siklikla bébrek parankim
tutulumunu goésteren goriintiileme ydntemleri gerektirmektedir. Tedavideki gecikme kalici bobrek hasari gelismesinde biiyiik risk
olusturmaktadir. Bu ¢alismada IYE tanili cocuklara serum presepsin, proadrenomedulin (pro-ADM) ve myeloid hiicreler {izerinde
eksprese edilen solubl tetikleyici reseptér (TREM-1) ile idrar riboniikleaz 7 (RNaz 7) diizeylerinin arastirimasi amagland.

Materyal-Metod: Bu calisma Agustos 2016- Agustos 2018 tarihleri arasinda Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Nefrolojisi BDnda yapildi. Calismaya 2-18 yas arasinda olan ve [YE tanisi alan ¢ocuklar dahil edildi. Organ hasari ve sistemik
enfeksiyonu olan, bagvuru 6ncesi antibiyotik kullanan hastalar calisma digi birakildi. Kontrol grubu olarak saglikh gocuklar
calismaya dahil edildi. Serum presepsin, pro-ADM ve TREM-1 ile idrar RNaz 7 diizeyleri ELISA yéntemi ile 6l¢ildd.

Bulgular: Bu ¢alismaya 62 hasta (38 APN, 24 sistit) ve 20 kontrol dahil edildi. Cinsiyet dagilimi ve yas ortalamasi gruplar arasinda
benzerdi. APN tanili hastalarda pro-ADM ve TREM-1 diizeyleri sistitli hastalardan ve kontrol grubundan daha ytksekti (sirast ile
pro-ADM icin p= 0.002 / p= 0.001, TREM-1 icin p= 0.000 / p= 0.002). idrar RNaz 7 diizeyleri APN’li ve sistitli hastalarda kontrol
grubuna goére daha yiiksek bulundu (sirast ile p= 0.002, p= 0.000). APN ve sistit tanili hastalar arasinda idrar RNase 7 diizeylerinde
anlamli bir fark saptanmadi. Lojistik regresyon analizinde serum pro-ADM ve TREM-1 ile idrar RNaz 7 diizeylerinin APN tanisinda
belirleyici degere sahip oldugu belirlendi (sirasi ile p=0.006, p=0.000, p=0.017). Serum presepsin dizeyleri gruplar arasinda
benzerdi. ROC egrisi analizinde, APN'nin tahmini i¢in pro-ADM'nin cut-off degerinin % 97.2 duyarlilik ve %87.5 6zgiilliik ile 63.86 pg
/ mL oldugu belirlendi (p= 0.003). APN icin serum TREM-1 seviyeleri %97.3 duyarlilik ve % 84 6zg(llik ve 127.37 pg / mL cut-off
degerine sahipti (p= 0.000). Idrar RNaz 7 diizeylerinin APN icin cut-off degeri: 0.232 ug | mg kreatinin idi (duyarhilik: %97, 8zglliik:
%95, p= 0.002). Ek olarak, sistit i¢in idrar RNaz 7 seviyeleri %83.1 duyarlilik ve %76.4 6zgtillige sahipti (cut-off degeri: 0.331 pg / mg
kreatinin).

Sonug: Serum pro-ADM ve TREM-1 diizeyleri APN tanisinda belirtec olarak kullanilabilir. idrar RNaz 7 diizeyleri idrar yolu
enfeksiyonu varligini géstermede belirleyici olabilir.

Anahtar Kelimeler: Yeni belirtecler, akut pyelonefrit
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[S-36]
Kontrast Madde Kullanimina Bagl Gelisen Akut Bébrek Hasarinin Erken Tanisinda Mikrorna 21 Yararh
Midir?

Biisra Yiizkollar Siiziilmiis', Nurdan Yildiz', Betiil Karademir?, Esra Akdeniz?, Goncagiil Haklar?, Harika Alpay’
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya AD, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik AD; Tip Etigi AD, istanbul

Giris-Amag: Kontrast maddeye bagl nefropati radyokontrast maddenin verilmesini takiben bébrek fonksiyonlarindaki akut
bozulma olarak tanimlanir. Calismamizda konjenital kalp hastaligi olan ve tanisal amagh kardiyak anjiyografi yapilan ¢ocuklarda
kontrast maddeye bagl akut bobrek hasari (ABH) gelisiminin erken gostergesi olarak mikroRNA-21’in (miRNA-21)
degerlendirilmesi amagland.

Yéntem: Konjenital kalp hastaligi nedeniyle izlenen ve tanisal amach anjiyografi yapilmasi planlanan 0-18 yas arasi 44 hasta ile
kronik bir hastalig ve ilag kullanimi olmayan, benzer yas ve cinsiyette 25 saglikli cocuk ¢alismaya alindi. Hastalardan o, 12. saat, 24-
48 saat ve 4-6 giin iginde serum sistatin-C (Sis-C), miRNA-21, BUN, kreatinin (Cr) bakilmak tizere serum 6rnekleri, 0. saat, 24-48
saat ve 4-6 giin icinde spot idrarda beta2 mikroglobulin (B2-MG), mikroalbumin (MA), Cr diizeyleri bakilmak Gzere idrar 6rnekleri
alindi. Kontrol olgularindan ise bir kez kan ve idrar 6rnegi alindi. Tim olgulara viicut kompozisyon analizi (VKA) yapildi. Hasta ve
kontrol grubunun tahmini glomertiler filtrasyon hizlari (tGFH) diizenlenmis Schwartz formdili kullanilarak hesapland.

Verilerin istatistiksel olarak degerlendiriimesinde SPSS 21.0 programi kullanildi. Veriler ortalama+SD ya da normal dagilima
uymayan veriler median (¢eyrekler arasi aralik) olarak verildi. P<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular: Hasta grubunun 22’si erkek (%50), 22si kiz (%50), kontrol olgularinin 9’u erkek (%36), 16’st kiz (%64) idi. Hasta ve
kontrollerin median (Ceyrekler arasi aralik) yaslari sirasiyla 5.7 (8.7) ve 12.08 (7.26) yil idi.

Hasta grubunun 0, 12, 24-48. saat ve 4-6. glin miRNA-21(2-ACt) sirali 6l¢timlerinin kontrol grubuna gére anlamli farki olmadigl
gorildi. Serum miRNA 21 diizeylerinin sirali l¢timlerinin kendi aralarinda da fark saptanmadi (p>0.05). Hastalarin idrar B2-MG/Cr
diizeylerinin sirali 6l¢timleri farkh bulunmadi ancak hasta grubunda 24-48.saat ve 4-6.giin B2-MG/Cr degerleri kontrol grubuna
gore anlamli derecede yiiksek bulundu (p=0.001, p=0.017). Hastalarin 4-6. giin sis-C degerlerinin 12. saate gére anlamli olarak
arttigi saptandi (p= 0.001).Islem sonrasi alti giinliik izlemde 44 hastanin 4’tinde (% 9.09) en az bir zaman diliminde ABH gelistigi
gozlendi. Akut bébrek hasari gelisen ve gelismeyen grup arasinda kontrast madde dozu ve ilag kullanimi agisindan anlamli fark
bulunamad.

Cikarim: Mikro RNA-21 diizeyinin, kontrast madde kullanimi sonrasi ABH’nin erken tanisinda yarari gésterilememistir. Sistatin-C 4-
6. giinde bébrek fonksiyonlarinin degerlendirilmesi icin kullanilabilir. izlemde idrar B2-MG/Cr degerlerinin yiiksek bulunmasi
nedeniyle kontrast madde kullanimi sonrasi tiibiiler hasarin gelisebilecegi ve tiibiiler hasari gésteren belirteglerin de arastiriimasi
dustintlmelidir. Tibller fonksiyonlarin etkilenmesi nedeniyle bu hastalarin bébrek fonksiyonlarinin uzun dénem takibi 6nerilir.

Anahtar Kelimeler: Akut b6brek hasari, kontrast madde nefropatisi
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[s-37]
Sepsis ve Septik Sok Hastalarinda Serum Klor Diizeyi ile Akut Bdbrek Hasari ve Mortalite iliskisi

Kiibra Celegen', Mehmet Celegen?, Ali Diizova', Selman Kesici®, Benan Bayrakci’, Rezan Topaloglu’
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Ankara
*Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Yogun Bakim BD, Ankara

Giris: Sepsis ve septik sok tanili hastalarda siklikla akut bébrek hasart (ABH) gelismektedir; damar ici volimii genisletmek
amaciyla standart olarak kullanilan klordan zengin sivilar bazi hastalarda hiperkloremiye yol agabilir. Erigkinlerde hiperkloreminin
ABH gelisimi ile iliskisi (izerine ¢alismalarin sonuglari geliskilidir. Cocukluklarda hiperkloremi ve ABH arasindaki iligkiyi
degerlendiren kisitl sayida ¢alisma bulunmaktadir. Bu ¢alismada, ¢ocukluk ¢aginda sepsis/septik sok hastalarinda hiperkloreminin
ABH gelisimi ve mortalite tizerine etkisinin degerlendirilmesi ama¢lanmistir.

Materyal/Metot: Calismaya hastanemiz Cocuk Yogun Bakim Unitesinde, 2011-2017 yillari arasinda sepsis/septik sok tanilari ile
izlenen hastalar dahil edildi; klinik ve laboratuvar bilgilere retrospektif olarak hastane bilgi sisteminden ulasildi. Sipheli veya
kanitlanmis bir enfeksiyon varligindaki sistemik inflamatuar yanit sendromu olusturan hastalar sepsis; sepsisi olup, bir saat iginde
>=40 ml/kg izotonik sivi uygulanmasina ragmen devam eden, kardiyovaskiiler fonksiyon bozuklugu olan hastalarda septik sok
olarak tanimlandi. KDIGO 2012 kriterlerine gére 48 saat icinde serum kreatinin diizeyinde %50’den fazla artis ya da 0,3 mg/dI’nin
tzerinde artis olmasi ABH olarak tanimlandi. Hastalarin basvurudaki serum klor (Cl) degeri ile ilk ti¢ gtindeki en yiiksek, en distik
ve ortalama Cl degerleri giinlik olarak belirlendi. Cl dlizeyinin 110 mEg/L ve Ustlinde olmasi hiperkloremi olarak tanimland.
Hastalarin, yogun bakim tinitesinde ilk 24 saatteki klinik ve laboratuvar parametrelerinden elde edilen PRISM Il mortalite skoru
ve organ yetmezliklerini gdsteren PELOD skorlari kaydedildi.

Bulgular: Calismaya 101 sepsis /septik sok tanisi olan hasta dahil edildi, bilgileri eksik olan 16 hasta ve basvuru aninda ABH
gelistirmis olan 21 hasta ve kronik bobrek yetmezligi olan 1 hasta dislandi; 63 hasta analizlere dahil edildi. Hastalarin ortanca yasi 2
yas (1.2 ay-19.9 yil), kiz/erkek orani 29/34 idi; 10 hasta sepsis (%15,9), 53 hasta septik sok (%84,1) grubundayd. Yirmi bes (%39,7)
hastada ilk 72 saat i¢inde ABH gelisti; 14 hasta (%22,0) kaybedildi, bu hastalarin 8’i ABH gelismis olan hastalardi. Sepsis ya da septik
sok tanili hastalarda ABH gelisimi ve mortalite hizlari ile ABH gelisen ve gelismeyen hastalardaki mortalite hizlari arasinda
istatistiksel diizeyde anlamli bir fark yoktu. PELOD skoru daha yiiksek olan hastalarda ABH sikligi daha fazla saptandi (p < 0,05).
Hastalarin bagvurudaki Cl degerleri, 1. ve 3. glinlerdeki en diisiik, en yiiksek ve ortalama Cl degerleri ile ABH ve mortalite hizlar
arasinda bir iliski saptanmadi. Ancak, 2. giinde klor diizeyinde degisimin 5 mEq/L olan hastalarda ABH gelisimi daha fazla idi
(%58,8 vs. %32,6; p= 0,059; dogrusal bagint testi p=0,030). On alt1 hastada (%25,4) basvuru sonrasi herhangi bir 6l¢iimde
hiperkloremi (Cl >= 110 mEq/L) saptandi. ikinci giinde en diisiik Cl diizeyi >=110 mEg/L olan hastalarda (p=0,019), liciincii giinde ise
en yiiksek Cl diizeyi >= 110 mEg/L olan hastalarda mortalite hizi daha yiiksek idi (p=0,038). ilk 24 saatte klor diizeyi bagvuru anina
gore 5 mEqg/L ve daha fazla ytikselen hastalarda mortalite hizi daha yiiksek bulundu (p=0,033).

Sonug: Sepsis/septik sok tanil hastalarda hiperkloremi sik goriilmektedir. Bulgularimiz klor diizeyi yiiksekligi ile giinliik klor
degisim hizinin 5 mEqg/L ve {izerinde olmasinin ABH ve mortalite ile iligkisi oldugunu desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Hiperkloremi, Sepsis




(FROLa, Uluslararasi Katilhiml

S\ Cocuk
E@I 10 Nefroloji Kongresi

s 1 - 4 Mayss 2019 / La Blaachs Hotel, BODRUM

[S-38]
Hemolitik Uremik Sendrom; 10 Yillik Tek Merkez Deneyimi

Ayse Seda Pinarbasl', Sibel Yel', Neslihan Giinay', Muammer Hakan Poyrazoglu', Aynur Gencer Balaban', ismail Dursun’, Ziibeyde

Giindiiz?, Ruhan Distinsel’
'Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklart AD, Cocuk Nefroloji BD
*Kayseri Acibadem Hastanesi, Cocuk Nefroloji

Amag: Hemolitik tiremik sendrom (HUS) mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bébrek hasarinin olusturdugu
trombotik mikroanjiopati tablosudur. Cocuklardaki akut bobrek hasarinin (ABH) en yaygin nedenlerinden biridir. Shiga toksin
tireten E.Coli cocuklarda en sik HUS nedenidir. S.pneumonia, Influenza A gibi enfeksiydz nedenlerin disinda kompleman gen
mutasyonlari, kompleman faktér H antikoru, kobalamin C metabolizma bozukluklari, diagilgliserol kinaz epsilon gen mutasyonlari
ve baziilaglar HUS’a sebep olabilmektedir. HUS’da destek tedavisi [Sivi elektrolit, volim ve HT kontroli, renal replasman tedavisi
(RRT)] 6n planda iken son yillarda insan monoklonal C5 antikoru -Eculizumab- 6zellikle sekonder HUS’da iyi bir tedavi secenegi
olarak karsimiza ¢cikmaktadir. Bu ¢alismanin amaci merkezimizde takip edilen HUS olgularinin klinik, laboratuar, tedavilerini
degerlendirmek ve hastalarin son durumlarini belirlemektir.

Yéntem: Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji kliniginde 2008-2018 yillari arasinda takip edilmis olan tiim HUS
vakalari degerlendirmeye alindi. Retrospektif olarak hastane veri tabani kayitlari ve dosyalari incelendi. Yas, cinsiyet gibi
demografik bilgiler, ilaglar, renal replasman tedavisi (RRT) ihtiyaci, laboratuar sonuglari not alindi. Merkezimizde eculizumab
tedavisinin kullanimina baslandigi 2014 yili ve sonrasindaki hastalar eculizumab tedavisi kullanim durumuna gére karsilastirildi.

Bulgular: On yilda 43 HUS olgusu takip edildi ve bu hastalarin % 55.8’i son iki yil icinde tani almisti. Hastalarin % 9o’inin
gastroenteriti vardi ve bunlarin da %52’si kanli diyare seklindeydi. Hastalarin % 55.8’inin antihipertansif tedavi ihtiyaci varken
ortanca 52,5 giin devam edildi. Olgularin hepsinde hematolojik ve renal tutulum varken %30,2’sinde nérolojik tutulum da eslik
etmekteydi. Vakalarin en diisiik hemoglobin seviyesi 6.53 * 0.75 g/dl iken 2.15 * 1.6 seans eritrosit siispansiyon verilmesi gerekti.
Onbes hastanin (%34.9) yogun bakim ihtiyaci olurken hastalarin %69,7’sinde RRT’sine ihtiyaci oldu. RRT ihtiyaci olan hastalarin
%42,8’i hemodiyaliz, geriye kalan %57,2’si periton diyalizi oldu. Taze donmus plazma %11.6 vakaya, plazma degisimi %27.9 vakaya,
eculizumab % 41.9 vakaya uygulandi. Eculizumab ortanca 2,5 (min-max:1-34) doz olarak ortalama basvurularindan 10.94 + 6.02 giin
sonra uygulandi. Merkezimizde eculizumab uygulamasina baslandigi 2014 yili ve sonrasindaki hastalari karsilastirdigimizda 31
hastanin 18’i eculizumab tedavisi almisti. Eculizumab tedavisi alan hastalarin yaslart anlamli olarak daha fazlaydi ve laboratuar
degerlendirmelerinde serum kreatinindeki diisiis eculizumab tedavisi almayan gruba gére daha fazlayd:. Hastalarin son
kontrollerinde %46,5’inin eGFR degeri <9o ml/dk/1.73m2, %20,9’unda nefrotik dizeyde, %60,5’inde non-nefrotik diizeyde
proteinuri vardi ve antihipertansif ihtiyaci %16,3 hastada devam etmekteydi. iki hasta halen RRT’sine devam etmektedir.

TARTISMA: HUS ile takip edilen hasta sayisinin 6zellikle son 2 sene iginde ciddi artis olmasi nedeniyle merkezimizde takipli
hastalari derlemek istedik. Proteiniiri, hipertansiyon ve hatta son ddnem bobrek yetmezligi gibi kalici sekele sebep olabilmesi
nedeniyle bu hastalarin dikkatli bir sekilde izlenmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hemolitik Giremik sendrom, eculizumab
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[S-39]
Atipik Hemolitik Sendrom (Ahiis) Hizli Tani ve Tedavisinde Kompleman Sistemi Genlerinin Yeni Nesil
Dizileme Yéntemiyle Arastirilmasi

Afig Berdeli, Ozgiir Senol, Merve Arya, Nihan Atalay, Demet Ozkan, Ceren Yasar

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Molekiiler Tip Laboratuvari

GiRiS: Atipik hemolik tiremik sendromun (aHUS) birincil genetik nedenlerinin kompleman sisteminin diizenlenmesinde yer alan
cesitli proteinleri kodlayan genlerdeki mutasyonlarla iliskili oldugu bilinmektedir. Ayrica bu sistemle iliskili olmayan
trombomodilin mutasyonu, diacilglisereol kinaz kompleman 1 genlerindeki mutasyonlar da herediter HUS nedeni olarak
bilinmektedir. Bu genetik farkliliklar hastaligin tedavi ve yénetiminde ¢ok énemlidir. Bu calismamizda aHUS hastaliginin tanisinda
kompleman genlerindeki mutasyonlari yeni nesil dizilime yéntemi ile saptamayi amacladik.

MATERYAL-METOD: Calismaya hizli molekiiler tani koyulmasi amaciyla hastalardan elde edilen genomik DNA’lar yeni nesil
dizileme (NGS) yontemiyle ¢alisiimistir. Gen paneli, aHUS ile iliskili olan 11 geni (CFH, CFI, CFB, CD46, C3, C5, DKGE, CFHR3, CFHRs,
CFHR1, THBD) ve TTP ayirici tanisinda kullanilan ADAMTS13 genini icermektedir. Yeni nesil dizileme ile elde edilen DNA varyantlari
biyoinformatik veri tabanlarina gére (PolyPhen2, Mutation Taster, Mutalyzer, SIFT, Grantham) patojenitesi saptanmis ve
siniflandinimistir.

BULGULAR: Degerlendirmeye alinan varyantlar i¢cinde rapor edilen veya yeni olan toplam 144 DNA varyanti saptanmistir. Toplam
144 varyanttan 51’i benign; 8’i olasi patojen ve 39’u da biyoinformatik veri tabanlarina gére patojen olarak siniflandirilmistir. 64
hastada (%15) ADAMTS13 mutasyonu saptandigindan TTP olarak degerlendirildi ve 103 hasta aHUS olarak degerlendirildi.
Olusturdugumuz gen panelindeki mutasyonlardan CFH geninde 149 hastada (%34), CFB geninde 31 hastada (%7), CD46 geninde 19
(%4), C5 geninde 34 hastada (%8), CFHR1 geninde 3 hastada (%1), CFI geninde 21 hastada (%5), C3 geninde 8 hastada (%2), CFHR3
geninde 13 hastada (%3), THBD geninde 5 hastada (%1), DKGE geninde 1 hastada patojen mutasyon saptanmustir. Ayrica bu
calismada 46 yeni mutasyon saptanmustir.

SONUG: Yeni nesil dizilime aHUS hastaliginin hizl tanisinda ve prognozunda kullanilabilecek Sanger DNA dizileme metoduna gore
hem ekonomik hem de hizli tani koyulabilen degerli bir metottur

Anahtar Kelimeler: atipik hemolitik sendrom, kompleman genleri
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[S-40]
Yenidoganlarda Alternatif Periton Diyaliz Katateri Yerlestirme Yontemi

Serpil Sancar', Esra Ozcakir, Elif Kirli Egemen?, Hakan Erdogan’, Mete Kaya'
'Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinigi, Bursa

*Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Uroloji Klinigi, Bursa

3Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa

Amag: Yenidogan déneminde periton diyaliz kateteri (PDK) uygulamasinin basarisi 6zellikle diisiik dogum agirlikli ve prematiire
bebeklerde kateter iliskili komplikasyonlardan etkilemektedir. Bu calismanin amaci ksifoide yakin giris yapilarak yerlestiren
kateter ile yapilan PD’nin yenidogan déneminde etkinliginin degerlendiriimesidir.

Hastalar ve Yontem: PDK genel olarak gobek bdlgesinden yerlestirilir. Yenidoganda kisa gobek pelvis mesafesi kateterin etkin
kullanimini kisitlamaktadir. Klinigimizde Tenkoff PDK karin icerisinde daha uzun mesafe saglayacak sekilde ksifoide yakin giris
yapildiktan sonra kilavuz tel aracihigi ile pelvise yonlendirilerek takilmaktadir. Ocak 2015-Ocak 2019 tarihleri arasinda yenidogan
yogun bakim Unitesinde bu yontem ile PDK yerlestirilen ve diyaliz uygulanan hastalarin dosyalari retrospektif olarak demografik
ozellikler, tani, PDK takilma zamani, diyaliz siiresi ve ydntemin etkinligi agisindan degerlendirilmistir.

Bulgular: On bes hastanin ortalama dogum haftasi 34,5 (27-40) hafta, ortalama dogum kilosu 2203,4 (840-3280) gramdir. Diyaliz
programi konjenital kalp hastaligi (n=6), polikistik bébrek hastaligi (n=2) ve multiple anomali (n=3)’ye ikincil bébrek yetmezligi ve
4 hastaya metabolik sorunun diizeltilmesi amaci ile uygulandi. Hastalarin 7’si premattireydi. PDK ortama 9,6. glinde (2-29)
yerlestirildi ve diyalize ortalama 8,5 gtin (2-26) devam edildi. Tim hastalarda metabolik ve bébrek fonksiyonlarinda diizelme
saglanirken, diyaliz esnasinda sizinti (n=2) disinda sorun saptanmadi. On hasta primer hastalik nedeni ile kaybedildi. Diyaliz
gereksinimi ortadan kalktig icin 3 hastada kateter ¢ekilerek 2 hasta ise periton diyalizi programina alinarak taburcu edildi.

Sonug: Gobek lstiinden ksifode yakin yerlestirilen PDK daha uzun bir mesafe katkisi nedeniyle PD’ne ihtiyag duyulan premature
ve diisiik dogum agirliklilar dahil tiim yenidoganda etkili bir yontem olarak uygulanabilir.

Anahtar Kelimeler: periton diyaliz katateri, yenidogan
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[S-41]
Tek Tarafli Kiiciik Bébrekli Hastalarda Kan Basinci ile Renal Voliim iliskisi

Royala Babayeva', Sebuh Kurugoglu?, Ozdil Baskan?, Seha Kamil Saygili¥, Nur Canpolat*, Hakan Ekmekgi®, Mehmet Elicevik®, Lale
Sever4, Salim Caliskan*

‘istanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpas Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, istanbul

*istanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpas Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, istanbul

3Gzel Memorial Hastanesi, Radyoloji Bélimii, istanbul

%istanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpas Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Sistanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpas Tip Fakiiltesi, Biyokimya AD, istanbul

Sistanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpas Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, istanbul

Giris: Dogustan bobrek ve driner sistem anomalileri (CAKUT) prenatal ddnemde saptanan tiim anomalillerin yaklasik %20-30’nu
olusturur. Hastaligin prevalansi her 1000 dogumda 0,3-1,6 oranindadir.Bébrek ve iriner sistemin konjenital anomalileri tiriner
sistem enfeksiyonlari, hipertansiyon ve kronik boébrek hastaligina yol agabilir.

Amag: Bu ¢alismada Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Poliklinig§inde CAKUT grubuna dahil olan tek tarafli kiilik bébregi
olan hastalarda ayaktan kan basinci monitorizasyonu (ABPM) ile kan basinci ve bébrek voliimi arasindaki iliskinin arastiriimasi
amagland.

Gere¢ veYdntem: Calismaya istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD Cocuk Nefroloji
Polikliniginden izlenen 6-18 yasarasindaki 57 tek tarafli kiiciik bobrekli hasta ( DMSA kiiglik bobrek fonksiyonu <=%30 ) ile 30
gondilld, saghkh cocuk kontrol olarak alindi. Hasta ve kontrol grubunun poliklinik ortaminda kan basinglari 6l¢ildii veABPM
uygulandi, serum Sistatin C ve kreatinin diizeyleri 6lciilerek bobrek fonksiyonlari belirlendi. Plazma renin ve anjiotensin 2
diizeyleri élciildii. Uriner sistem ultrasonografisi (USG) ve (ist batin magnetikrezonans gériintilleme (MRG) ile kiiciik ve saglam
bébrek voliimi hesaplandi ve boya indekslendi. Statik bobrek sintigrafisinde (DMSA) hipoplazik-skarli bébrek ayirimi yapildi ve
kiclik bébrek fonksiyon yiizdesi not edildi.

Bulgular: Hasta grubunun glomertiler filtasyon hizi kontrol grubuna gére distikti (p=0,039). Poliklinik kan basinct dlgtimleri
hasta ve kontrol grubu arasinda farkl degildi. ABPM ile kan basinci 8l¢timlerinin karsilastirimasinda ise iki grup arasinda
“Dusls”(Dipping) disinda anlamli fark yoktu. Elli yedi hastanin 5’inde ambulatuar hipertansiyon saptandi, 2 hasta antihipertansif
ilac kullanmaktaydi. Toplam 7 hasta (%12,2) hipertansif olarak kabul edildi. DMSA’da 28 hastanin kii¢lik bébregi hipoplazik,
29’unun ise skarli idi. Hipertansif hastalarin 6’si skarl (6/29), 1’i hipoplazik idi (1/28) (p=0,049). Hipertansiyonu olan hastalarin
DMSA da kii¢lik bébrek fonksiyonu distiktt (p=0,015).Ayni zamanda kan basinci ile DMSA’da kiiglik b&brek fonksiyonu arasinda
da negatif korelasyon saptandi.

Hipertansif grupta renin anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0,040). Ayrica tiim hastalar ele alindiginda kan basinci ile GFR arasinda
negatif bir korelasyon vard.

Hasta grubunda hemen hemen tiim kan basinci parametreleri ile USG ve MRG saglam bébrek volliim indeksi arasinda pozitif
korelasyon saptandi (Tablo 1).

Sonug: Tek tarafli kiilik bébrekli hastalarda hipertansiyon oranini normal populasyona gére yiiksek bulunmasi kiigiik bébregin
fonksiyonun azalmasinin kan basinci iizerinde etkili oldugunu gésterdi. iiging olarak hipertrofiye ugramis bébregin voliimii ile kan
basinci arasinda pozitif korelasyon mevcuttu. Bu sonug kompensatuar hipertrofinin gelismesine yol acan hiperfiltrasyonun kan
basincinda artisa neden olabilecegini diislindiirdd.

Anahtar Kelimeler: bébrek volimi, kompensatuvar hipertrofi

Kan basinci parametrelerinin bobrek voliimleri ile korrelasyonu (p, r)

24s MAP ;4KSB 24s DKB Glndliz MAP  GlUndlGz SKB  Gindiiz DKB  Gece MAP  Gece SKB  Gece DKB
SDS DS SDS SDS SDS SDS SDS SDS SDS

SBVi

USG 0,020 0,049 0,014 0,014 0,045 0,009 AD AD AD

(ecm3/ 0,308 0,262 0,323 0,325 0,266 0,342

cm)

SBVi

MR 0,001 0,002 0,001 0,001 0,004 0,000 0,001 0,008 0,049

(ecm3/ 0,454 0,416 0,458 0,460 0,385 0,481 0,352 0,363 0,272

cm)
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[S-42]
Esansiyel Hipertansiyonu Olan Cocuklarda Serum Renalaz Diizeyi ile Hipertansif Kardiyak Degisiklikler
Arasindaki iliskinin Degerlendirilmesi

Ali Ata Cerkezoglu', Halil ibrahim Yakut', Ozlem Yiiksel Aksoy?, ilker Cetin?, Filiz Meryem Altay*, Umut Selda Bayrakci®
'Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saghg ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji Boliimii, Ankara
3Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Bolimii, Ankara
4Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saglig ve Hastaliklar Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Mikrobiyoloji B&lim(, Ankara

Amag: Hipertansiyon, pediatrik yas grubunda énemli bir klinik sorundur. Hipertansiyona bagli hedef organ hasarlari arasinda sol
ventrikdil hipertrofisi, ekokardiyografinin genis kullanim alani nedeniyle en fazla galisilan indekstir. Renalaz esas olarak bébrekler
tarafindan tretilen ve dolasimdaki katekolaminleri, 6zellikle adrenalini azaltarak kan basincini diizenleyen ve kardiyovaskiiler
fonksiyonlar (izerine etki gésteren bir monoamin oksidazdir. Bu ¢alismada, esansiyel hipertansiyonu olan ¢ocuklarda serum
renalaz diizeyi ile hipertansif kardiyak degisiklikler arasindaki iliski, saglikli kontrol grubu ile karsilastirilarak incelenmistir.

Gerec-Yoéntem: Yaslari 4-18 arasinda degisen (ortalama 15,1+1,9 yil), ekokardiyografide sol ventrikdil hipertrofisi olan 30 hasta
(Erkek/Kadin: 21/9), sol ventrikil hipertrofisi olmayan 30 hasta (E/K: 19/11) olmak tizere toplam 60 hipertansif cocuk (E/K: 40/20)
calismaya dahil edildi. Viicut kitle indeksi normal sinirlarda olan, yas (4-18, ortalama 14,2+1,3 yil) ve cinsiyeti (E/K: 10/10) uyumlu 20
saglikli cocuk kontrol grubunu olusturdu. Hipertansif gruplardan biyokimyasal incelemeler i¢in ven6z kan 6rnegj, idrar
incelemeleri i¢in sabah ilk idrar 6rnekleri ve 24 saatlik idrar érnekleri alindi. Vendz kan érneklerinden gerekli biyokimyasal
incelemeler ile ELISA yontemiyle serum renalaz diizeyleri calisildi. Hipertansif gruplarin kan basinci él¢timiinde 24 saatlik
ambulatuar kan basinci monitérizasyonu (AKBM) kullanildi.

Bulgular: Hipertansif olup ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofisi olan grubun tiim giin sistolik, diastolik; gece sistolik,
diastolik ve glindiiz sistolik kan basinci yiikleri, ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofisi olmayan hipertansif gruba gore
anlamli olarak ytiksek bulundu (p<0,05). M-mode ekokardiyografi ile yapilan degerlendirmede, sol ventrikiil kitle indeksi
ekokardiyografide sol ventrikdl hipertrofisi olan grupta 39,7 g/m2.7 ve ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofisi olmayan
hipertansif grupta 27,9 g/m2.7 olarak saptandi (p<0,05). Gruplar arasinda kan basinci yikleri ile sol ventrikdl kitle indeksi
arasindaki iliski karsilastirildiginda, glindiiz sistolik kan basinci yiiki artisi ile artmis sol ventrikdil kitle indeksi arasinda anlamli iligki
bulundu (p<0,05). Renalaz diizeyi hipertansif gruplarda normotansif gruba oranla anlamli olarak diistik saptandi (p<0,05).
Hipertansif gruplar arasinda ise renalaz diizeyleri agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Buna karsin renalaz
diizeyi diisiik olan grubun sol ventrikiil kitle indeksi, renalaz diizeyi normal aralikta olan gruptan anlamli olarak yiiksek bulundu.

Sonug: Renalaz diizey diistikligi ile artmis sol ventrikiil kitle indeksi arasinda iliski saptanmis; hipertansiyonun uzun dénem
komplikasyonlari agisindan risk altinda olan bu ¢ocuklarda serum renalaz diizeyinin diisiik oldugu gdsterilmistir. Serum renalaz
diizeylerinin rutin klinik kullanima gegmesi igin cok sayida galismaya ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, renalaz
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[S-43]
Ulkemizde Cocuk Nefroloji Uzmanlarinin Hipertansif Olguya Yaklasim Tercihleri

Belde Kasap Demir', Mehmet Tasdemir?, Duygu Oviin¢ Hacthamdioglu?, ilknur Girisgen®, Hasan Dursun®, Mahmut Civilibal®,

Meryem Benzer’, Nese Karaaslan Biyikli®, Nese Ozkayin®, Ferah Sénmez™
'izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik Nefroloji BD, izmir

*Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Pediatri AD, Pediatrik Nefroloji BD, istanbul
3Bahgesehir Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik Nefroloji BD, istanbul

“Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik Nefroloji BD, Denizli

5T.C. S.B. istanbul Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Bélimd, istanbul
®Altinbas Universitesi Tip Fakiiltesi, istanbul Memorial Bahgelievler Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Bsliim(, istanbul
7istinye Universitesi, Medical Park Gaziosmanpasa Hastanesi, Pediatrik Nefroloji B&limd, istanbul
8Anadolu Saglik Merkezi, Pediatrik Nefroloji B&lim, Kocaeli

9Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik Nefroloji BD, Edirne

°Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik Nefroloji BD, Aydin

Giris: Glinlimizde gocukluk ¢agr hipertansiyonuna yaklasim ile ilgili tiim diinyada kullanilmakta olan kilavuzlardan en bilineni 2004
yilinda yayinlanan Dérdiincti Rapor’dur. Ardindan 2016 yilinda Avrupa Hipertansiyon Cemiyeti (European Society of Hypertension
- ESH) tarafindan ¢ocuk ve adolesanlarda kullaniimak tizere yeni bir kilavuz ¢ikarilmis, 2017 yilina gelindiginde ise yine Amerikan
kaynakli olan, Amerikan Pediatri Akademisi (AAP) tarafindan ¢ikarilan ve Amerkan Kalp Dernegi tarafindan tasdik edilen yeni bir
kilavuz sunulmustur. Pediatrik nefrologlar hastalar degerlendir ve izlerken farkli kilavuzlardan faydalanmaktadirlar. Bu
calismada, lilkemizde calisan pediatrik nefrologlarin hasta yaklasimindaki tercihlerinin degerlendirmesi amaglanmistir.
Materyal-Metod: Calismada pediatrik nefroloji alanindaki uzmanlara yonlendirilecek 24 soruyu kapsayan bir anket kullanilmistir.
ik bes soru kisisel bilgileri icerirken digerleri tani, degerlendirme ve tedaviyi ilgilendiren sorular icermektedir. Calismada
klinisyenler pediatrik nefroloji alaninda ¢alisma siiresi <10 yil (Grup 1, n: 74) ve >= 10 yil (Grup2, n: 62) olanlar olmak tizere 2 gruba
ayrilmis ve bulgular 2 grup arasinda uygun istatistiksel yontemleri ile karsilastiriimistir.

Bulgular: Sorulari yanitlamaya goniilli olan toplam 136 (K/E: 37/99) klinisyenin %16’sinin Dérdiincii Rapor’u, % 9'unun 2016 ESH
kilavuzunu ve % 27'sinin 2017 AAP kilavuzunu kullandigi ve % 48'inin birden fazla rehberden faydalandigi gérilmdistiir.
Hipertansiyon tanisi koymak icin en cok hem ofis, hem ev, hem de ayaktan KB izlemlerinin tercih edildigi gériilmistir (% 59). ilk
degerlendirmede ug organ hasarini tarama sikliginin %96 oldugu, bu amagla en sik kullanilan yéntemin ekokardiyografi,
mikroalbiiminiiri ve oftalmolojik muayenenin bir arada yapilmasi oldugu izlenmistir (% 76). Klinisyenlerin % 32’sinin tedavi i¢in esik
degerler olarak son kilavuzu kullandigi gorilmistiir. Medikal tedavi 6ncesi yasam tarzi degisikliklerini izleme siiresinin
katimailarin % 35’inde bir ay, % 52’inde 3 ay ve % 13’de >6 ay oldugyu; ilk secenek ilag tedavisinin obez olmayan ¢ocuklarda % 49
anjiotensin dontstiriict enzim inhibitori (ACEI) veya % 48 kalsiyum kanal blokeri (KKB), obez ¢cocuklarda ise % 74 ACEI oldugu
saptanmustir. En sik eklenen ikinci ilacin ise obez olmayanlarda % 44 siklikla KKB ve % 43 siklikla ACEI ve obez ¢ocuklarda % 50
siklikla KKB oldugu; ilk tercih olarak kullanilan ACEI’nin enalapril (% 76), ARB’nin losartan (% 94), KKB’nin amlodipin (% 92) ve
ditiretigin furosemide oldugu gézlenmistir (% 77). Klinisyenlerin %86’sinin bir ACEI ya da ARB sonrasi ilk haftada biyokimyasal
parametreleri kontrol etmeyi tercih ettigi gériilmistr. Acil bir hipertansif durumdan sonra anti-HT ilaglarin regetelenme orani %
92 bulunmustur. Gruplar arasinda karsilastirildiginda tek bir kilavuza sadik kalma Grup1'de daha sik (p: 0.035) iken Grup 2’nin
Dordiincl Rapor’u tercih etme oraninin daha yiiksek oldugu (p: 0.042), HT tanisi koymak i¢in <=2 hafta boyunca evdeki kan
basinglarinin degerlendirilmesinin Grup1'de daha sik tercih edildigi goriilmiistiir. Obez olmayan gocuklarda ilk tercih olarak KKB
kullanimr ise Grup 1'de daha ytiksek bulunmustur (S: 0.035).

Sonug: Pediatrik nefrologlarin HT'li hastalari degerlendirmesinde giincel kilavuzlardan ziyade meslekte gegirilen zamanin
tercihler lizerine etkili oldugu distndlmistir.

Anahtar Kelimeler: Antihipertansif yaklasim, pediatrik kilavuzlar
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Multikistik Displastik Bobrek Hastalarinin Klinik ve Radyolojik Degerlendirilmesi: Kompansatuvar
Hipertrofi icin Yeni Bir Formiil

Nilay Adak Dalbayrak', Fehime Kara Eroglu?, Deniz Karakaya®, Tiilin Giingér?, Evra Celikkaya?, Betiil Emine Derinkuyu?, Mehmet
Bilbal?
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*SBU Ankara Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Gocuk Saglig ve Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji AD, Ankara

3SBU Ankara Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saglig ve Hastaliklar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi, Ankara

Amag: Multikistik displastik bébrek (MKDB), bobrek ve idrar yollarinin en sik saptanan konjenital anomalileri ve renal displazi alt
tiplerinden biridir. Genellikle sporadik gelismekle birlikte ailevi aktarim da bildirilmistir. insidansi 3600 canli dogumda 1 olarak
saptanmistir. Hastalarin %239'unda karsi bobrekte anomalilere rastlanir. Prognoz genellikle karsi taraf bobregin islevine ve eslik
eden bébrek disi anomali ve komplikasyonlara baglidir. Bu calismada béliimiimiizde takip edilen multikistik displastik bébrek
hastalarinin demografik, klinik ve radyolojik 6zelliklerini ve prognozlarini degerlendirmeyi amacladik.

Metod: Klinigimizde 2008-2019 yillari arasinda tani almis 67 multikistik displastik bobrek hastasi retrospektif olarak incelendi ve
demografik, klinik, radyolojik 6zellikleri dosyalarindan not edildi. Bu hastalardan diizenli kontrollere gelen 5 yas tizeri 19 hasta ise
kesitsel olarak bobrek hasar belirtecleri (ambulatuvar kan basinci (ABPM), kreatinin klerensi ve 24 saatlik idrarda protein) ile
degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin %91 prenatal ddnemde tani almisti, antenatal dénemden itibaren 59 hastanin driner US ile takipleri
mevcuttu. Hastalarin %64.2’si erkek; erkek:kiz orani 1.8:1idi. Hastalarin higbirinin soyge¢misinde MKDB tanisi ile izlenen birey
yoktu. Tlim hastalarin toplam 256 birinci derecede akrabalarindan 51’ine hastanemizde triner US yapildi. Bu bireylerin %29’unda
triner anomali (basit kist, hidronefroz, ekstrarenal pelvis) saptandi. Hastalarin en sik eslik eden triner sistem anomalileri
VUR(%11.9), kaliksiyel ektazi(%10.4) ve Ureterosel (%6.0); en sik eslik eden Uriner sistem disi anomaliler ise kalp anomalileri (%19,4)
idi. Hastalarin US ile izlemlerinde multikistik olan bébrek tinitelerinin %67.8’inin tam/kismi involiisyona ugradig, %30.5’inde ise
involiisyon gelismedigi gézlenmistir. Kontralateral bébrek tinitelerinde hipertrofi, kronik bébrek yetmezligi (KBY) ile takip edilen
1 hasta disinda hastalarin tamaminda vardi. Hastalarin kontralateral (saglam) bébrek tniteleri ayni yastan saglam 150 saglikli
cocuk/bebek ile karsilastirild. ilk 1 yilda hasta ve sagliklilar arasinda bébrek boyutlarinda istatistiksel anlamli farklilik saptanmadi
(p=0.14). Oysa izlemde 1. yastan itibaren 18 yasina kadar, her yasta hasta ve saglikli cocuklarin bébrek boyutlart arasinda
istatistiksel anlaml farklilik saptandi (p<0.01). Dogrusal regresyon analizinde hasta ¢ocuklarin saglam bobrek boyutlari 4.8 x yas +
65,4mm olarak saptanirken (R2: 0.7523, p<0.01), saglikli cocuklarin bébrek boyutu 3.4 x yas + 58,8mm olarak saptandi (R2:
0.8609,p<0.01). ABPM ile giinliik ortalama kan basinci 95 persentilin Gizerinde saptanan hasta goriilmedi. Ofis kan basinci
degerleri ile 2 hastaya hipertansiyon tanisi konuldu. Yasamin ilk 6 ayinda kompansatuvar hipertrofi saptanan hastalar ile
saptanmayan hastalarin ABPM ile élciilen giinliik ortalama kan basinci Z skorlart karsilastirildiginda istatistiksel anlamli fark
saptanmadi. Hastalarin hi¢birinde rutin idrar tetkiklerinde veya 24 saatlik idrarda anlamli proteiniiri saptanmadi.

Sonug: Bu galismaya gére MKDB’li hastalarin prognozlari ¢ocukluk ¢aginda hipertansiyon ve proteiniiri agisindan oldukga iyi
seyretmektedir. Saglam bobrekler degerlendirildiginde postnatal ilk US’lerinde anlamli farklilik saptanmazken, izlemde KBY tanisi
ile izlenen 1 hasta haricinde timiinde kontralateral hipertrofi saptanmistir. MKDB’li hastalarin bébrek boyutlari 4,8 x yas +
65,4mm formdli ile hesaplanabilir. Bu degerin altinda bobrek boyutu saptanan hastalar bobrek hasari agisindan daha dikkatli
degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: kompansatuvar hipertrofi, multikistik displastik bébrek (MKDB)
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Saglam ¢ocuklarda ve MKDB hastalarinda bébrek boyutlari
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Saglam ¢ocuklarda bébrek boyutu (mm)= 3.4 x yas + 58,8 olarak (R2:0,8609), MKDB'li hastalarda saglam bébrek icin, bébrek boyutu
(mm)= 4,8 x yas + 65,4 olarak (R2:0,7523) saptanmistir.
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[S-45]
Konjenital Adrenal Hiperplazi Tanili Hastalarda Hipertansiyon

Mihriban inézii', Begiim Avcl', Fatma Uzun', Seyit Ahmet Ucaktiirk?, Fatma Semsa Cayci', Umut Selda Bayrakg!'
'Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji EAH, Cocuk Nefroloji Bélimii, ANKARA
*Ankara Gocuk Saglig ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji EAH, Cocuk Endokrinoloji Bslimii, ANKARA

Giris-Amag: Konjenital adrenal hiperplazi (KAH) kortizol metabolizmasinda bozukluk ile seyreden OR gegisli bir hastaliktir. KAH
tanili hastalarda hipertansiyon insidansi degiskenlik géstermekte ve hipertansiyon (HT) risk faktérleri net olarak bilinmemektedir.
Bununla birlikte KAH hastalarinin tedavisinde kullanilan glukokortikoid ve mineralokortikoidlerin arteriyel hipertansiyona
yatkinlik olusturdugu bilinmektedir. KAH hastalarinda %20-66 oraninda ya sistolik, ya da diyastolik kan basinci yiiksekligi oldugu
gosterilmistir. Calismamizda KAH tanisi ile izlenen hastalarda HT sikligini tespit etmek ve risk faktorlerini degerlendirmek
amaglanmistir.

Yéntem: Son 5 yil icinde hastanemizde takip edilmis KAH tanili hastalar retrospektif olarak taranarak izleminde HT tanisi alanlar
calismaya dahil edilmistir.

Bulgular: Toplam 144 KAH tanili hastanin 15’inde HT tespit edilmistir (%10,4). Hastalarin 7’si kiz (%46,7), 8’i erkektir(%53,3). KAH
tani yasi ortanca o ay iken KAH tanisi aldiktan ortalama 123,7+75,8 ay sonra HT tanisi aldiklar gérilmiistir. Hastalarin 7’si (%46,6)
21 hidroksilaz eksikligi, 5’i (%33,3) 11 beta hidroksilaz eksikligi tanisi almis, 3 hastada KAH tipi hentiz belirlenmemistir. Ambigus
genitale 5 hastada (%33,3) mevcuttur. HT tani aninda sistolik KB 136+15.9 mmhg, diyastolik KB 87,6+14,2mmhg, BMI 22,946 idi. HT
tani aninda higbir hastada adrenal krizi distindiirecek elektrolit anormalligi bulunmamaktaydi, kullanilan hidrokortizon dozu
16,3+3,6 mg/m2/giin idi, yalnizca 5 hasta fludrokortizon kullanmaktaydi (0,16 +0,17 mg/glin dozunda). Bébrek fonksiyon
bozuklugu, proteintiri, hipertansif retinopati saptanmamakla beraber 5 hastada (%33,3) EKO’da hipertansif kardiyomiyopati
bulgular mevcuttu. Yapilan renal ultrasonografide 1 hastada hidronefroz, 1 hastada bébrek kisti, 1 hastada unilateral hipoplazi
saptanmistir. Renal arter dopler inceleme 8 hastada yapilmis ve normal olarak saptanmistir. Hastalarin 3’t (%20 ) amlodipin ve
spironolakton, 8’i (%53,3) yalnizca amlodipin tedavisi almis, 4’ (%26,6) ise herhangi bir antihipertansif tedavi almamustir. 21
hidroksilaz eksikligi olan ve antihipertansif tedavi ile kan basinci 4 yil stire ile kontrol altinda tutulan bir hastanin hipertansif
degerleri olmus, kardiyomyopati gelistigi goriilmds, antihipertansif dozu arttirilarak ve fludrokortizon dozu azaltilarak kan basinci
tekrar kontrol altina alinmistir.

Sonug: Cocuklarda hipertansiyon prevelansinin yaklasik %3 oldugu tahmin edilmektedir. KAH hastalarinda ise, bizim ¢alismamizla
uyumlu olarak, hipertansiyon prevelansinin genel popiilasyona gére yiiksek oldugunu bildiren ¢alismalar bulunmaktadir.
Hipertansiyonun erken kardiyovaskiiler hastalik riski ile iliskili oldugu disiindildiigiinde erken tani ve tedavi oldukga 6nem
kazanmaktadir. KAH tanili hastalarda kan basincinin 6zenle takip edilmesi ve fludrokortizon dozunun dikkatli bir bicimde
ayarlanmasi 6nerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, Konjenital adrenal hiperplazi
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[P-001]
Saglikl Cocukta Gelisen Uriner Sistem Enfeksiyonu: Atipik Bir Mikroorganizma Hafnia Alvei

Demet Alaygut', Arzu Bayram?, Eren Soyaltin', Caner Alparslan’, Seil Arslansoyu Camlar', Fatma Mutlubas', Onder Yavagcan'?,

Belde Kasap Demir*

'SBU, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3SBU, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Klinik Mikrobiyoloji, izmir
4Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Klinigi, izmir

Giris: Hafnia alvei, ilk kez 1954’de tanimlanmis Enterobacteriaceae ailesine ait, Hafnia cinsine ait bilinen tek tir olan, fakiiltatif
anaerob, gram negatif bir basil olup, daha ok firsatci enfeksiyonlara yol acan bir bakteridir. insanlarda nadiren hastalik yapar ve
bu enfeksiyonlardaki klinik 5nemi net bilinmemektedir. Literatiirde tanimlanmig vakalarin ¢ogu immunsupresif veya
komorbiditeleri olan eriskin hastalardir. Cocuklarda ise tanimlanmis vaka ¢ok daha azdir. Bu yazida saglikl, altta yatan bir
enfeksiyonu olmayan 8 yasinda bir kiz olguda triner sistem enfeksiyonu olarak tanimlanan bu mikroorganizma sunulmustur.

Olgu: Oncesinde tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu 8ykiisii olan 8 yasindakiz olgu, ates yiiksekligi, karin agrisi, son iki giindiir
olan idrarda yanma sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Daha &nceki enfeksiyonlarinin ¢ogunun sistit seklinde oldugu ve bir kez
pyelonefrit gegirdigi 6grenildi. Renal ultrasonografik gortintiilemesi, renal statik sintigrafisinin normal oldugu iseme
sistolireterografisinde reflii tesbit edilmedigi grenildi. Oykiisiinde ve sistem sorgulamasinda konstipasyon varlig disinda iseme
disfonksiyonu distindiiren bulgusu yoktu. Fizik muayenede toksik gériiniimii olmayan vital bulgulari normal olan olgunun
laboratuvar incelemesinde idrar analizinde dansite 1023, pH 6.0, leu +3, pro +1, mikroskopide |6kosit ve I6kosit kiimesi mevcuttu.
Tam kan sayiminda beyaz kiire 13.400 /uL, Hb: 12.4 g/dL Plt: 231000/ pL, Hct: 37.4 %, MCV: 82.1 fL, bobrek fonksiyon testleri
normal, akut faz reaktanlari negatifti. Olgu alt (iriner sistem enfeksiyonu olarak degerlendirildi ve idrar kiiltiir(i gonderildi.. Alinan
idrar kiiltir 6rnekleri %5’lik kanli agar ve EMB (Eosin- Methylene-Blue) agar besi yerine ekildikten sonra, 37 °C ‘de 24 saat inkiibe
edildi. Besiyerinde tek basina ve bol miktarda lireyen Gram negatif, laktoz negatif koloniler gézlendi. Stipheli kolonilerin
identifikasyonu VITEK 2 ( bio Merieux, France) otomotize sistem ile yapildi. Antibiyotik duyarliliklari The European Committee on
Antimicrobial Susceptibility Testing (EUCAST) kriterlerine gére VITEK 2 otomatize cihazda belirlendi ve idrar kiiltlriinde 100.000
CFU/ml Hafnia alvei tiremesi gosterildi. Mikroorganizma, piperasilin tazobaktam, Seftriakson, seftazidim, sefepim, gentamisin ve
trimetoprim siilfometoksazole duyarli iken ampisilin, amoksisilin —klavulonik asit, sefazolin direncli idi. Ampirik olarak baslanan
trimetroprim stilfometaksazol tedavisine kiiltiir sonucu 6grenildikten sonra da devam edildi. Tedavi 10 gline tamamlandiktan
sonra gonderilen idrar kiiltlriinde Gireme goriilmedi.

Tartisma: Literatiirde bildirilen pediatrik vakalar, organ transplantasyonu, kemik iligi transplantasyonu, nekrotizan enterokolit
perforasyonu, HIV enfeksiyonu gibi altta yatan hastalik zemininde gelisen olgulardir. Daha &ncesinde tamamen saglikli,
komorbidite yaratan hastaligi olmayan pediatrik vakalarda mevcuttur. Bunlar daha ok bakteriyemi seklinde tanimlanmustir.
H.alvei’ye bagli Uiriner sistem enfeksiyonlariile ilgili ise bu vaka bizim rastladigimiz ikinci olgu olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Hafnia alvei, Griner sistem enfeksiyonu
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[P-002]
Bébrek Nakli Olmus Cocuklarda Akut Graft Disfonksiyonunun Graft Fonksiyonlari Uzerine Etkisinin
Degerlendirilmesi

Hatice Okur Aygok', Fatma Mutlubas?, Eren Soyaltin?, Demet Alaygut?, Secil Arslansoyu Camlar?, Caner Alparslan?, Onder

Yavascan®?, Belde Kasap Demir*

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, izmir
*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

Sistanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, istanbul

4izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

Giris: Son dénem bobrek hastaligina ulagmis hastalarda en etkin renal replasman tedavi (RRT) secenegi bébrek naklidir. Ancak,
bdbrek nakliile hasta sadece kronik bébrek hastaliginin son evresinden alinip diisiik evresine tasinmakta ve diyaliz ihtiyaci
ortadan kalkmaktadir. Graft 6mrini uzatmak i¢in akut graft disfoksiyonu (AGD) zamaninda taninmalidir. Calismamizda AGD
nedenleri ve graft (izerindeki etkileri aragtiriimistir.

Materyal-Metod: 2005-2017 arasi Saglik Bilimleri Universitesi izmir-Tepecik Uygulama ve Arastirma-Merkezi, Cocuk Nefroloji
Klinigi’nden takipli <=18yas nakilli hastanin (n=55) nakil tarihi, nakil yasi/cinsiyeti, nakil tipi, primer bébrek hastaligi, 6nceki
RRTm(turu-stresi), verici(yasi-cinsiyeti), HLA-PRA dizeyi, indiiksiyon/idame tedavisi, soguk iskemi stiresi, operasyon
komplikasyonlari, enfeksiyonlar, gecikmis graft fonksiyonu(GGF)/yavaslamis graft fonksiyonu(YGF) varlig, bazal serum kreatinini
(sCr) ve glomertiler filtrasyon hizi (GFH), bazal sCr’ne ulagsma siiresi, son Cr/GFH retrospektif olarak analiz edilip, AGD(+)ve AGD(-)
hasta gruplarinda karsilastirilip(t-testi,Pearson Ki-Kare ile) graft sagkalimi Kaplan-Meier ydntemi ile degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismada AGD(+)(n=38) ve AGD(-)(n=17) hastalarin demografik 6zellikleri Tablo1’de verilmistir. Nakil sonrasi ortalama
izlem siresi 51.6+35 ay (min.6-max.148ay) idi. Canli (n=31) ve kadavra (n=24) vericiler agisindan AGD yéntinden fark saptanmadi.
Hastalarin %20’sine preemptif nakil yapilmis olup nakil éncesi diyaliz tedavisi uygulanan hastalarla AGD oranlari benzerdi. Nakil
Oncesi hastalarin ortalama diyaliz siiresi 21.3£3.9ay olarak saptand. Bu siire AGD gegiren hastalarda (24.7+25.1 ay) daha uzun olup
istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.04). Soguk iskemi zamani, doku uyumu, indiiksiyon/idame tedavileri ile AGD arasinda
iliski saptanmadi. En sik primer bébrek hastaligi CAKUT iken primer bébrek hastaliklart her iki grupta da benzerdi. Nakil sonrasi 4
GGF (%7.5) ve 6 YGF (%11.3) dénemi saptanmis olup izlemde bu hastalarda AGD goriildi. GGF/YGF varligi yéniinden anlamli bir fark
saptanmadi (p=0.33, p=0.2). Sifirinci saat bébrek biyopsisinde 17 (%39.5) hastada ATN saptanip bunlarin %82.3’ti AGD gegirdi.
AGD(+) 38hastada toplam 99 AGD atag bulunurken en sik nedenlerin enfeksiyon (%48.5), akut rejeksiyon(AR) (%22.2) ve CNI-
nefrotoksisitesi (%19.2) oldugu goriildi. BK-virus nefropatisi ile AGD arasinda anlamlriliski saptandi. Akut rejeksiyonlar;
ABMR(%72.7) ve T-hiicreli AR (%18.2) olup hepsinde AGD gozlendi. Calismada, hasta kaybi olmazken 5 hastada (%9.1) graft kaybi
goriildi. AR gegiren hastalarda graft sag-kalimi 1., 3.ve 5. yillarda sirasiyla %94.1, %94.1 ve %75.3 saptandi. AGD gegiren hastalarin
delta sCr diizeyleri ortalama 0.85+0.88mg/dl idi. AGD nedenlerinin uzun dénemde GFH’ya etkisine bakildiginda AR, CNI-
nefrotoksisitesi, CMV-enfeksiyonu, BK-viriis nefropatisi, idrar yolu enfeksiyonu GFH’da diismeye neden oldu. iYE’nun graft-sag-
kalimina etkisi ise anlamli saptandi (p=0.03).

Tartisma: Bu ¢alisma ile graft igin en biiy(ik tehlikenin halen AR oldugu gésterilmis, tehlikenin hiicresel rejeksiyondan hiimorale
gecis yaptigi vurgulanmustir. Enfeksiyonlar AGD igin halen tehdit olmaya devam etmektedir. idrar yolu enfeksiyonlari hem CAKUT
hem de CAKUT disi nedenlere sahip olan hastalarda benzer oranda AGD nedenidir. Diyaliz siresinin uzunlugunun AGD riskini
arttirdig1 saptanmasiyla preemptif-nakiller i¢in bu ¢alisma ile bir kap1 daha aralanmistir. Bir¢ok calismaya konu olusturmus
marjinal dondrlerle olan nakillerde AGD gézlense de GGF/YGF yasamis ATN gézlenen bdbreklerin de uzun dénemde GFH’da
anlamli diismesinin olmamasi nedeniyle marjinal donérlerin tilkemiz igin halen kiymetli oldugunu kanisina da ulagilmistir.

Anahtar Kelimeler: bébrek nakli, akut graft disfonksiyonu
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[P-003]
Feokromasitoma Tanili Cocuk Olgu Sunumu

Deniz Karakaya, Fatma Yazilitas, Evrim Kargin Cakici, Gokge Giir, Fehime Kara Eroglu, Tiilin Glingor, Evra Celikkaya, Mehmet
Biilbail

Dr. Sami Ulus Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Feokromasitoma, adrenal medulla veya diger néroektodermal bélgelerden kdken alan, ender goriilen fonksiyonel bir
timorddr. Klasik feokromasitomada olgular, salgilanan katekolamin ve diger peptidler araciligiyla, ataklar halinde olan bas agrisi,
carpinti ve terlemenin birlikte oldugu tipik paroksismal hipertansiyon ile basvurabilirler. Burada bir adolesan feokromositoma
olgusu, siirekli hipertansiyon semptomu ile de basvuru olabilecegine dikkat cekmek icin sunulmustur.

Olgu: 14 yasinda erkek, bas agrisi ve bag dénmesi ile &lgiilen kan basincinin yiiksek olmasi nedeniyle hastanemize yénlendirilmisti.
Ozgecmisinden 2 yil 6nce benzer sikayetlerle degerlendirildiginde kan basincinin yiiksek oldugunun séylendigi ancak arastirmalar
sonrasl ilag baglanmadigy, anksiyete nedeniyle iki yil 6nce kisa siireli anksiyolitik tedavi aldigi ve son bir yildir makula 6demi
nedeniyle bir g6z merkezinde takipli oldugu 6grenildi. Soyge¢misinde 6zellik yoktu.

Fizik bakida kan basinci 170/110mmHg ve mezokardiyak odakta 2/6 sistolik Gifliriim saptandi. Tetkiklerinde bébrek fonksiyon
testleri, kan elektrolitleri ve tam kan sayimi normal olan olgunun proteinirisi yoktu. Ekokardiyografi'de; AY ve sol ventrikiil
hipertrofisi saptandi. G6z incelemesinde her iki gézde makular star gértiniimi, optik disklerin kabarik oldugu gériildi. Tiim batin
ultrason (US) degerlendirmesinde sol bébrek st kutbu komsulugunda medialde paravertebral alanda 50 x 47 mm boyutlu,
santralinde 2 cm ¢apli hipoekoik siirrenal kitle saptandi. Doppler US incelemesi normaldi. Manyetik rezonans gériinttileme (MRG)
incelemesinde sol siirrenalde en genis yerinde 65x45 mm hipervaskiiler, santrali nekrotik kitle lezyonu izlendi. Feokromasitoma
6n planda diistintlerek yapilan diger tetkiklerinde renin - 10,12 ng/ml/sa (normal degeri:0.5-5ng/ml/sa ), spot idrarda metanefrin -
170,95 mcg/g (normal degeri: 30-154 mcg/g), kanda néron spesifik enolaz - 25,6 ng/mlL(normal degeri:0-17 ng/miL ), idrar
metanefrin: 254,59 pg/24h (normal degeri:52-341 pg/24h) olarak saptand.

Tedavide anjiotensin konverting enzim inhibit6rii baslandi ve klinik yanita gére sirasiyla, kalsiyum kanal blokeri, beta bloker ve
alfa bloker eklendi. Takipte kan basinci kontrolii saglandi. Tedavi devami icin cerrahi girisim 6nerildi ve ileri bir cerrahi merkezine
y6nlendirildi.

Tartisma: Feokromasitoma ve paragangliomalar ¢ocuklarda oldukca nadir gériilen timdrlerdir. Feokromasitomada olusan
hipertansiyon uygun tedavi ile diizelebilmektedir. Biz bu olguda ¢ocukluk ¢aginda oldukga nadir gdzlenen feokromasitomanin
direngli hipertansiyon ile basvuran olgularda akilda tutulmasi gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: feokromasitoma, hipertansiyon
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[P-004]
Kronik Bébrek Hastaligina Bagh Mineral Kemik Bozuklugu Olan Cocuklarda Paratiroid Bezinin Ultrason
Elastografi ile Degerlendirilmesi

ilknur Girisgen', Giilay Giingdr?, Selquk Yiiksel'
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig Ve Hastaliklar Gocuk Nefroloji BD
*Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji AD, Denizli

Amag; Cocuklarda kronik bobrek hastaligina baglh mineral kemik bozukluklari (KBH-MKB) glomerular filtrasyon hizinin azalmasi
ile fosfor, kalsiyum, paratiroid hormon, D vitamin metabolizmasinda bozukluk sonucu olusur. KBH-MKB; kemiklerde kiriklar,
iskelet deformiteleri, bliyiime bozukluklari, kemik agrilari, vaskiler, metastatik ve yumusak doku kalsifikasyonlariile sonuclanir.
Parathormon sentezinin artmasi paratiroid bezde adenom gelisimi ile sonuglanabilmektedir. Gliinlimiizde yazilim eklenerek
gelistirilen nispeten yeni bir teknik olan elastografi, fizik muayenedeki palpasyon teknigine benzer sekilde dokulara
ultrasonografi yardimiyla uygulanan stresin, dokunun elastik 6zelliklerine bagli olarak dokuda degisiklige neden olmasi genel
ilkesine dayanmaktadir. Calismadaki amacimiz, KBH-MKB olan ¢ocuklarda paratiroid lezyonlarinin ultrason (USG) elastografi ile
degerlendirmek ve strain elastografinin paratiroid adenomu tanisinda degerli bir ek ara¢ olup olmadigini prospektif olarak
kontrol etmektir.

Yoéntem; KBH-MKB tanisi ile tedavi edilen onbes hasta (yas ortalamalari 15,5+2,4 yll, 7 kiz) ile onbes saglikl ¢ocuk (yas ortalamalart
13,8%2,5y1l, 6 kiz) calismaya alindi. Hastalarda mineral kemik dansite bozukluguna yonelik rutin laboratuvarda sabah alinan serum
orneklerinde kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz, D vitamini ve plazma 6rneklerinde parathormon seviyeleri degerlendirildi. Calisma
grubunun paratiroid strain ratio indeksleri kontrol grubunun tiroid strain ratio indeksleri ile karsilastirildi. Veriler SPSS 24.0 paket
programiyla analiz edildi ve p<0,05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular; Calisma grubundaki onbes KBH li gocugun onbiri evre 5, licli evre 4, biri evre 3 idi. Evre 5 KBY’li on hastanin diyaliz
modalitesi periton diyalizi iken bir hasta hemodiyaliz tedavisi almakta idi. Paratiroid USG yapilan evre 5 kronik bébrek hastalig
olan 11 hastanin 8’inde nodiil saptanmigken, evre 3-4 olan 3 hastada paratiroid nodiilii saptanmamustir. Calisma grubunda
paratiroid lezyonu saptanan hastalarin paratiroid elastografi strain ratio (gerinim orant) indeksi (1,1+0,5) kontrol grubunun tiroid
elastografi strain ratio indeksine (0,46+0,16) gore istatistiksel olarak anlamli yiiksek idi. Ayrica paratiroid lezyon varligi, bykltgi
ve strain ratio degerleri ile PTH diizeyleri iliskisiz bulundu.

Sonug; Ultrason elastografiile cocuklarda paratiroid adenomunun sertligi ilk kez bu ¢alismada degerlendirilmis olup, yliksek
strain ratio indeksinin adenom varligini ortaya koymada faydali bir gésterge olabilecegi diistinilmstir. Bulgularin ileride daha
genis capli ¢alismalarla desteklenmesi gerektigi diistintilmektedir.

Anahtar Kelimeler: renal osteodistrofi, ultrason elastografi
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[P-005]
Atipik Bulgularla Ortaya Cikan Imerslund Grasbeck Sendromlu Kardes Olgular

Ayse Seda Pinarbas!', Neslihan Giinay', Muhammed Ensar Dogan?, Sibel Yel', Aynur Gencer Balaban', ismail Dursun', Muammer
Hakan Poyrazoglu', Ruhan Dustnsel’

'Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri
*Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Genetik AD, Kayseri

GIRIS: Imerslund Grasbeck sendromu (IGS) nadir gériilen vitamin B12 eksikligi ile karakterize bir hastaliktir. CUBN ve AMN
genlerindeki mutasyondan kaynaklanir. Blyiime gelisme geriligi, anemi, nérolojik problemler gibi bulgularla karsimiza
cikmaktadir. Bagirsaktan vitamin B12 emiliminde problem olmasi nedeniyle parenteral tedavi gerekmektedir. Bu yazida
proteindrinin 6n planda oldugu IGS tanisi alan 3 kardesi sunacagiz

1.0LGU: 9 aylikken idrar yolu enfeksiyonu (iYE) tanisi sonrasi yapilan tetkiklerinde nefrolitiazis ve vezikoiireteral reflii (VUR)
saptanan hasta IYE’larinin devam etmesi nedeniyle takibe alindi. Takibi boyunca biiyiime gelismesi yasiyla uyumlu, bébrek
fonksiyon testleri (BFT) ve serum albumin normal ve non-nefrotik proteindrisi vardi. Nutcrucker sendromu ve ortostatik
proteiniri igin tetkikler normaldi. Anemisi ve hematiirisi olmamasi nedeniyle proteiniiri sintigrafide gosterilen hafif skara bagl
olabilecegi diistiniildi. Takip sirasinda iki kardesinde de proteinuri ortaya ¢ikmasi nedeniyle genetik bir sebep olabilecegi
disiindlerek nefropati paneli génderildi. Sonucu CUBN gen mutasyonu olarak geldi. Vitamin B12 eksikligi olmasa da hasta IGS
olarak kabul edildi.

2.0LGU: 2 yasinda ates nedeniyle tetkik edilen hastada proteiniiri saptanmasi nedeniyle merkezimize yonlendirildi. Tekrarlanan
analizlerde non-nefrotik proteinurinin devam etmesi nedeniyle arastirildi. BFT, serum albiimin ve komplemanlar normaldi.
Tetkikler ortostatik proteinuri ve nutcrucker sendromunu diisiindiirmedi. Beta2 mikroglobulin ve NAG normaldi. [YE 6ykisi
olmasa da abisinde VUR olmasi nedeniyle yapilan tetkiklerde VUR saptandi. Ailede proteinuri olmasi nedeniyle nefropati paneli
gonderildi. CUBN geninde mutasyon bulundu. Vitamin B12 eksikligi olmayan hasta IGS nedeniyle takibe alind.

3.0LGU: 2 aylikken IYE geciren hastanin kontrol tahlillerinde proteinurinin sebat etmesi nedeniyle yénlendirildi. BFT, serum
albiimini, tibdler fonksiyon testleri, goz ve isitme muayenesi normaldi. Kardeslerinde VUR olmasi nedeniyle yapilan
gorintllemeler normaldi. Protein elektroforez sonucu glomeruler proteinuri lehine yorumlandi. Aile 6ykisi olmasi nedeniyle
gonderilen nefropati paneli sonucunda CUBN gen defekti saptandi. Vitamin B12 seviyesinde diisiikliik ve anemi olmasi nedeniyle
parenteral vitamin B12 tedavisine basland.

SONUCG: Genellikle vitamin B12 eksikligine bagh patolojiler ile karsimiza gikan Imerslund Grasbeck sendromunu proteinirinin 6n
planda oldugu 3 olguyla sunduk. Bu vakalarin dikkat cekici 6zelliklerinin basinda literatiirde gérdiigiimiiz pek ¢cok vakada oldugu
gibi halsizlik, biiylime geriligi, kansizlik gibi vitamin B12 eksikligine bagli semptom ve bulgularin eslik etmemesiydi. Ayrica
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ve vezikolireteral reflii gibi Girogenital problemlerin varliginin ko-insidans olabilecegi
disiiniilse de 3 kardeste de benzer semptom ve bulgularin olmasi nedeniyle IGS ile birlikteligini diigslindliirmektedir. Bu nedenle
baska sebeplerle agiklanamayan proteiniiride IGS mutlaka akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Imerslund-Grasbeck Sendromu, Pediatrics
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[P-006]
Eski Bir Dosttan Son Bir Fayda: Alfa- Metildopa

Eren Soyaltin', Belde Kasap Demir?, Caner Alparslan’, Secil Arslansoyu Camlar', Fatma Mutlubas', Onder Yavascan®?, Demet
Alaygut'

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

Giris: Hipertansiyon son dénem boébrek hastaligi (ESRD) tanili hastalarda karsilasilan yaygin bir klinik durumdur. Her ne kadar
hipervolemi, hipertansiyonun 6nde gelen nedeni olsa da, renin-anjiyotensin-aldosteron yolu, sempatik sinir sisteminin
aktivasyonu, inflamasyon, endotel disfonksiyonu ve rekombinant eritropoietin uyarici ajanlarin kullanimi gibi sivi yiikiinden
bagimsiz nedenler de patogenezinde 6nemli rol oynamaktadir. Burada, hemodiyaliz programinda izlenen; etkin hemodiyaliz,
ultrafiltrasyon ve intravendz antihipertansif ajanlara yanitsiz ciddi hipertansiyonu olan ve alfa-metildopa tedavisi ile kan basinci
kontrol altina alinan bir olguyu paylastik.

Olgu: Sistinoze ikincil son dénem bdbrek yetmezligi nedeniile 8 yil dnce kadavradan b&brek nakli yapilan 17 yasindaki kiz olgu,
son 1yildir kronik allogrraft nefropati ve son dénem bobrek yetmezIigi nedeniyle kronik hemodiyaliz programinda izlenmekte idi.
Hasta klinigimize bas agrisi, solunum gligliigl, carpinti ve bacaklarda sislik sikayetleri ile bagvurdu. Fizik muayenesinde Fizik
muayenesinde dispneik ve ortopneik ve tasikardik oldugu izlenen olgunun solunum sayisi 30/dakika, oda havasinda oksijen
satirasyonu % 88, kalp tepe atimi 130/dakika olarak &l¢lildi. Kan basinci 210/142 mm/Hg saptanan hastanin, viicut agirligr 26,5 kg
(kuru agirhigi:26 kg) idi. Ekstremitelerinin pretibial ve posterior distal bolgesinde 6dem ve hepatosplenomegalisi vardi.
Laboratuvar bulgularinda: lre: 68 mg/dL, kreatinin: 4.50 mg/dL. ve potasyum: 5.7 mmol/L. Saptandi. Kangazlari analizinde
solunumsal asidozu mevcuttu. Akciger grafisinde genislemis kalp sillieti ve kronik interstisyel akciger hastaligi bulgulari
mevcuttu. Elektrokardiyografide normal sindis ritimli tasikardi izlendi, PR veya ST-segmenti ve T-dalgasi degisikligi yoktu.
Ekokardiyogramda diyastolik fonksiyon bozuklugu ve hipertrofik kardiyomiyopati, hafif kardiyak dilatasyon ve pulmoner
hipertansiyon ile perikardiyal eflizyon saptandi. Hasta, yogunbakim Unitesinde izleme alinarak hipervolemiye y&nelik olarak kuru
agirligr olarak belirlene 24 kg’a gerileyene dek hemodiyaliz ve ultrafiltrasyon baslandi. Her hemodiyaliz seansinda kan basinci
paradoksal olarak artan olguya hemodiyalizle es zamanli olarak intraven6z esmolol (200mcg/kg/dk) baslandi, ancak kan
basincinda azalma izlenmemesi tizerine tedaviye intravendz nitrogliserin (5 mcg/kg/dak), kalsiyum kanal blokeri, enalapril (0,4
mg/kg/gin) ve doksazosin (1 mg/kg/gtin) tedavileri sirasi ile eklendi. Ditiretik tedavileri hastanin antrik olmasi nedeniyle tercih
edilmedi. Solunum bulgular ve kardiak bulgulari ve 6deminde gerileme izlenen ancak kanbasinci halen kontrol altina alinmayan
hastaya bu asamada, alfa-metildopa; 10 mg/kg/giin dozunda 2 dozda verildi. ilk uygulama dozunun ardindan sistolik ve diyastolik
kan basincinda ortalama 50 mm/hg diists gozlendi ve almakta oldugu inravendz antihipertansif tedavileri kademeli olarak kesildi.

Tartisma: Alfa-metildopa, alfa-adrenerjik reseptérlerin merkezi inhibitor etkilerini uyaran bir antihipertansif ilagtir. Klinik
arastirmalar, metildopa antihipertansifde etkili ve uzun sireli etkili oldugunu ve son zamanlarda kullaniminin gogunlukla
gebelikte hipertansif bozukluklarla sinirlt oldugunu géstermistir. Bildigimiz kadariyla hastamiz, intravendéz ajanlara yanit
vermedigi halde alfa-metildopaya iyi yanit veren ciddi HT'li ilk olgudur. Kullanimi genellikle preeklampsi ile sinirli olsa da, kronik
bdébrek yetmezligi olan hastalarda direngli hipertansiyon tedavisinde alfa-metildopa akilda tutulmaldir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, alfa-metildopa
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[P-007]
Steroid Direncli Fokal Segmental Glomeriilosklerozis Olgusunda Abatacept Deneyimi

Eren Soyaltin', Belde Kasap Demir?, Caner Alparslan’, Secil Arslansoyu Camlar', Demet Alaygut', Onder Yavascan'?, Fatma

Mutlubas'

'Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

Giris: idiyopatik nefrotik sendrom (INS) tanisi alan ¢ocuklarin % 10 - 20'si steroide direncli nefrotik sendrom tanisi almaktadirlar.
Bu olgularin bazilarinda siklosporin (CsA), siklofosfamid (CYC), mikofenolat mofetil (MMF), rituximab (RTX) gibi ikinci basamak
immiinosdipresif ajanlarin eklenmesi ile remisyon saglanabilmektedir. Son zamanlarda bu olgularda biyolojik ajanlarin kullanimi
giindeme gelmektedir. Sitotoksik T-lenfosit-iliskili antijen 4-immunoglobulin fliizyon proteini (CTLA-4-Ig) olan abatacept de bu
ajanlardan biridir. Burada, steroide direngli primer FSGS tanisi almig CsA, MMF ve RTX tedavileri ile remisyon saglanamamis olan
bir hastada abatacept kullanimrile ilgili klinik deneyim aktarilmistir.

Olgu: ilk kez 8 yasinda INS tanisi ile izleme alinan, alti haftalik klasik steroid tedavisine ve ardindan uygulanan puls steroid
tedavilerine cevap vermeyerek steroid direncli NS olarak kabul edilen, b&brek biyopsisi FSGS ile uyumlu olarak yorumlanan,
genetik analizinde saptanan G34G/A318A, birlesik heterozigot mutasyonunu, genetik polimorfizm olarak kabul edilen olgunun
steroid tedavisine dncelikle CYC eklendigi, proteinirisinin nefrotik diizeyde devam etmesi (izerine immunsupresif tedavileri
kesilerek 2 yil siiresince destek tedavisi ile takip edildigi, 2. yilin sonunda nefrotik sendrom kliniginin gelismesi tizerine puls steroid
tedavisi uygulanarak, oral steroid tedavisine yeniden baslandigi ve tedaviye 5 mg/kg/giin dozunda CsA ilave edildigi, ancak
tedavinin ilk yilinda ataklari tekrarlayan olguya 375 mg/m2/doz seklinde RTX verildigi, ancak proteiniiride gerileme olmadig
6grenildi. Bu asamadan sonra, 17 yasina ulasan, steroid ve CsA tedavileri kesilen ve MMF (2 dozda 500 mg/m2/doz) baslanan,
ancak remisyon saglanamayan olguda MMF tedavisi kesilerek abatacept tedavisi baslandi. Tedavi, 750 mg/doz o.- 2. ve 4.
haftalarda, sonrasinda ise her 4 haftada 1 doz, toplamda 6 doza tamamlanacak sekilde uygulandi. Uciincii doz abatacept
uygulamasindan sonra; hastada parsiyel remisyon saglandi ve albiimin diizeyi 3 mg/dlI'nin izerine ¢ikti. Abatacept tedavisi
herhangi bir yan etki olmadan 6 doza tamamlandi. Proteindiri seviyesi son dozdan sonra 1 gramin altina gerileyen olguda tekrar
hipoalbuminemi saptanmadi.

Sonug: Bu olguda abataceptin CYC, CsA, MMF ve RTX gibi diger immiinsupresif tedavilere yanitsiz FSGS'de parsiyel remisyonda
etkili olabilecegi gésterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Fokal segmental glomertiloskleroz, abatacept
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[P-008]

Cocuklarda Gegirilmis Acik Tas Cerrahisi Sonraki Sok Dalga Litotripsi Tedavisi Basari Oranini Etkiliyor
Mu?

Elif Altinay Kirli, Berin Selcuk, Fethi Ahmet Tiiregiin, Mehmet Hamza Giiltekin, Nejat Tansu, Biilent Onal
istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Uroloji AD, istanbul

Giris: Bu galismanin amaci 6ncesinde agik tas cerrahisi ile tedavi edilen hastalarda tekrarlayan bobrek tasi igin uygulanan SWL
tedavisinin etkinligini degerlendirmektir.

Materyal-Metod: Klinigimizde on alti yil icerisinde 301 hastaya (kiz:171, erkek:130) ait 315 renal tiniteye (RU) SWL tedavisi
uygulandi. Tassizligin saglanmasi basari olarak kabul edildi. SWL tedavisi 6ncesinde agik tas cerrahisi gecirme 6ykiisii olmayan
266 RU grup 1(%87), olan 41 RU grup 2 (%13) olarak tanimlandi. Hastalara ait demografik bilgiler, tas 6zellikleri, tedavi protokoli
ve sonuglari retrospektif olarak incelendi. Gruplar basariy: etkileyen faktorler agisindan univaryant ve logistik regresyon analizi ile
degerlendirildi.

Sonuglar: Genel degerlendirmede SWL tedavisinin 240 RU’de (76,2) basarili oldugu tespit edildi. Tas yolu gelisimi ise 24 RU’de
(%7,6) gozlendi. Gruplar degerlendirildiginde basari oraninin Grup 1’de yer alan hastalarda grup 2’ye oranla istatistiksel olarak
yiiksek oldugu tespit edildi (%78,1 ve % 63,4, p=0.039). Gruplar arasinda tas yolu gelisimi agisindan farklilik tespit edilmedi (%8 ve
%4,9 p=0,752). Alt kalikste yer alan taslarda SWL tedavisi basari orani Grup 1’de Grup 2’ye oranla anlamli olarak ytiksek bulundu
(%83,3 ve %51,7 p=0,006) (Tablo). Logistik regresyon analizinde gegirilmis acik tas cerrahisi dykisiiniin basari oranini yari yariya
diistirdigi tespit edildi (OR: 2,058 %95 Cl 1,025-4,131p=0.039).

Sonug: SWL tedavi basarisi gegirilmis tas cerrahisi 6ykisu olan hastalarda, 6zellikle alt kaliks yerlesimli taslarda distiktdir.
Gegirilmis tas cerrahisi 6ykisti olan ve tekrarlayan tas nedeni ile tedavi planlanan hastalarda bu &zellik nedeni ile retrograd
intrarenal tas cerrahisi (RiRC) gibi minimal invaziv girisimler SWL tedavisine alternatif olarak disiinilebilir.

Anahtar Kelimeler: SWL, agik tas cerrahisi
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[P-009]
Nefrotik Diizeyde Proteiniiri ve Fokal Segmental Glomeriiloskleroz Saptanan Dent Hastaligi Olgusu

Meral Torun Bayram', Gizem Yildiz', Afig Berdeli®, Sadiye Mehtat Unli®, Alper Soylu', Salih Kavukgu'
'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, izmir

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigr ve Hastaliklar AD, izmir

3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji BD, izmir

Giris: Dent hastalig1 X'e bagl cekinik gegisli, diisiik molekiler agirlikll (DMA) proteinri, hiperkalsitiri, nefrokalsinoz ve ilerleyici
bdébrek yetmezligi ile karakterize bir proksimal tiibllopatidir. Vakalarin 260" H/Cl tasiyicisi-5’i kodlayan CLCN5 genindeki
mutasyonlara (Dent-1), %15-20’si ise OCRL1 genindeki mutasyonlara (Dent-2) bagl olarak gelisir. Burada proteiniri nedeniile
incelenirken Dent hastaligi saptanan ve daha 6nce tanimlanmamis CLCN5 mutasyonu belirlenen bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu: Terminal hematdiiri nedeni ile basvuran 5 yasinda erkek hastada hiperkalsiliri ve nefrotik diizeyde proteindri
saptandi. Oykiisiinden anne babasinin 2. derece kuzen oldugu 6grenildi. Fizik muayenede 6dem, hipertansiyon yok idi. Kreatinin
klirensi ve serum albiimin diizeyi normal bulundu. idrar protein elektroforezi hem glomeriiler hem tiibdiler proteiniiri ile uyumlu
idi. Nefrotik dlizeyde proteiniri nedeni ile yapilan bébrek biyopsisinde fokal segmentel glomeriiloskleroz (FSGS) ve
nefrokalsinozis saptandi. Proteiniiri steroid tedavisine yanit vermedi. Dent hastaligi 6n tanisi ile istenen genetik analizlerde OCRL
mutasyonu saptanmadi; ancak, CLCN5 geninde hemizigot ¢.785 T>C (p.Val262Ala) missense mutasyonu belirlendi. Hiperkalsidiri
hidrokloratiazid tedavisi ile geriledi, ancak izlemde ultrasonografik olarak da nefrokalsinozis gelisti; antiproteiniirik tedavi ile
proteinirisi non-nefrotik diizeylere geriledi; kreatinin klirensi normal aralikta seyrediyor.

Sonug: Dent hastaliginin klinik tanisi (1) DMA proteiniiri, (2) hiperkalsitiri ve (3) bébrek tasi, hematdri, hipofosfatemi ve bébrek
yetmezliginden en az birinin varligi ile konulmaktadir. CLCN5 veya OCRL1'de mutasyon saptanmasi tantyt dogrular. Bununla
birlikte, CLCN5 mutasyonu olan bazi hastalarda sadece DMA proteiniiri veya hiperkalsiiiri bulunmustur. Ote yandan, bu
hastalarda nefrotik diizeyde proteiniiri ve bébrek biyopsisinde FSGS gériilebilir. Bu durum, Dent hastalig) gibi tbdler patolojileri
dislamaz.

Anahtar Kelimeler: Dent hastaligy, fokal segmental glomeriiloskleroz
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[P-o010]
Nadir Gériilen Bir Uveit Nedeni: Tiibiilointestisyel Nefrit Uveit Sedromu

Ali Delibas’, Ozlem Yildinm?, Serra Siirmeli Déven?, Kaan Esen?, Banu Coskun Yilmaz®, Yasemin Yuyucu Karabulut®, iclal Giirses’
'Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD Cocuk Nefrolojisi BD,Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklari AD, Mersin

3Mersin Sehir Hastanesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bolimi, Mersin

“Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji AD, Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Histoloji ve Embriyoloji AD, Mersin

Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji AD, Mersin

7istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakdiltesi Tibbi Patoloji AD, istanbul

Giris: Ik defa 1975 de Dobrin ve arkadaslari tarafindan bildirilen Tiibilointertisyel nefrit ve tiveit (TINU) sendromunda
tlbdlointertisyel nefritle birlikte tiveit ve kemik ili§inde grantilomlar saptanir. Herpes zoster, Epstein-Barr virus enfeksiyonu,
toksoplazmozis ve bécek isingi ile birliktelik ve hiper/hipotiroidizm, romatoid artrit ve lenfadenopati gibi sistemik hastaliklarla
birliktelik bildirilmistir. Ortalama 15 yas civarinda ve daha ¢ok kizlarda gériiliir. Genellikle prognozu iyidir. Burada Uveit tablosunun
agirhgina goére tedavi ettigimiz bir erkek hasta sunulmustur.

Vaka Takdimi: Onalti yasindaki erkek hasta, son bir senedir i1518a bakarken hassasiyet, batma ve sol gézde agn ve sislik sikayetiyle
G6z Hastaliklari Poliklinigi’ne basvurdu. Anterior tiveit saptanan hastanin fizik muayenesinde géz bulgulari disinda patolojik bulgu
yoktu. Ozgecmisinden prematiire 28 haftalik olarak s/c ile ikiz esi olarak 1150 gr dogdugu égrenildi. ikiz kardesiyle birlikte diizenli
olarak gz muayenelerin yapildigi ve herhangi bir sorun olmadigi 6grenildi. Laboratuvar incelemelerinden (iveit etiyolojisine
yénelik yapilan tetkiklerinden tiibiilointerstisyel nefrit olabilecegi diisiiniildii. (Ure: 39 mg/dl kreatinin: 0,56 mg/dl, Na: 139 mEq/L,
K: 4,48 mEq/L, A¢lik kan sekeri: 95 mg/dl, Tam idrar tetkikinde Dansite: 1003 pH: 6,5 protein 1(+) Glukoz 3(+) Mikroskopi: 5
eritrosit gorildu. 24 saatlik idrarda protein atilimi 430 mg/gtin, Beta2-mikroglobulin atiimi: 27800 pg/L (Normali: 0-250 pg/L).
Bobrek biyopsisi yapilarak tiibiilointertisyel nefrit tanisi konuldu. Sonug olarak TINU tanisiyla G6z ve bdbrek hastaligr agisindan
Prednizolon (60 mg/giin) ve Metotreksat (7,5 mg/m2/hafta) tedavisi baglandi. Tedavisinin 3. Ayinda Prednizolon kesildi. Ugiincii
ay yapilan tetkiklerinden; tam idrar incelemesinde Dansite: 1011 Protein (-) Glukoz (-) Mikroskopi: Normal, 24 saatlik idrarda
protein atiimi 91 mg/m2/giin, Beta2-mikroglobulin atilimi: 18,6 pg/L saptandi.

Hasta 25 aydir izlenmektedir. G6z muayenesi dogal olan hastanin metoreksat dozu azalatiimakta ve kesilmesi planlanmaktadir.

Sonug: Cocukluk ¢agr liveit vakalarinda etiyolojide TINU nadir gériilen bir hastaliktir. Hastanin klinik durumunun agirligina gére
uygulanan immiinosiipressif tedavilerle hem g6z hem de bébrek hastaligi agisindan bagaril olunabilir.

Anahtar Kelimeler: TINU, tubulointestisyel nefrit
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[P-o11]
Cocuk Kronik Bébrek Hastalarinda Preemptif Nakil Diyaliz Sonrasi Bébrek Nakline Ustiin Miidiir? Tek
Merkez Deneyimi

Fatma Mutlubag', Eren Soyaltin', Gék¢en Erfidan', Demet Alaygut', Secil Arslansoyu Camlar', Onder Yavascan®?, Caner Alparslan’,

Belde Kasap Demir?

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

Giris: Cocukluk ¢aginda son dénem bdbrek hastaliginin tedavisinde en ¢ok dnerilen tedavi modeli bébrek nakli olsa da naklin ne
zaman yapilacagi ve dncesinde uygulanan diyaliz tedavi seceneklerinin graft tizerine etkileri kesin bilinmemektedir. Bu calismada;
tek merkez olarak ¢ocuk bébrek nakilli hastalarda, preemptif nakil ve diyaliz sonrasi yapilan nakil arasinda farkliliklari arastirmayi
amagladik.

Materyal-Metod: Bu calismada SBU Tepecik Uygulama ve Arastirma Merkezi'nde izlenen 5-18 yas arasinda 55 bébrek nakilli
hasta, nakil 6ncesi hemodiyaliz (n=14), periton diyalizi (n=29) ve herhangi bir diyaliz programina dahil edilmemis
(preemptif)(n=12) olgular olarak li¢ grupta incelenmistir.

Bulgular: Calisma grubunda 3 grup arasinda yas, primer hastalik, nakil sonrasi izlem siireleri, enfeksiyon oranlari, akut rejeksiyon
ve akut graft disfonksiyonu ve doku uyumsuzluk sayilari benzerdi. Calismada, gecikmis ve yavas greft fonksiyon oranlari
hemodiyaliz ve periton diyalizi gruplarinda benzer iken, preemptif hastalarda izlenmedi. Akut greft disfonksiyonu siklig
istatistiksel olarak her (i grupta benzer olsa da sayisal olarak preemptif hastalarda daha az goriildi. Verici yaslari arasindaki
istatistiksel farklilik diyaliz hastalarinin bebek kadavra donérleri ile iliskilendirildi. idrar yolu enfeksiyonu (IYE) nakil sonrasi her 3
grupta da en sik saptanan enfeksiyon iken gruplar arasinda iYE gecirme oranlari anlamli degildi. Nakil sonrasi ulagilan Glomeriiler
filtrasyon hizi (GFR) degerleri ve buna ulasma stiresi her 3 grupta degerlendirildiginde istatistiksel olarak anlamli fark saptandi
(p=0.05), (p=0.01). Preemptif hasta grubunda nakil sonrasi ulasilan GFR diizeyi gruplar arasinda en yiiksek degerde (107,73+26.94
ml/dk/1,73m2) iken bu degere ulasma siiresi ise en kisa (3.27+1.95 giin) olan grup preemptif gruptu. Graft kaybi sadece 5 hastada
gozlenmis ve bu kayiplar 4 hastada ilag birakilmasina ve 1 hastada da primer hastalik rekiirrensine (MPGN Tip2) baglanmustir.
Hastalar, GFR diizeylerindeki zamana bagli degisimlere gére incelendiginde istatistiksel olarak 3 grup arasinda da anlamli farkhlik
saptanmadi. Ancak preemptif hasta grubunda GFR diizeyindeki azalma ortalamasi 19+31,32 ml/dk/1.73 m2 iken HD grubunda bu
oran 7,5+29,7 31,32 ml/dk/1.73 m2, PD grubunda ise 2,2+28,4 ml/dk/1.73 m2 saptand. Diyaliz programinda kalma siiresi ile izlem
sonundaki GFR degisikligi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon saptanmadi.

Tartisma: Calismamizda preemptif bébrek nakli hastalarinin, herhangi bir diyaliz programinda izlendikten sonra nakil olan
hastalara kiyasla nakil siireci sonrasinda daha kisa siirede, daha yiiksek GFR diizeylerine sahip olduklar izlenmis ancak beklenenin
aksine uzun dénem takipleri sonucunda greft sagkalimi lizerine olumlu etkisi olmadigi gériilmistir. Bu konuda genis hasta
sayilariile uzun dénem nakil sonrasi izlemlerin oldugu hasta serilerini igeren ¢alismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Bébrek nakli, greft sagkalimi
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[P-012]
Tas Hastaligina Baglh Ksantograniilomat6z Pyelonefrit Gelisen 5 Yas Erkek Olgu

Pelin Ertan’, Esra Nagehan Akyol Onder', Hasan Cayirli?, Halil ibrahim Tanriverdi’, Nalan Nese?, Can Taneli®
'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD, Manisa

*Celal Bayar Universitesi, Cocuk Cerrahisi AD, Cocuk Urolojisi BD, Manisa

3Celal Bayar Universitesi, Patoloji AD, Manisa

Giris: Ksantograniilomat6z pyelonefrit, uzun siiren Uriner sistem obstriiksiyonu ve kronik enfeksiyona bagl gelisen, cocuklarda
nadir gorilen inflamatuar bir bobrek hastaligidir. Cocuklarda ksantograniilomatdz pyelonefrit nadir oldugu icin etyopatogenez,
tani ve tedavide halen belirsizlik vardir. Burada renal fonksiyon kaybi nedeniyle nefrektomi uygulanan 5 yasinda erkek
ksantograniilomatdz pyelonefrit olgusu sunulmustur.

Olgu: Sik idrar yolu enfeksiyonu gegirme hikayesi nedeni ile yapilan batin ultrasonografisinde (USG) triner sistem tasi saptanmasi
Gizerine takibe alinan 5 yas erkek hasta sol yan agrisi ve kusma sikayetiyle basvurdu. Tam idrar tetkikinde piytiri saptand.. Yapilan
Uriner sistem USG’de sol bébrek alt polde 9 mm tas ve kaliks i¢i yaygin piiy saptanmasi {izerine olguya pliy drenaji amaciyla
Double J kateteri takildi.Tc-99m DMSA sintigrafisinde non-fonksiyone sol bébrek saptanan olgunun Tc-9g9m MAGS3 sintigrafisinde
diferansiyel fonksiyonlarin %95’ini sag bébregin, %5’ini sol bébregin gerceklestirdigi saptandi. Yapilan batin bilgisayarli tomografi
ve kontrol USG’lerde kaliks igi piy birikiminin devam ettiginin goriilmesi izerine olguya sol nefrostomi kateteri takildi. Antegrad
pyelografide toplayici sistemde genisleme ve icerisini dolduran debrislere bagli dolum defektleri izlendi. Kaliks - papilla diizeyinde
balonlagma seklinde goriiniim mevcuttu. Double J kateterinin gikarilmasi sirasinda yapilan tireterorenoskopide tas niivesine
rastlanmazken tiim pelvis ve kalikslerde fibrin yapisinda olusumlar izlendi. idrar tetkiklerinde piy(ri olmasina ragmen idrar
kilturlerinde tireme olmamasi nedeniyle ayirici tani agisindan renal tuberkiloz (Tbc) diistinilerek yapilan tetkiklerinde Thc
saptanmadi. Sol bébrekte fonksiyon kaybi ile birlikte, kateterizasyona ve antibiyoterapiye ragmen I6kositoz, akut faz
reaktanlarinda yiikseklik ve piyiirinin devam etmesi nedeniyle olguya sol nefrolireterektomi yapildi. Nefroiireterektomi
materyalinin patolojik incelemesinde kronik interstisyel nefrit, fokal ksantograniilomatdz nefrit ve abse odaklarina rastland.

Tartisma ve Sonug: Ksantograniilomatdz pyelonefrit cocuk yas grubunda ¢ok nadir gérdiliir. Agri, ates yliksekligi, tekrarlayan
idrar yolu enfeksiyonu, biiylime gelisme geriligi gibi semptomlarla karsimiza ¢ikabilir. Ayirici tanida maligniteler (Wilms timori
vs.), renal apse, piyonefroz, renal Tbe, diffiiz ya da fokal nefrit ve fungal enfeksiyonlar yer alir. Gérlintiileme yontemleri ile
tanidan stiphelenilse de kesin tani patolojik inceleme ile konur. Kiiratif tedavi nefrektomidir.

Ksantograniilomat6z pyelonefrit, tas nedeniyle takip edilen ve bébrek fonksiyonunda azalma saptanan olgularda akilda
tutulmasi gereken bir ayirici tanidir.

Anahtar Kelimeler: Nefrektomi, Ksantograniilomatdz Pyelonefrit
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[P-013]

Obez Cocuk Ve Adolesanlarda Maskeli Hipertansiyon icin Copeptin’i Bir Biyomarker Olarak Kullanabilir
Miyiz?

Duygu Ertan’, Belde Kasap Demir?, Caner Alparslan?, Huriye Erbak®, Goniil Catli®, Fatma Mutlubag?, Demet Alaygut?, Eren

Soyaltin3, Secil Arslansoyu Camlar?, Onder Yavagcan®*

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Klinigi, izmir
*izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

3Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

%istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Sizmir Atatiirk Egitim Ve Aragtirma Hastanesi Tibbi Biyokimya Klinigi, izmir

bizmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Klinigi, izmir

Giris: Cocuklarda obezite sikhigmin artist ile birlikte pediatrik cagdaki hipertansiyon (HT), epidemiyolojik bir sorun haline
gelmektedir. Obez olgularda HT’nun birden fazla etyolojisi oldugu bilinmekle birlikle bu nedenlerinden birinin de renin-anjiotensin
sisteminin (RAS) aktivasyonu ile artan arginin-vazopressin oldugu dustinilmektedir. Ancak arginin-vazopressin (AVP) diizeyi
serumda bakilamamaktadir. Copeptin ise Arginin-Vazopresin’in pro-hormon fazinda C-terminal kismidir ve serumda kolaylikla
Olcilebilmektedir. Yapilan ¢alismalarda; hipertansif ad6lesanlarda serum copeptin diizeyleri daha yiiksek saptanmis olup,
metabolik sendrom (MS) ile AVP, dolayisiyla copeptin arasinda yakin bir iliski tespit edilmistir. Bu ¢alismada, serum copeptin
diizeylerinin maskeli hipertansiyonu (MHT) olan obez olgularda bir biyobelirte¢ olarak kullaniminin uygunlugunu arastirdik. ikincil
amaci olarak ise, MS olan olgularda copeptinin bir biyobelirteg olarak ayirici glicliniin arastirmay1 amagladik.

Materyal, Metod: Ekim 2015-Nisan 2017 tarihleri arasinda obezite tanisi konmus 10-15 yas arasi normotansif cocuklar (BMI: SDS> 2)
calismaya dahil edildi. Biyokimyasal testler, copeptin, BNP, aldosteron ve renin diizeyleri, idrar érnekleri topland.
Ekokardiyografik, fundoskopik incelemeler ve ayaktan kan basinci izleme (ABPM) degerlendirildi. Hastalar MHT ve NT, MS ve MS
olmayan grup olarak gruplandirildi. Parametreler gruplar arasinda karsilastirildi.

Bulgular: Hastalarda MHT orani % 52.5; metabolik sendrom orani % 23,75 idi. Bel (p: 0.001), kol (p: 0,004) ve kal¢a (0,002) ¢evresi;
ailesel HT dykdisii (0.017); sol ventrikil hipertrofi sikligi (p:000) hipertansif retinopati sikligi (p:0.027) ve serum kreatinin
(p:0.046), tirik asid (p:0.038) dlizeyleri Maskeli hipertansiyon grubunda anlamli olarak yiiksek saptanir iken; trigliserit (p:0.000)
ve (irik asit (p:0.038) diizeyleri Metabolik sendrom grubunda anlamli olarak yiiksek saptand:. Uriner Na atiimi, Copeptin, Renin,
Aldosteron, BNP diizeyleri, MHT olmayan - MHT ve MS olmayan- MS gruplarinda benzerdi. 80 obez olgu arasinda yapilan
korelasyon analizinde copeptin ile diger parametrelerden aldosteron, BNP, mikroalbumindiri ve fT4 arasinda anlamli pozitif
korelasyon saptandi (sirastyla p=0,028, p<0,001, p=0,002, p=0,043).

Sonug: Copeptin degerleri agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik saptanmazken, copeptinin MHT’yi veya MS’yi ayirmada
etkili bir biyobelirte¢ olamayacagi sonucuna varilmistir. Obez hastalar i¢in kan basinci takibinde 24 saatlik ayaktan kan basinci
6lglimiiniin daha etkin oldugu gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: obezite, copeptin
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[P-014]
Renal-Hepatik-Pankreatik Displazi Tablosu Yaratan NPHP3 mutasyonu

Eren Soyaltin', Gékgen Erfidan’, Onder Yavascan™, Yeliz Cagan Apak®*, Belde Kasap Demir?, Secil Arslansoyu Camlar', Demet
Alaygut', Ozge Ozer Kaya®, Berk Ozyilmaz®

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Klinigi, izmir

*saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Klinigi, izmir

5Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Genetik B8limii, izmir

Renal Hepatik Pankreatik displazi (RHPD), NPHP3 gen mutasyonunda gdriilen farkli klinik ve sendromik durumlardan biri olup;
pankreatik fibrozis, renal ve hepatik disgenezi ile karakterize ve mortal seyreden bir tablodur. Ancak karaciger ve bébrek nakliile
sagkalim bildirilen vakalar mevcuttur. Nadir gériilen bir vaka olmasi nedeni ile sunulmustur.

Olgu: Miadinda 3700 gram dogan, 1. ayda sariligi baslayan, 2 aylikken sariliginin devam etmesi (izerine transaminaz ytiksekligi ve
hepatomegalisi olmasi lizerine degerlendirilen olgunun, anne-baba arasinda birinci derece akrabalik oldugu, kiz kardesinin 2,5
yasinda iken konjenital hepatik fibrozis tanisi ile izlenirken bébrek yetmezligi nedeni ile kaybedildigi 6grenildi. Laboratuvarinda
tre: 14 mg/dl, kr: 0.4 mg/dl, AST: 186 U/I, ALT: 177 U/l, t.bil: 6,5 d.bil: 3,8 mg/dl, GGT: 509 U/l, alb: 4 g/dI, PT: 14.1, INR: 1,18 saptanan
olgunun abdominal ultrasonografi (USG)'de hepatomegali ve bilateral bobrek parakiminde ekojenite artis saptandi. Portal
doppler USG ise normal bulundu. izleminde 3 aylikken spot idrar protenin/kretinin orani: 1,16 bulundu. Kolestazina ydnelik yagda
eriyen vitamin destegi ve ursodeoksikolik asit tedavisi baslanan olguda yeni nesil dizi analizi (NGS) ile bakilan kalitsal hastalik gen
panelinde NPHP3 geninde homozigot formda c.2975C>T (p.Alagg2Val) varyanti saptanarak izleme alindi. RHPD dustindlen olgu
karaciger ve bobrek vericileri acisindan degerlendirilerek uygun merkezlerde listeye alind. izleminde 10. aya dek
hepatosplenomegali, amilaz ve lipaz yiikseklikleri ve kasinti disginda bulgusu olmaksizin izlenirken, sepsis sonrasi KBY geliserek
hemodiyaliz programina alindi. 14 aylik olan olgu idrar ¢ikisinin yeterli olmasi nedeni ile UF yapilmaksizin haftada 3 giin 2 saat
olarak HD programinda izlenmeye devam edilmektedir. Son Laboratuvar degerlerinde ure: 85 mg/dl, kr: 2,5 mg/dl, AST: 147 U/I,
ALT: 178 U/l, t.bil: 9,4 d.bil: 5,2 mg/dl, GGT: 373 U/l, alb: 3,4 g/dl, amilaz: 46 U/l, lipaz: 8 U/L seyretmektedir. Canli vericisi olmadigi
icin kadavra listesinde olan olgunun yakin izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Hastamiz literatiirde bu varyant mutasyon ile bildirilmis ve RHPD olarak degerlendirilen ilk vakadir. Renal patolojilerin de
izlendigi konjenital hepatik fibrozis klinigi ve amilaz, lipaz degerlerinde anormallik de izlenen olgularda RHPD akla gelmeli, ytiksek
mortalite riski nedeni ile karaciger ve renal yetmezlik agisindan yakin takip ve nakil planlamasi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: hepatik-pankreatik-renal fibrozis, NPHS3 mutasyonu




(FROLa, Uluslararasi Katthimli

Shr\: Gocuk
E‘B 10 Nefroloji Kongresi

e 1 - 4 Mayss 2019 / La Blanche Hotsl, BODRUM

[P-015]
Mesane Divertikiilii Olan Cocuk Hastalarin Degerlendirilmesi

Demet Alaygut', Caner Alparslan’, Eren Soyaltin', Murat Ucar?, Tung Ozdemir®, Secil Arslansoyu Camlar', Belde Kasap Demir?,

Fatma Mutlubas', Onder Yavascan®

'SBU, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir
4SBU, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Uroloji Klinigi, izmir

5SBU, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinig, izmir

Giris: Mesane divertikiili (MD) mesane epitelinin, mesane kas duvarina dogru fitiklasmasidir. Genellikle asemptomatiktir ve idrar
yolu enfeksiyonu, hematdiri veya disfonksiyonel isemenin arastiriimasi sirasinda tesbit edilmektedir. Bu arastirma, mesane
divertikli olan hastalarin klinik ve demografik verilerini arastirmayr amaglamistir.

Materyal-Metod: SBU izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji ve Cocuk {iroloji kliniklerince takipli mesane
divertikili olan hastalara ulasildi. Hastalar yas, cinsiyet, basvuru tanisi, idrar yolu enfeksiyonu, mesane ¢ikim darligy, tani icin
kullanilan radyolojik tetkik, mesane divertikiiliiniin lokalizasyonu ve tedavi sekli degerlendirildi.

Bulgular: Toplam 13 ¢ocuk ¢alismaya dahil edildi. Ortalama yaslari 4.7 yil (1-8) idi. 10’u erkekti. Dokuz hastada divertikiil solda, 4
hastada sagda yerlesmisti. Mesane kubbesinde divertikiilli olanlarin 9’unda posterolateral segmentte, 3’linde superolateral
segmentte idi. TUm hastalarda rekiirren idrar yolu enfeksiyonu ve 10 hastada iseme disfonksiyonu mevcuttu. Hi¢bir hastada
mesane ¢ikiminda darlik saptanmadi. Tiim olgularda divertikiil tanisi iseme sistolireterografi ile kondu. Dért olguda tedavi olarak
cerrahi yapilmisti. Diger hastalar konservatif olarak izlenmekte idi.

Tartisma: Mesane divertikiiliiniin degerlendirildigi bu seri kii¢lik olmakla birlikte idrar yolu enfeksiyonu ve iseme disfonksiyonu ile
belirgin iliskisi bulunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: mesane divertikiill, disfonksiyonel iseme




wm% Uluslararasi Katthmii

Gocuk
GD 10 Nefrulnji Kongresi

‘9” - & Mayis 2019 / La Blanchs Hotal, BODRUM

[P-016]
Renal skar gelisen tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlu ¢ocuklarda serum renalaz diizeyinin incelenmesi

Melike Arslan’, Ozlem Yiiksel Aksoy?, Filiz Meryem Altay?, Umut Selda Bayrakci®

'Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saghg ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saghig ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&lim(i, Ankara
3Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Mikrobiyoloji Bélimii, Ankara

Amag;: idrar yolu enfeksiyonlari (iYE), cocukluk ¢aginda sik gériilen enfeksiyonlardan biri olup, kronik bébrek hasari ile
iliskilendirilmektedir. Vezikoiireteral reflii (VUR), atesli IYE ile bagvuran ¢ocuklarin yaklasik % 30-45'inde gériilir. Ulkemizde son
dénem bobrek yetmezIiginin yaklasik %32’si VUR ile iliskilidir. Renalaz esas olarak bébrekler tarafindan tiretilen ve dolagimdaki
katekolaminleri azaltarak etki gdsteren bir monoamin oksidazdir. Deneysel ¢alismalarda renal yetmezlikli farelerde serum renalaz
konsantrasyonu disiik bulunmustur ve ekzojen renalaz takviyesinin oksidatif stresi azaltarak anti-fibrotik etki yaptig
gosterilmistir. Calismamizda tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlu hastalarda gelisen skar ile renalaz diizeyi arasindaki iliskinin
arastirilmasi amaglanmistir.

Gerec¢-Yéntem: Temmuz 2017-Haziran 2018 tarihleri arasinda, Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Gocuk Sagligi ve Hastaliklari
Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji poliklinigine basvuran 0-18 yas arasindaki tekrarlayan idrar
yolu enfeksiyonu nedeniyle izlemde olan hastalar dahil edilmistir. Hastalarin DMSA ve VCU sonuclari kaydedilmis; biyokimyasal
veriler, tam kan sayimi ve renalaz sonuglari saglikli gocuklardan olusan kontrol grubu ile karsilagtinlimistir.

Bulgular: Calismaya, tekrarlayan IYE 8ykisii bulunan 78 hasta (Erkek/Kadin: 7/71) ve 20 saglikli cocuk (E/K: 3/17) alindi. Saglikli
cocuklarin yas ortalamasi 12,35 + 1,83 yil idi. Tekrarlayan IYE tanisi ile takip edilen hastalarin yas ortalamasi 11,71 + 0,91 yil idi.
Tekrarlayan IYE tanisiyla izlenip skari olan 45 hastanin 32’sinde (%72) VUR mevcuttu, 13’iinde (%29) VUR yoktu. Skari bulunan
grubun renalaz ortalamasi skari olmayan gruba gére anlamli derecede yliksek saptandi (p=0,005). Renalaz diizeyi ile VUR varlig
ve derecesi ile de iliski saptanmadi.

Sonug: Bu ¢alisma, renalazin renal fibrozis olusumunda énemli bir roli oldugunu diistindlirmektedir. Renal skar olusumunda
renalazin rolliniin anlasilmasi ile fibrozis olusumunu &nleyebilecek ajanlarin klinik kullanima girmesi saglanabilecegi
distintilmektedir. Bu konuda daha genis ¢apli arastirmalara ihtiyag duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: renalaz, renal skar
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[P-017]
Pelvik Taban Egzersizi ve Uyarici ilag Kombinasyonu ile Tedavi Edilen bir Giggle inkontinans Olgusu
Pelin Ertan’, Esra Nagehan Akyol Onder’, Fatma Bilgecan Simsek?, Can Taneli®

'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD, Manisa
*Celal Bayar Universitesi, Cocuk Cerrahisi AD, Cocuk Urolojisi BD, Manisa

Giris: Giggle inkontinans (entirezis risoria) gilme ile tetiklenen istemsiz olarak mesanenin tam olarak bosalmasina neden olan
sosyal bir sorundur. Giggle inkontinansin nedeni heniiz kesin olarak bilinmemektedir. Uriner sfinkterin beklenmeyen ani
relaksasyonu nedeniyle katapleksi ile fonksiyonel bir iliskisi oldugu distiniilmektedir. Burada pelvik taban egzersizi ve stimiilan
ila¢ kombinasyonu ile tedavi edilen bir giggle inkontinans olgusu sunulmustur.

Olgu: 16 yasinda kiz hasta poliklinigimize giilerken idrar kagirma sikayeti ile basvurdu. Olgunun yapilan fizik muayenesi normaldi.
iseme hacim cizelgesi ve iseme giinliigiinde; giinde 3-4 kez giilme sirasinda tam mesane bosalmasi saptanirken, giinde 6 kez
isedigi ve fonksiyonel mesane kapasitesinin beklenen mesane kapasitesine esit oldugu goériildi. Urge ve urge inkontinansi
saptanmadi. iseme bozukluklari semptom skoru 6 idi. Uroflow/EMG ile can egrisi seklinde iseme ve iseme sirasinda pelvik taban
aktivitesi artist olmadigi goriildu. Hastaya bu bulgularla giggle (kikirdama) inkontinansi tanisi konuldu. Olguya giinde tek doz
1omg metilfenidat baslandi. Stimulan ilagla es zamanli olarak pelvik taban kaslarinin farkindaligi ve giiglendirilmesi igin pelvik
taban egzersizleri 6nerildi. Olgumuzda 3 aylik kombine tedavi sonunda inkontinasi diizeldi. Alt1 aylik kombine tedavi kesildikten
sonra olgumuzda 1 yil boyunca relaps gortilmedi.

Tartisma ve Sonug: Merkezi sinir sistemi uyarani bir ilag olan metilfenidatin pontin iseme merkezinin spontan aktivasyonunu
engelledigi ve giilmeyle tetiklenen ve mesanenin tamamen bosaltiimasina neden olan olaylar zincirini kirdigi diistiniilmektedir.
Biofeedback yontemi ile pelvik taban kaslarinin gevsetilmesinin 6gretilmesi ve rehabilitasyonu amaglanmaktadir. Biyofeedback
ile rehabilitasyon disfonksiyonel iseme icin etkili bir tedavi ydntemi olup, pelvik taban kaslarinin gevsetilmesinin giggle
inkontinans tedavisinde yeri yoktur. Giggle inkontinans olgularinda bizim olgumuzda oldugu gibi pelvik taban kaslarinin
gliglendirilmesi i¢in kullanilan pelvik taban egzersizleri seanslart ile ilk inkontinans hissi basladig sirada bu kaslari kontrol etmenin
6grenilmesi gereklidir. Sonug olarak, giggle inkontinansin ndrolojik disfonksiyona mi yoksa mesane ve pelvik taban
disfonksiyonuna mi bagl oldugu acik degildir. Biiyiik olasilikla multifaktoriyel nedenlerle olusmaktadir ve farkli bireylerde farkli
faktorler etkili olmaktadir. Pelvik taban egzersizleri ve uyarici ilag birlikteligi giggle inkontinansin tedavisinde uygun bir
kombinasyon gibi géziikmektedir.

Anahtar Kelimeler: Giggle inkontinans
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[P-018]
Mersin ilinde Cocuklarda Anlik idrarda Kalsiyum Ve Sitrat Diizeyi Tayini

Ali Delibas', Cihan Oran?, Serra Siirmeli Dven?, Senay Balci Fidan*, Liiliifer Tamer?, Bahar Tasdelen®
'Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD Cocuk Nefrolojisi BD,Mersin

*Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Adana

3Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefrolojisi Bolimi, Mersin

“Mersin Universitesi Tip Fakdiltesi Tibbi Biyokimya AD, Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim AD, Mersin

Giris: Hipositratiirinin kalsiyum tasi olusumu igin risk faktorii olusturdugu kabul edilmektedir. Sitrat kalsiyum ile kompleks
olusturarak, idrarda kalsiyumun ¢éziinirliiglini arttirarak, kalsiyum fosfat ve kalsiyum oksalat agregasyonunu engelleyerek
kalsiyum tast olusumu igin inhibitdr roli oynar. Cocuklarda idrar sitrat atiimi igin genis kapsamli bir referans aralig
bulunmamaktadir. Calismamizin amaci 0-18 yas arali§inda saglikli qocuklarda anlik idrar 6rneklemesinde idrar sitrat, kalsiyum ve
magnezyum atiliminin Mersin ili 0-18 yas niifusu g6z &niine alinarak Mersin ili igin referans araligini saptamaktir.

Gereg ve Yéntemler: Calismamiza toplam 563 saglikl géniillii katildi. Urolitiazis, nefrotik sendrom, idrar yolu enfeksiyonu gibi
kronik bobrek hastaliklari bulunan ve kronik olarak ilag kullanan 15 goniillii galisma disinda birakildi. Alinan anlik idrar
orneklemesinde tam idrar tetkiki uygulanarak glukoz, protein, bilirubin, Grobilinojen, pH, hemoglobin, keton, nitrit, I6kosit,
dansite, renk ve gériintii tayini ve kalsiyum(Ca), kreatinin (Krea), magnezyum (Mg) ve sitrat diizeyleri tespit edilmistir. istatistik
analizleri Statistica 13.5 versiyonu ile ve referans araliklari tahmini MedCalc Version 18.11.6 Free Trial paket programi kullanilarak
yapildi.

Bulgular: Kiz ve erkek gruplari dort yas grubunda (0-4,99, 5-9,99, 10-14,99, 15-18,99 yas) karsilastirmali incelenmis ve gruplar
arasinda bakilan idrarda sitrat, Mg, Ca, kreatinin, sitrat/kreatinin, Ca/krea, Mg/krea, Ca/sitrat, Mg/Ca parametrelerinde gruplar
arasinda anlamli bir fark bulunamamistir. 0-4,99 yas grubunda az sayida ¢ocuk olmasi nedeniyle bu grubun verileri ¢ikartildiktan
sonra 5-18 yas arasindaki cocuklarin kiz (n:240) ve erkek (n:292) olarak sonuglari tabloda verilmistir.

Sonug: Mersin'de 5-18 yas arasi saglikli cocuklar degerlendirildiginde anlik idrarda referans alt sinir ve {ist sinir degerleri olarak
sitrik asit kizlarda 43,850-326,540 mg/L ve erkeklerde 41,720-346,660 mg/L bulunmustur. Anlik idrarda sitrik asit/krea orani
kizlarda 0,600-19,519, erkeklerde 0,453-32,281, Ca/krea orani kizlarda 0,010-0,310 ve erkeklerde 0,020-0,310 saptanmistir.

Anahtar Kelimeler: sitrik asit, kalsiyum
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[P-019]
Yeni Tanimlanmis Aquaporin 2 Gen Mutasyonuna Bagh Nefrojenik Diabetes insipidus Tip 2 Olgusu

Ahmet Burak Civan', Berfin Uysal’, Okan Akacr, Ozlem Gérilkmez', Hakan Erdogan’
'Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Bursa

*Dortgelik Cocuk Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Bursa

3Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Genetik, Bursa

Giris: Nefrojenik Diabetes insipidus (NDI) nadiren konjenital, siklikla kazanilmis, bébrek tubuluslarinin Arginin-Vazopressin’e
(AVP) yanitsizig ile karakterize bir bozukluktur. Genetik NDI’lu olgular cogunlukla (%90) AVPR2 genindeki mutasyon sonucu
olusurken, nadiren (%10) Aquaporin 2 (AQP2) gen mutasyonlart ile olusmaktadir. Burada AQP2 geninde pVal13Ala (c.38T>C)
varyanti Homozigot olarak saptanan 12 aylik bir konjenital NDI olgusu sunulmustur.

Olgu: 12 aylik kiz olgu. Teyze ¢ocuklari olan anne-baba’nin ikinci ¢ocugu, gelisiminin yavas olmasi, istahsizlik, kusma, ¢ok idrar
yapma ¢ok su icme sikayetleri ile bagvurdu. Daha &nce kusma, dehidratasyon ve hipernatremi sebebi birkag kere hastane yatis
Oykisi oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde Agrlik 7,1 kg (<3p), Boy 70 cm (3-10p), Kan basinci 75/50 mmHg (<9op), olan
hastanin hafif derecede dehidrate oldugu gériildi. 1.8 I/gtin (10,7 mi/kg/saat) idrar ¢ikisi ve 1,5 I/glin sivi tiiketimi mevcuttu.
Laboratuvarinda Na 149 mEq/l, K 3,4 mEq/l, Kan gazinda pH 7,20, pCO2 60 mmHg, HCO3 18 mmol/l, BE -6 mmol/l olarak saptandi.
Serum osmolalitesi 294 mOsm/kg, idrar osmolalitesi 200 mOsm/kg saptandi. Tam idrar incelemesinde Dansite 1003, pH 6, protein
(-), glikoz (-), idrar mikroskopisi normal olarak degerlendirildi. Hipernatremi ve diistik idrar osmolalitesi olan hastaya direk
Desmopressin testi uygulandi. idrar dansitesinde yeterli artis olmamasi {izerine hasta NDI olarak degerlendirildi.

Olgunun genetik degerlendirme amaciyla génderilen nefropati panelinde AQP2 geninde pVal13Ala (c.38T>C) varyanti Homozigot
olarak saptandi.

Tartisma: AQP2 geni, toplayici tubulus hiicrelerinde AVP Hassas Su Kanallarini kodlar. Bu gendeki homozigot mutasyonlar NDI-Tip
2 ye yol agmaktadir. Literattirde Otozomal Resesif (OR), Otozomal Dominant (OD) kalitim sekli bildirilmistir. Hastanin soy ge¢misi
degerlendirildiginde saptanan mutasyonun OR oldugu disiinllmistiir. Hastada saptanan degisim daha 6nce literatiirde ve
poplilasyon ¢alismalarinda bildirilmemistir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital Nefrojenik Diabetes insipidus Tip 2, AQP2 Gen Mutasyonu
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[P-020]
Evre 2 Hipertansiyon ve Ventrikiiler Ekstrasistol ile Basvuran Primer Hiperaldosteronizm Olgusu

Giil Unlii Kilavuz', Okan Akaci', Hamide Melek?, Ozlem Kara®, Mete Kaya*, Hakan Erdogan’
'Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Bursa

*Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji, Bursa

3Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrin, Bursa

*Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahi, Bursa

Giris: Primer hiperaldosteronizm (PHA), Renin-Angiotensin sisteminden bagimsiz olarak asiri aldosteron salgilanmasina yol acan
bozukluklari kapsar. Asirt aldosteron salgilanmasi hipertansiyon, hipokalemi ve metabolik alkaloza yola acar. PHA; adenomlar,
adrenal hiperplazi, karsinomlar sebebiyle veya idiopatik olarak olusabilmektedir.

Olgu: 15 yasinda kiz hasta; son birkag aydir carpinti, halsizlik sikayeti nedeniyle bagvurusunda, kan basincinda yikseklik ve
hipokalemi saptanmasi tizerine yatirildi. Fizik muayenesinde agirlik 47 kg (3-10p), boy 150 cm (3p), kan basinci 170/110 mmHg
(>99p), diger sistem muayeneleri ise normal olarak degerlendirildi. Laboratuvar degerlendiriimesinde hipokalemi (K:2,1 meg/L) ve
metabolik alkaloz (pH: 7.47, HCO3:30 mmol/L, BE:9 mmol/l) saptandi. Hastanin tam kan, idrar analizleri, bobrek, karaciger testleri
normal saptandi. Yapilan EKG’sinde 3 adet unifokal ventikdler ekstra sistol (VES) g6zlendi. Renal Doppler Ultrason da damarlari
normal saptanan hastanin, ultrason ve Manyetik rezonans gériintiilemesinde sag Surrenal bdlgede yaklasik 26x19 mm boyutlu
kitle lezyonu tespit edildi. idrar katekolaminleri ve metabolitleri normal idi. Aldosteron renin oraninin 115,5 (Normal<30) olmasi
primer hiperaldosteronizm lehinde degerlendirildi. Kan basinglari izlemde de 99p lizerinde seyretti. Potasyum replasmani yapilan
hastaya, ekstrasistolleri icin Metoprolol, hipertansiyon i¢cin Amblodipin, Spironolactone, Kaptopril, Doksazosin tedavileri
kademeli olarak baslandi. Tedavi ile kan basinci 95p altina diisen hastaya sag stirrenalektomi yapildi. Kitle patolojik olarak
Adrenokortikal Adenom ile uyumlu olarak degerlendirildi. Kitlenin gikarilmasini takiben kan basinglari ve laboratuvar degerleri
normale dénen olgu tedavinin devami igin Cocuk Onkoloji béliimiine yénlendirildi.

Tartisma: PH asirt mineralokortikoid saliniminin en sik sebebidir. Bilateral adrenal hiperplazi ve adrenal adenomlar en sik sebep
olarak goriilirken, Adrenal Karsinomlar daha nadirdir. Hipokalemi ile beraber siddetli hipertansiyon en sik karsilasilan klinik
bulgulardir. PH icin yiliksek Aldesteron ve diisiik renin diizeyleri anlamlidir, 6zellikle son yillarda plazma Aldesteron diizeylerinin,
plazma Renin diizeylerine orani tani koydurucu olarak kabul edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Primer hiperaldosteronizm, Adrenokortikal Adenom
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[P-021]
idiopatik Nefrotik Sendromlu Cocuklarda Kizamik, Kizamik¢ik, Kabakulak ve Su Cicegi Asilarina Karsi
Ulusal Asi Yanitlarinin Degerlendirilmesi

Gokee Nur Oztiirk, Hakan Erdogan’, Okan Akaci', Eren Cagan?, Sefika Bozdemir?
'Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji, Bursa
2yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon, Bursa

Giris-Amag: idiopatik Nefrotik Sendromlu (INS) olgularda enfeksiyonlar en yaygin komplikasyonlardir. Enfeksiyon sikligini
azaltmak i¢in en 6nemli silah genel popiilasyonun asilanmasidir. Ancak INS’da hem hastaliga bagli nedenler, hem de kullanilan
steroid ve diger immiinsiipresif (IS) tedaviler asilara yanit1 azaltmaktadir.

Bu calismada; Steroid ve/veya diger IS tedavileri alan iINS’lu olgularda “Ulusal Asi Programi” dahilinde yapilan Hepatit B, Kizamik,
Kizamikgik, Kabakulak asilarinin immunglobulin diizeylerinin arastirilmasi ve ayni yas grubundaki saglikli cocuklarla
karsilastinlmasi planlanmustir.

Materyal-Metod: Calismaya, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Polikliniginde INS tanisi ile takip
edilen, remisyonda olan, en az 2 aydir aktif tedavi almayan ve ulusal agi semasi tam uygulanan 3-18 yas arasindaki 48 olgu (30
erkek) alindi. Ayrica olgular kendi icinde izlemleri siiresince “yalniz steroid tedavisi” ve “steroid tedavisi ve IS tedavi” alanlar
olarak 2 gruba ayrildi. Ayni yas grubunda herhangi kronik bir hastaligi olmayan ve belirli bir tedavi almayan ve Ulusal Asi Semasi
tam uygulanan saglikh 37 olgu (17 erkek) kontrol grubunu olusturdu.

Bulgular: INS’lu olgular ve kontrol grubu karsilastirildiginda, hasta grubunda antiHBs-1gG, Kabakulak 1gG ve Kizamik IgG degerleri
kontrol grubuna goére dusiik saptandi (p<0,05, p<0,01, p<0,01). Her 2 grup arasinda seropozitivite oranlari degerlendirildigi ise
Kabakulak ve Kizamikgik seropozitivite oranlari hasta grubunda diisiik bulundu (p<0,01). Hasta grubu kendi icinde Steroid
tedavisi alanlar ve Steroid + IS tedavi alanlar olarak ayri ayri degerlendirildiginde ise her 2 grup arasinda hem antikor diizeyleri
hem de seropozitivite oranlari agisindan anlamli fark saptanmadi (p>0,05).

Sonug: Pediatri pratiginde ulusal asi semasinin tamamlanmis olmasi ana hedef olmalidir. Son yillarda asi reddi kampanyalarinin
varlig sebebiyle hasta dykdisii alinirken bu semanin tam uygulandigindan emin olunmalidir. INS’li hastalarda kullanilan IS
tedavilerin uygulanan asi yanitlarini degistirebilecegi unutulmamali, her ne olursa olsun asi yanitlarinin izlemi ihmal edilmemeli,
hastalar bu agidan periyodik olarak takip edilmelidir

Anahtar Kelimeler: idiopatik Nefrotik Sendrom, Asilama
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[P-023]
Renal Transplant Olgularinda Post-transplant Anemi Prevalansi ve Risk Faktorleri

Gigdem Orug', Nur Canpolat?, Seha Kamil Saygil’, Salim Caliskan?, Lale Sever®
‘istanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig ve Hastaliklar AD, istanbul
*istanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Amag: Bu ¢alismada bodbrek nakilli olgularda anemi prevalansinin ve anemiye yol acan etkenlerin belirlenmesi amaglanmuistir.

Gere¢-Yontem: Bu tek merkezli geriye doniik ¢alismaya Haziran 2007 ile Eylll 2016 arasinda bobrek nakli uygulanmis ve nakil
sirasinda 18 yasindan kiigiik olan 51 olgu dahil edildi. Olgularin transplantasyon éncesinde, transplantasyondan hemen sonra ve
post-transplant birinci, ikinci, tiglincd, altinci, on ikinci aylar ve takip eden dénemlerde yillik olarak poliklinik izlemlerine ait
laboratuvar ve klinik verileri degerlendirildi. Anemi tanimi; Diinya Saglik Orgiitiintin énerdigi, yas ve cinsiyete 6zgii hemoglobin
sinirlari dikkate alinarak yapildi. Post-transplant anemi (PTA) nakil sonrasi gériilme dénemine gére 3 grupta incelendi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 51 olgunun temel klinik verileri ve transplantasyona ait 6zellikleri Tablo 1’de &zetlendi.
Transplantasyon sonrasi anemi sikliklari ve risk faktorleri su sekilde belirlendi:

Transplantasyondan hemen sonra (ilk 15 giinde) gériilen anemi:

Transplantasyonun gergeklestigi giin olgularin %96'si, post-transplant 15. giinde ise %92'si anemikti. Tim hastalarin bébrek
islevlerinde ilk 15 glinde belirgin arti izlenmesine ragmen bu dénemdeki eGFR ile hemoglobin diizeyleri arasinda anlamli iligki
yoktu. Buna karsilik nakil sonrasi hastanede yatis siresi, hemoglobin konsantrasyonu ile ters orantili bulundu (r=-0,421, p=0,04).
indiiksiyon tedavisi uygulanmis olgularin (n=22) post-transplant 15. giindeki ortanca (1qr) hemoglobin diizeyleri uygulanmamig
olanlardan daha dusuktti [8,7 (1,7) g/dl vs 10,7 (1,2) g/dl; p=0,031].

Erken PTA (ilk 6 ayda): Bu dénemdeki anemi siklig1 %55 idi. Erken post-transplant dénemde hemoglobin diizeyleri eGFR ile iliskili
bulundu (r=0,506, p=0,001). Post-transplant 1. aydaki hemoglobin diskliguniin bagimsiz risk faktorleri, HLA uyumunun azlig
(p=0,003) ve erken greft islevinin kétl olmasi (p=0,007) idi. Post-transplant altinci aydaki hemoglobin distikligiintin bagimsiz
belirleyicisi ise siklosporin serum konsantrasyonunun yiiksek olmasi (p=0,005) idi.

Ge¢ PTA: Bu donemdeki PTA sikhigr %53 idi. Geg postransplant donemde hemoglobin diizeyleri eGFR ile iligkili bulundu (r=0,608,
p<0,001). Bobrek naklini takiben ilk ti¢ yilda anemisi bulunan olgularin, anemik olmayanlara gére nakil sirasindaki yaslarinin daha
ileri oldugu goriildi [10,6(4,3) vs 15 (2,3),p=0,008]. Post-transplant ilk bes yilda, immunsupresif tedavilerin tipi, dozu, serum
diizeyi, diger tedaviler (RAAS inhibit&rleri, antiviral ve antibiyotikler), nutrisyonel belirtegler (demir, B12, folat), inflamasyon (CRP)
ile hemoglobin konsantrasyonu ya da anemi varligi arasinda herhangi bir iliski saptanmadi.

Sonug: Calismamizda erken ve geg PTA prevalansi sirasiyla %55 ve %53 gibi oldukga yliksek oranda bulunmustur.
Transplantasyondan sonra hastanede kalma siiresi, nakilden hemen sonra gelisen anemi icin belirleyici bir etkendir. GFR artiginin
erken ve ge¢ donemlerde hemoglobin konsantrasyonunu olumlu yénde etkiledigi goriilmektedir. Verici ile alici arasindaki HLA
uyumu, erken post-transplant dénemde hem greft islevi hem de hemoglobin konsantrasyonuile iliskilidir. Siklosporin kullanimi,
PTA icin bir risk faktéri gibi géziikmektedir. Daha erken yasta bébrek nakli yapilan olgularda geg PTA sikligi daha azdir.

Anahtar Kelimeler: Post-transplant anemi
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[P-024]
Sigara Dumaninin Primer Monosemptomatik Eniirezisli Cocuklarda Tedavi Basarisina Etkisi

Giilsah Kaya Aksoy, Nevin Semerci Koyun, Cagla Serpil Dogan
Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B6limii, Antalya

Gocuklarda sigara dumanina maruziyet 6nemli bir halk saghgr sorunudur ve ¢ocukluk yas grubunda bir cok hastalik ile birebir
iliskisi saptanmistir. Bu ¢alisma, primer monosemptomatik entirezis nokturna (PMEN) tanili cocuklarda sigara dumani
maruziyetinin desmopresin tedavi yanitina etkisini arastirmaktadir.

Metod: Subat 2018 ile Aralik 2018 tarihleri arasinda PMEN tanisi alan ve desmopresin tedavisi baslanan 6 yasindan biiyiik cocuk
hastalarin kaytlari geriye doniik tarandi. Polisemptomatik EN, sekonder EN ile haftada 3 glinden az yatak islatmasi olan hastalar
calisma disi birakildi. Haftada 3-5 kez gece yatak 1slatan ¢cocuklar ihmli EN, 5 geceden fazla yatak islatanlar ciddi EN olarak
tanimlandi. Calismaya katilmayi kabul eden hastalarin aileleri sigara kullanimi ve cocugun sigara dumanina maruziyet siddeti ile
ilgili sorgulandi. Desmopresin tedavisinde oral liyofilize 120 mcg tabletler kullanildi. Desmopresin sonrasi semptom sikligl %299’dan
fazla azalanlar tam yanit, %50 ile %299 arasinda azalanlar kismi yanit ve %49’dan az iyilesme gézlenen hastalar yanitsiz kabul edildi.

Sonug: Primer monosemptomatik entirezis nokturna tanisi ile ¢alismaya dahil edilen 29’u (%52.7) erkek 55 ¢cocugun ortalama yasi
10.24%2.70 yildi. Calismaya alinan ¢ocuklarin %54.5’i bir gecede birden fazla kez yatak islatirken %78.2’sinde ciddi EN mevcuttu.
Galismaya alinan gocuklarin anne, baba veya kardesinden birinde EN bulunma siklig1 %36.4 iken birden fazla bireyde EN siklig
%16.4’di. Sigara dumanina maruziyet orani %54.5, en sik (%53.3) sigara kullanan aile bireyi babaydi. Ortalama giinliik tiiketilen
sigara sayisl 17.46=7.85 adet, sigara icen birey ile giin icerisinde beraber gegirilen zaman 5.56+3.39 saatti.

Ortalama desmopresin tedavisi baslama yasi 9.47+2.41 yil, ortalama desmopresin sonrasi izlem siiresi 7.47+3.22 ayd.
Desmopresin tedavisine %61.8 hastada tam yanit, %23.6 hastada kismi yanit alinirken %14.6’sinda tedavi yaniti gézlenmedi. Minirin
tedavisine tam yanit, kismi yanit ve yanitsiz hastalarin cinsiyet, EN sikligi ve ailede EN 6ykdisti varligi benzer iken, sigara dumanina
maruziyet orani gruplar arasinda farkliydi ( p sirasiyla 0.231, 0.057, 0.327 ve 0.018). Desmopresin tedavisine kismi yanit alinmasi ve
yanitsizlik durumu tedavi basarisizligr olarak degerlendirildiginde; sigara dumanina maruziyet tedavi basarizhgini 1.52 kat
arttirmaktadir (RR: 1.52, %95 Cl: 0.999-2.314, p:0.044). Sigara dumani maruziyeti PMEN tanili cocuklarda tedavi basarisini azaltici
etkiye sahiptir. Bu nedenle, desmopresin tedavisine yanit alinmayan hastalarda sigara dumanina maruziyet mutlaka
sorgulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: eniirezis, sigara
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[P-025]
Rett Sendromu: Renal Etkileri Olan Mitokondriyal Bir Sendrom Mu?

Aysel Taktak', Serdar Ceylaner?, Yagmur Giindiiz', Mehtap Akbalik Kara?, Caner Alparslan’
'Diyarbakir Gazi Yasargil EAH

*intergen Genetik Tani Merkezi

3Diyarbakir Cocuk Hastanesi

Rett sendromu (RS) X-e bagli gecis gosteren ndrogelisimsel bir bozukluktur. Hastalarin biyik ¢ogunlugunda metilCpG-baglayici
protein 2 (MECP-2) geninde meydana gelen mutasyon klinik belirtilerden sorumludur. RS’nun temel belirtileri; ilk 6-18 ay normal
gelisimi takiben, motor becerilerde kademeli bozulma, sosyal etkilesimde bozulma, tekrarlayan el hareketleridir. Pek cok doku ve
organ sisteminin etkilenebilecegi RS’da bébrek etkilenimi son derece nadirdir. Burada agiklanamayan hiperiirisemi ve metabolik
asidozu olan bir RS olgusunu paylasmak istedik.4 yasinda kiz hasta yiiksek kan {ire degeri ve metabolik asidoz nedeniyle
bagvurdu. Oykiisiinden daha énce mitokondriyal hastalik nedeniyle tetkik edildigi 6grenildi. Hastanin bu degerlendirme sirasinda
yapilan tetkikleri; Kreatin fosfokinaz 35 pg/L, Tandem mass normal, idrar ve kan organik asit degerlendirmesi normal sinirlarda,
lomber ponksiyon degerlendirmesi normal, beyin manyetik rezonans gériintiilemede, hafif gecikmis miyelinizasyon disinda
anlamli bulgu bulunmamaktaydi. Kardiyovaskiiler ve oftalmolojik degerlendirme normaldi. Basvuruda; Sistemik degerlendirme
dogal, kan basinci 90/50 mmHg, sterotipik el hareketleri mevcut, goz temasi kurmamakta, hipervetilasyon ve hipersalivasyon
mevcut, Denver testinde, motor beceri 12 ay, ego adaptasyonu 11 ay, dil gelisimi 8 ay ve sosyal gelisim 10 ay ile uyumluydu.
Hastanin basvurudaki laboratuar degerleri; tire 110 mg/d|, kreatinin 0,78 mg/dl, kan elektrolitleri normal sinirlarda, kan Ph’si 7,25,
bikarbonat 18 mg/dl, baz acigi 14, tam idrar degerlendirmesinde Ph 7, spot idrar kalsiyum atilimi 0,3 ile sinirda yiiksekti. Uriner
sistem ultrasonografisinde bébrek boyut ve ekojenitesi normal. Hastanin klinik ve laboratuar bulgular distal renal tiibiiler asidoz
ile kismen agiklanabilirdi. Hidrasyon ve alkali tedavi planlandi.. Cocuk psikiyatrisi tarafindan hastaya 3 mg/giin melatonin basland.
Hastanin genetik calismasi MECP-2 mutasyonu ile uyumlu olarak belirlendi.RS’da gesitli organ ve sistem tutulumlari gériilebilir,
ancak metabolik asidoz nadirdir. Metabolik asidoz renal sorunlarla iliskili olabilir ancak Dr. Rett bu hastalarda gériilen asidozun
metabolik bir sorun oldugunu spekiile etmektedir. Bu hastaligi ‘serebroatrofik hiperamonyemi’ olarak da nitelemektedir. Konuyla
ilgili yapilan galismalar RS’ndaki metabolik bozuklugun fizyopatolojisini net olarak isaret edememekle birlikte eslik eden
mitokondriyal disfonksiyona dair sonuglar géstermektedir. Kyle ve arkadaslari, gésterilmis MECP-2 mutasyonu olan 20 RS
hastanin 8’inde idrar organik asit atiiminda anormallik tespit etmistir. MECP-2 mutasyonu olup anormal idrar organik asit bulgusu
olan ve olmayan hastalarda spontan X inaktivasyonu bir neden olabilir. Hastamizda idrar ve kan organik asit atiliminin normal
olmasi bu sekilde agiklanabilir. Kaldi ki rutin tetkiklerde 6lciilemeyen organik asit atiimi da muhtemeldir. Mitokondriyal
hastaliklar enerji gereksinimi son derece yiiksek olan bébrek tiibiillerinde fonksiyonel bozukluklara siklikla neden olur, cogunlukla
proksimal tiibiiller etkilenim olsa da renal tiibiiler asidozlar mitokondriyal hastaliklara eslik eder. Bu hastalarda gériilen metabolik
bozuklugun fizyopatolojisini netlestirecek calismalara ihtiyag vardir. Ancak bu siiregte RS hastalarinda biyokimyasal ve metabolik
degerlendirme &nerilir. Uygun diyet hidrasyon ve alkali tedavi hastalik siirecinde kismi metabolik diizelme saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Rett Sendromu, Renal Tiibiiler Asidoz
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[P-026]

Henoch Schoénlein Purpurasi Nefritinde Oxford Siniflamasi Klinik Seyir ve Prognozu Belirlemede Yararh
Midir?

Nurdan Yildiz', Harika Alpay’, Deniz Filinte?, Mehtap Sak', Neslihan Cicek', Sercin Giiven', ibrahim Gékge'
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, istanbul
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji AD, istanbul

Giris: Henoch Scénlein purpurasi nefritinde (HSPN) bobrek biyopsi materyalinin “International Study of Kidney Disease in
Children (ISKDC)”’nin kriterlerine gére degerlendirilmesinin her zaman hastaligin ciddiyetini ve uzun dénem prognozunu
belirlemede yeterli olmadigi ileri siiriilmektedir. Klinik ve histopatolojik olarak IgA nefropatisi ile HSPN arasindaki benzerlik
bulunmaktadir. Bu benzerlikten yola ¢ikarak IgA nefropatisinin histopatolojik degerlendirmesinde kullanilan “Oxford”
siniflamasinin HSPN’nin prognozunu belirlemede yararli olabileceg;i bildirilmistir.

Bu ¢alismada, Oxford siniflamasinin HSPN’nin klinik bulgulari ile degerlendirilmesi, prognoza etkisinin arastiriimasi ve ISKDC
kriterleri ile karsilastirnlmasi amagland.

Hastalar ve Yontem: Henoch Scénlein purpurasi nefriti tanisiyla izlenen ve bébrek biyopsisi yapilmis olan hastalarin doku
ornekleri ISKDC kriterleri ve Oxford siniflamasi parametrelerine gére ayni patolog tarafindan tekrar degerlendirildi. Oxford
siniflamasinda mezengial hiicre artisi, endokapiller proliferasyon, segmental skleroz, tibdiler atrofi, interstisyel fibrozis ve
kresent olusumu arastirildi. Hastalarin yas, cinsiyet, serum kreatinin, idrar protein atilimi degerleri dosyalarindan geriye déniik
olarak kayrt edildi. Tahmini glomertil filtrasyon hizlari (tGFH) Schwartz formiilii ile hesaplandi. Proteintiri ve tGFH ile Oxford
siniflamasi skorlari arasindaki iliski degerlendirildi.Verilerin istatistiksel degerlendirilmesinde SPSS programi kullanildi. Veriler
ortalama+SD ya da normal dagilima uymayan veriler median (ceyrekler arasi aralik) olarak verildi. Nonparametrik degiskenlerin
degerlendiriimesinde Mann-Whitney testi kullanildi. Kategorik veriler Pearson ve ki-kare testi ile degerlendirildi. P<0.05 anlamli
kabul edildi.

Sonug: Henoch Sconlein purpurasi nefriti tanisi alan 28 hastanin bobrek biyopsi érnekleri degerlendirildi. Hastalarin 18'i kiz, 10'u
erkek idi. Ortalama basvuru yasi ve takip slreleri sirasiyla 8.8+3.4 (2.7-17.3) ve 2.8+2.3 (0.1-9.4) yil idi. Hastalarin demografik ve
klinik bulgular Tablo 1 de gésterilmistir. Bagvurularinda 22 hastada makroskopik hemattiiri, alti hastada ise hipertansiyon
mevcuttu.Proteiniri, endokapiller proliferasyon ve kresent olusumu ISKDC siniflamasi ile anlamli korelasyon géstermekteydi
(p=0.015, p= 0.001 ve p=0.016). Oxford siniflamasi parametreleri ile proteiniri arasinda ise anlamli bir iliski saptanmadi.

Tahmni GFH ile proteintri arasinda anlamli bir korelasyon gorildi (p= 0.04). ISKDC siniflamasina gore evre 5 olan 13 hastanin
17’inin yliksek doz prednizolon (hdMP) tedavisi aldig gorildi. Ancak, endokapiller proliferasyon disinda Oxford siniflamast ile
yliksek doz prednizolon tedavisi arasinda iligki bulunmadi (p>0.05). Siklofosfamid tedavisi ile kresent olusumu arasinda anlamli

masif proteiniiri (>40 mg/m?/saat) mevcuttu. Tahmini GFH tiim hastalarda normal idi (Tablo 1)

Cikarim: IgA nefropatisinin patolojik degerlendirilmesinde kullanilan Oxford siniflamasinin HSP nefritinin klinik seyir ve
prognozunu belirlemede ISKDC siniflamasina gére tsttinligi goriilmedi. Oxford siniflamasinin HSPN’de kullanimi daha genis
hasta gruplari ile yapilacak ¢alismalarla degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: HSP nefriti, Oxford siniflamasi
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[P-027]
Yenidogan Déneminde Hipertansiyon Tanisi ile izlenen Hastalarin Risk Faktérlerinin Ve Uzun Dénem
Prognozunun Belirlenmesi

Selen Has', Zehra Aydin®, Betiil Siyah Bilgin®, Deniz Géniilal®, Sevim Unal?, Umut Selda Bayrakgr®

'Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Saglig ve Hastaliklar Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Gocuk Saglig ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Béliimii, Ankara
3Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Neonat oloji, Ankara

Amag: Yenidoganda sistemik hipertansiyon dogum agirlig), gestasyonel yas ve uyaniklik durumuna gére tanimlanmis olup
yenidogan yogun bakim initelerinde insidansi % 0.2 ile % 3 arasindadir. Etyolojisinde prenatal, natal ve postnatal cesitli nedenler
bulunmakla beraber siklikla renovaskdiler nedenlerle olusmaktadir. Son yillarda artan prenatal ve postnatal desteklerle de iliskili
yenidoganlarda hipertansiyon tespitinde artis goriilmektedir. Uygun tedavi edilmediginde morbidite veya mortaliteyle
sonuglanabilmesine karsilik uygun tedavisi ve uzun dénem prognozu konusundaki galismalar oldukga yetersizdir. Calismamizda
yenidogan déneminde hipertansiyon tanisi alan hastalarin etiyolojik sebeplerinin ve uzun dénem prognozunun literatir esliginde
tartisilmasi amaglanmistir.

Gereg ve Yéntemler: Bu calismamizda Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji
Hastanesinde 2010-2018 Ocak tarihleri arasinda Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde (YYBU) hipertansiyon tanisi alan hastalarin
klinik bulgulari, laboratuvar galismalari ve uzun dénem prognozlari incelenmistir.

Bulgular: Calismamizda Ocak 2010 - Ocak 2018 tarihleri arasinda YYBU’ de yatarak tedavi géren 1491 yenidoganin 54’ iinde (% 3,6)
hipertansiyon tespit edilmistir. Hastalarin % 53,7’si (n= 29) matiir; %46,3 i (n= 25) prematiredir. Etiyolojiye yonelik antenatal,
prenatal ve postnatal sebepler arastirildi. Calismaya dahil edilen hastalarin % 62’si (n=34) antihipertansif tedavi ile taburcu
edilmislerdir. Hipertansif tedavi olarak, % 66,7 (n= 36) kalsiyum kanal blokérd, % 25,9 (n=14) anjiotensin donisttriicti enzim
inhibit6ri (ACED) baslandigi ve hastalarin %34’ tinde (n=17) ¢oklu antihipertansif tedavi ihtiyaci gelistigi gortildi. Hastalarin uzun
dénem izleminde, sekiz hastanin antihipertansif ihtiyacinin devam ettigi ve bu hastalardan tigtiniin kronik bébrek yetmezIigi
tanisiyla takipte oldugu gérilmistir. Antihipertansif tedavi ile taburcu edilen hastalarin %14’tinde (n=5) sol ventrikiil
hipertrofisinin devam ettigi gorilmiistiir. Sadece bir hastada (%1,9 ) hipertansif retinopati gelismistir.

Sonug: Yenidogan déneminde hipertansiyon saptanan hastalarin etiyolojik nedenlerinin tespiti, hipertansiyona neden olabilecek
antenatal faktérlerin ortadan kaldiriimasi, uygun antihipertansif tedavinin saglanmasi; morbidite ve mortalitenin azaltilmasi
agisindan énemlidir. Ozellikle renovaskiiler sebeplerle antihipertansif tedavi baglanan hastalarin yakin takibi, hedef organ
hasarinin 6nlenmesinde etkilidir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, yenidogan
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[P-028]
Tek Ve Cift Renal Arterli Hipertansif Hastalarin Uzun Dénem Prognozunun Karsilastirilmasi

Zehra Aydin', Adem Yasin Kéksay', Adalet Elin Yildiz?, Altan Giines®, Umut Selda Bayrakg!'
'Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Saglg ve Hastaliklar Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&lim, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Saghg ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyol oji Bliimii, Ankara

Amag: Cocuklarda hipertansiyon, sistolik veya diyastolik kan basincinin (KB), en az ti¢ ayri zamanda, yas, cins ve boya gore >= 95.
persentil olmasidir. Hipertansiyon ¢ocuklarda siklikla renovaskdiler sebeplerle olusan, uzun dénemde hedef organ hasari ve
mortalite ile sonuglanabilen klinik durumdur. Cift renal arterler renovaskiiler hipertansiyon ile iliskili olup Dopler USG, BT
anjiografi, MR anjiografi ve digital subtraction angiography (DSA) gibi ydntemlerle tespit edilebilmektedir. Calismamizda, cift
renal arterli ve tek renal arterli hipertansif hastalarin klinik, tedavi ve uzun dénem prognozu agisindan degerlendirilmesi
amaglanmistir.

Gereg ve Yéntemler: Calismamizda Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji
Hastanesi’nde 2015-2017 yillari arasinda hipertansiyon tanisi almis 49 hipertansif cocuk hasta, retrospektif olarak degerlendirildi.
Tiim hastalarin demografik verileri, biyokimyasal parametreleri, renin-aldosteron diizeyleri, triner sistem ultrasonografi, Dopler
ultrasonografi, MR anjiografi sonuglari incelendi. Hipertansif hastalarin verileri ve uzun dénem hedef organ tutulum sonuglari,
cift ve tek renal arter durumuna gore kiyaslandi. Ayrica hastanemizde 2015-2017 yillari arasinda hipertansiyon disi sebeplerle MR
anjiografi ¢cekilen cocuk hastalarin radyolojik gériintiileri, pediatrik radyoloji uzmani tarafindan ¢ift renal arter varligi agisindan
tekrar degerlendirildi.

Bulgular: Hipertansif hastalarin MR anjiografi sonuglari incelendiginde hastalarin %51 ‘inde cift renal arter saptandu. Cift renal
arteri olan hipertansif hastalarin ortalama takip siiresi 29+2,8 ay, tek renal arteri olan hipertansif hastalarin ortalama takip stiresi
3,23,1ay olup aralarinda istatistiksel agidan anlamli fark saptanmadi. iki grup arasinda yas, cinsiyet, biyokimyasal parametreler,
ABPM sonuglari agisindan anlamli fark saptanmadi. Uzun dénem takip sonucunda sol ventrikdl hipertrofisi, retinopati ve
proteiniri agisindan anlamli fark saptanmadi. Ayrica hipertansiyon disi sebeplerle MR angiografi ¢ekilen hastalarda ¢ift renal arter
% 14 oraninda tespit edilmekle beraber hipertansif hastalarla kiyaslandiginda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi.

Sonug: Hipertansif hastalarin uzun dénem prognozunda ift ve renal arterin anlamli rol{ tespit edilmemistir. Ancak hipertansiyon
disi sebeplerle ¢ekilen MR anjiografilere kiyasla hipertansif hastalarda daha yiiksek insidansla cift renal arter tespit edilmistir. Cift
renal arterlerin hipertansiyona etkilerini belirlemek icin daha fazla galismaya ihtiyag duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, renal arter
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[P-029]
infantlarda Uriner Sistem Tas Hastaligi: Tek Merkez Deneyimi

Bahriye Atmis, Derya Cevizli, Engin Melek, Aysun Karabay Bayazit

Gukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Adana

Giris: Cocukluk ¢aginda tiriner sistem tas hastaligi goriilme sikigr giderek artmaktadir. Ozellikle erken ¢ocukluk ¢aginda
etyolojisini belirleyebilmek ve tedavi edebilmek 6nemlidir. Burada son 3 yilda Griner sistem tas hastaligi tanisi almis 1 yas altindaki
cocuklarin etyolojik ve klinik 6zellikleri degerlendirildi.

Gerec-Yéntem: Uriner sistem tas hastaligi tanisi alan 1 yasindan kiigiik 51 cocuk ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Demografik 6zellikleri, klinik ve laboratuvar sonuglari kaydedildi.

Bulgular: 51 hastanin 24’0 (%47.1) kiz, 27’si (%52.9) erkek idi. Hastalarin tani aninda ortalama yasi 5.5+2.8 aydi. Hastalarin ortalama
takip siiresi 4.9+4.3 ayd. Yaglari 0-3 ay arasinda olan hasta sayisi 11 (%21.6), 4-6 ay arasinda olan hasta sayisi 23 (%45), 7-9 ay
arasinda olan hasta sayisi 11 (%21.6) ve 10-12 ay arasinda olan hasta sayisi 6 (%11.8) idi. Tag boyutu <=3mm olan hasta sayisi 19
(%37.3), >3-5 mm olan hasta sayisi 17 (%33.3), >5-10omm olan hasta sayisi 15 (%29.4)’ti. Etyolojiye yonelik yapilan idrar biyokimya
tetkikleri arasinda hiperkalsitiri saptanan hasta sayisi 6 (%11.8), hipositratiri saptanan hasta sayisi 5 (%9.8), sistiniiri saptanan
hasta sayisi 5 (%9.8) ve hiperoksalliri saptanan hasta sayisi 3 (%5.9) idi. Hastalarin %41.2’sinin ailesinde tiriner sistem tas hastalig
oykus, %19.6’sinda akrabalik, %13.7’sinde premattire dogum 6ykiisii vardi. Hastalarin %19.6’sinda Uriner sistem anomalisi vardi.
Taslarin yerlesim yeri en sik alt ve orta pollerde idi. Bir hastada bobrek tasinda ek olarak iireter tasi goriiliirken bir hastada
mesane tasi saptandi. D vitamin diizeyi bakilan hastalarin %10’unda D vitamini yiiksekligi vardi. Hastalarin hepsine sivi aliminin
arttirilmasi 6nerilirken %33.3’line sitrat iceren solusyon, %3.9’una pridoksin verildi. Hastalarin %9.8’ine ise cerrahi miidahale yapildi.
Hastalarin %23.5’'inde tam diizelme gériiliirken, %28’inde tas boyutunda azalma, %6’sinda ise tas boyutunda artis goriildi. Tas
boyutu <smm olanlarda tam diizelme ve tas boyutunda azalma daha fazla gériiliirken istatistiksel anlamli fark saptanmadi. Aile
oykisi, prematiirite varligl, akrabalik olmasi ile prognoz arasinda anlamli iliski saptanmadi.

Sonug: Uriner sistem tas hastaligi saptanan 1 yas altindaki cocuklarda, altta yatan etyolojik nedenin belirlenmesi ve uygun sekilde
tedavi edilmesi, edilmemesi durumunda ilerleyen dénemlerde gelisebilecek morbiditelerden birisi olan kronik bébrek hastaliginin
6nlenmesi agisindan son derece énemlidir.

Anahtar Kelimeler: infant, triner sistem tag hastalig




wm% Uluslararasi Katthmii

Gocuk
G"D 10 Nefrulnji Kongresi

‘9” - & Mayis 2019 / La Blanchs Hotal, BODRUM

[P-030]
Son Dénem Kronik Bébrek Hastaligi Olan Cocuk Hastada Eksoftalmus ile Bulgu Veren Brown Tiimérii

Bahriye Atmis, Derya Cevizli, Engin Melek, Aysun Karabay Bayazit

Gukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Adana

Giris: Brown timori (osteoklastoma) hiperparatiroidizme ikincil asiri osteoklastik aktivite sonucu gorilen lokalize kemik kistidir.
Sekonder hiperparatirodizmi olan hastalarda %1.5-13 arasinda goriildigi bildirilmistir. Cogunlukla uzun kemiklerde ve
mandibulada yerlesmektedir. Ancak nadiren yiizde, maksillada ve boyunda gériiliir. Bu olgu sunumunda son dénem kronik
bobrek hastaligi nedeniyle hemodiyaliz programinda olan bir kiz hastada maksillada gelisen Brown tiimoriini sunduk.

Olgu: Sekiz buguk yasinda iken solukluk nedeni ile basvurdugunda yapilan tetkikleri sonucu kronik bébrek hastaligr tanisi alan,
etyolojisinde herhangi bir sebep saptanmayan ve periton diyalizi programina alinan 14 yasindaki kiz hasta, 10 yasinda iken periton
diyaliz yetersizligi bulgular gelisince hemodiyaliz programina alind:. izlemde tedaviye son derece uyumsuz olan, son bir yildir
kontrollerine gelmeyen ve haftada 3 giin hemodiyaliz tedavisine devam eden hasta bundan 5 ay &nce sol gézde sislik sikayetiyle
basvurdu. Yapilan fizik muayenesinde sol gézde eksoftalmus mevcuttu. Biyokimyasal tetkiklerinde BUN: 75.1 mg/dl, kreatinin:
7.08 mg/dl, kalsiyum: 9.1 mg/d|, fosfor: 5.4 mg/dl, parathormon: 1957.2 pg/ml idi. Sekonder hiperparatirodizm nedeniyle
intravendz kalsitriol tedavisi almakta idi. Paratiroid bez sintigrafisi normaldi. Cekilen Beyin BT ve MR goriintilemede sol
maksillada 45x41 mm fibroz displazi ile uyumlu kitle saptandi (Sekil 1). Beyin cerrahisi, g6z ve KBB tarafindan birlikte
degerlendirildikten sonra KBB tarafindan kitle tiimiyle ¢ikarildi. Cikarilan kitlenin patolojisi fibréossedz lezyon-Brown timor ile
uyumlu olabilir, klinik ve laboratuvar bulgularinin esliginde ayirici tani yapiimasi seklinde raporlandi. Hastanin klinikte tedaviye
uyumsuzlugu ve sekonder hiperparatirodizmi olmasi nedeniyle bu kitle Brown tiimér olarak diisiiniildii. Hastanin takiplerinde
intravendz kalsitriol, oral D vitamini uygun sekilde verildi ve hastanin tedaviye uyumu ile birlikte paratiroidektomi yapilmadan
parathormon diizeyleri normale geldi. Halen haftada 3 giin hemodiyaliz tedavisi alan hastanin yapilan son kontroliinde BUN: 44
mg/dl, kreatinin: 5.36 mg/dl, kalsiyum: 10.2 mg/d|, fosfor: 5.48 mg/dl, parathormon: 71.5pg/ml idi ve kontrol BT’de sol maksillada
yeni kitlesel olusum gézlenmedi.

Sonug: Uzun siireli diyaliz tedavisi alan son ddnem kronik bébrek hastaligi olan hastalarda kemik mineral hastaliklari gibi
komplikasyonlarin gériilme riski artmistir. Brown tiiméri uzun siireli hemodiyalize giren hastalarda sekonder
hiperparatiroidizmin nadir bir komplikasyonudur. Ozellikte tedavi uyumsuzlugunda kemiklerde ortaya cikan gelen kitlesel
olusumlarda akilda tutulmali ve malignitelerden ayrici tanisinin yapilmasi igin dikkatli bir sekilde degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Brown tiimérii, son dénem bébrek hastalig
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[P-031]
iki Olgu Nedeniyle Colyak Hastalig ve Sistemik Lupus Eritematozus Birlikteligi
Beltinge Demircioglu Kilig', Mithat Biyiikgelik', Ahmet Bastiirk®

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Gaziantep
*Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Gaziantep

Giris: Sistemik lupus eritematozus (SLE) viicuttaki bircok organi ve sistemi etkileyebilen otoimmun bir hastaliktir. C6lyak hastahg
da genetik olarak yatkin kisilerde diyet gluteni tarafindan baslatilan kronik, otoimmun nedenli ince bagirsak hastaligidir. Bu iki
hastaligin cocukluk ¢aginda beraber gérilmesi nadirdir. Bu bildiride, C6lyak Hastaligi ile takip edilirken farkli derecelerde Lupus
nefriti gelistiren iki olgu sunulmustur.

Olgu 1: Bir yildir Colyak tanisi ile takipli olan 12 yasinda kiz hasta, agizda yara, boynunda ve karninda sislik yakinmasiyla basvurdu.
Yapilan fizik bakida agizda yaygin aft6z lezyonlar, bifussur 6dem, boynunda 1-1,5 cm boyutunda ¢ok sayida lenfadenopati,
hepatosplenomegali ve TA: 150/100 mmHg saptandi. Yapilan tetkiklerinde tre: 65 mg/dl, kreatinin: 0.76 mg/dl, Albumin: 2.4 gr/dl,
idrarda +4 protein, +3 eritrosit, spot idrarda protein/kreatinin: 9.1 mg/mg, 24 saatlik idrarda protein: 84 mg/m?/saat, C3: 0.3 g/L
(0.9-1.8 g/L), C4: 0.04 g/L (0.1-0.4 g/L), ANA IFA pozitif, Anti-dsDNA: 455.55 1U/ml pozitif saptandi. Tetkikleri tamamlanirken
hastanin bébrek fonksiyon testleri hizla bozularak Gre: 119 mg/dl ve kreatinin: 1.5 mg/dl oldu. SLE tanisi diisiinlilen hastaya bébrek
biyopsisi yapilip, pulse steroid tedavisi uygulandi. Tedavi altindayken bébrek fonksiyonlari bozulmaya devam etti. Yaygin 6dem
nedeniyle albumin tedavisi uygulandi. Ardindan aylik pulse endoksan tedavisine baslanip, oral steroid ve hidroksiklorakin ile
devam edildi. Tansiyon degeri ikili antihipertansif ile kontrol altina alindi. Biyopsi sonucu Lupus Nefriti klas IV olarak
degerlendirildi. Ug ay sonraki poliklinik kontroliinde bébrek fonksiyonlari tamamen diizelen hastanin nefrotik proteiniirisi devam
ediyordu. En son bakilan re: 25 mg/dl, kreatinin: 0.22 mg/dl, albumin: 2.8 gr/dl ve spot idrarda protein/kreatinin: 5.4 mg/mg
olarak saptandi.

Olgu 2: iki yildir C8lyak tanisiyla takipli olan 14 yasinda Suriye kékenli kiz hasta rutin poliklinik kontroliinde idrarda proteiniiri
saptanmasi lizerine yapilan tetkiklerinde; tre:16 mg/dl, kreatinin: 0.38 mgj/dl, albumin: 2,6 gr/dl, idrarda protein +4, spot idrarda
protein/kreatinin: 4.3 mg/mg, 24 saatlik idrarda protein: 31 mg/m?/saat, C3: 1.2 g/L (0.9-1.8 g/L), C4: 0.15 g/L (0.1-0.4 g/L), ANA IFA
pozitif ve Anti-ds DNA: 159,76 1U/ml pozitif saptandi. SLE tanisi diisiiniilen hastaya bobrek biyopsisi yapilip oral steroid,
mikofenolat mofetil ve hidroksiklorakin tedavisine baslandi. Tedavisinin birinci ayinda proteinirisi tamamen diizelen hastanin
biyopsi sonucu Lupus Nefriti klas Il olarak degerlendirildi.

Sonug: C6lyak Hastaligi ve SLE nadiren birlikte gordiilebilen iki otoimmun hastaliktir. SLE, C6lyak Hastalig tanisindan 6nce veya
sonra gelisebilir. Bu iki hastaligin birlikte gérilme ihtimali nedeniyle hastalarin bu yénde takip edilmesi, erken tani ve tedavi
agisindan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: C6lyak Hastaligl, Sistemik Lupus Eritematozus
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[P-032]
Wilms Tiimérii Tanih Hastalarda Uzun Siireli izlemde Bobrek Fonksiyonlari

Emrullah Arslan’, Nur Canpolat?, Sebuh Kurugoglu?, Cenk Biiyiikiinal*, Seha Saygili?, Salim Caligkan?, Lale Sever’, Tiraje Celkan®
‘istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD

*istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD

Sistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi BD

4istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiltesi, Cocuk Cerrahisi BD

Sistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji BD

Amag: Bu ¢alismada Wilms Tamorl (WT) tanistyla nefrektomi sonrasi kemoterapi (KT) ve/veya radyoterapi (RT) uygulanmig
hastalarin uzun dénem izlemde gelisebilecek bobrek fonksiyon bozuklugunu arastirmak amaglandi.

Gereg¢-Yontem: Bu tek merkezli kesitsel ¢alismada 18 yasindan 6nce WT tanisi alan ve en az bir yil izlenmis olan 61 hasta (yas
14,5+9,1y1l; 38 kadin) degerlendirmeye alindi. Hastalar timdor evrelerine ve uygulanan tedavilere gére alt gruplara ayrildi. Olasi
bobrek fonksiyon bozuklugu; glomertil filtrasyon hizi (GFR)'nda azalma, hipertansiyon, mikroalbumintiri ve tubdler bozukluk
agisindan degerlendirildi. Glomerdil filtrasyon hizi serum kreatinin ve sistatin-C temelli formiillerle hesaplandi; 18 yasindan kiigtik
hastalarda CKiD formdili, 18 yasindan blyik hastalarda CKD-EPI formiild kullanildi. Glomertdil filtrasyon hizinin <9o ml/dk/1.73m 2
olmasi kronik bobrek hastaligi (KBH) olarak tanimlandi ve KDIGO’ya gére evrelendi. Tiim hastalara ayaktan kan basinci
monitorizasyonu uygulandi ve kan basinci degerlerinin cinsiyet ve boya gére SD skorlari hesaplandi. 24 saatlik ortalama kan
basinci (MAP) SD skoru >95.p olan hastalar hipertansif kabul edildi. 24 saatlik idrarda mikroalbumin, B2 mikroglobulin, NGAL, L-
FABP ve KIM-1 calisildi. Tim hastalara driner sistem ultrasonografisi yapildi, rezidii b&brekler degerlendirildi; b&brek volim
indeksi (bobrek voliimi/boy) hesapland.

Bulgular: Hastalarin 17’si (%29) ileri evre (Evre 3-4) WT olarak siniflandirildi. Tiim hastalara nefrektomi uygulanmis, 57 hasta KT, 25
hasta RT almisti. Toplam 33 hasta (%54) nefrotoksik tedavi (nefrotoksik KT ve/veya RT) almisti. Tani sonrasi gecen ortalama siire
11,5+8,9 (aralik 1,3-35) yil idi. Hastalarin ortanca GFR degeri 97 (86 -109) ml/dk/1.73m 2 idi, 24 hasta (%39) KBH siirecindeydi.
Bunlarin 21’i Evre 2, Gl Evre 3 KBH olarak siniflandirildi. Evre 4 ya da 5 KBH yoktu. Timor evresinin, nefrotoksik tedavi aliminin,
tani sonrasi gecen surenin ve rezidi bobrek voliminin GFR Gzerine etkisi saptanmadi. Bes hastada (%9) hipertansiyon vardi. 24
saatlik MAP SD skorunun timér evresi, tedavi protokolii, bébrek volliim indeksi ya da GFR ile iliskisi saptanmadi. On bir hastada
(%19) mikroalbiimindri (idrar albiimin >30 mg/giin) vardi. Mikroalbumintiri diizeyleri ileri evre timdéri olanlarda (p=0,037),
nefrotoksik tedavi alanlarda (p=0,001) ve RT alanlarda (p=0,008) anlamli derecede ytiksekti. Tubdiler belirtec olarak
degerlendirmeye alinan 2 mikroglobulin, NGAL, L-FABP ve KIM-1 diizeylerinin timériin evresi, hastaya uygulanan

tedavi, bébrek voliim indeksi ya da GFR ile iliskisi yoktu.

Sonug: Wilms Timori tedavisi sonrasi uzun dénem izlemde KBH riski %39 gibi yliksek oranda saptanmistir. Hastalarin onkolojik
remisyon sonrasi dmiir boyu nefrolojik takibi &nerilmelidir. Mikroalbuminiiri, timor ve tedavi 6zelliklerini yansitan degerli bir
belirteg olarak 6ne ¢ikmaktadir. Diger biyobelirteglerin rutin kullanimini &nerecek bir kanit bulunamamustir.

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, Wilms timori
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[P-033]
Hiponatremik N&bet ile Getirilen Bir Adélesan Olgu: Dental Hiponatremi

Meral Torun Bayram, Gizem Yildiz, Alper Soylu, Salih Kavukgu
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir

Giris: Hiponatremi hipovolemik, hipervolemik veya 6volemik (diltisyonel) olabilir. Dillisyonel hiponatremi karakteristik olarak
uygunsuz ADH salimimi sendromunun seyrinde gelisir. Ote yandan, bu tip hiponatremi su tiiketimi idrar olusum hizini astiginda da
gordlebilir.

Olgu Sunumu: Daha énce saglikli olan 15 yasinda kiz hasta jeneralize tonik klonik nébet gecirme ve nébet sonrasinda bilincinin
yerine gelmemesi yakinmalari ile getirildi. Fizik muayenede bilinci kapali, antropometrik gelisimi, hidrasyon durumu ve sistemik
bulgulart normal idi. Fokal nérolojik anormallik, ense sertligi, kranial sinir patolojisi yok idi. Bilgisayarl beyin tomografisi normal
bulundu. Laboratuvar testlerinde sodium 118 mmol/L, potasyum 3.73 mmol/L, klor 89 mmol/L, bikarbonat 22 mmol/L, kan tre
azotu 4.3 mg/dL, kreatinin 0.36 mg/dL, glukoz 98 mg/dL, kalsiyum 9.01 mg/dL, C-reaktif protein 0.5 mg/L, serum ozmololitesi 240
mosm/kg bulundu. idrar ozololitesi 325 mosm/kg, sodium 35 mmol/L, kreatinin 7.01 mg/dL ve fraksiyonel sodyum atilimi (FENa)
%1.5 idi. Idrarin toksikolojik analizi negatif, beyin omurilik sivisi bulgulari normal idi. Hipertonik salin infiizyonu (6 mL/kg %3 NaCl)
ile birlikte antimikrobial tedavi (seftriakson ve asiklovir) baslandi. Serum sodyum diizeyindeki iyilesme ile birlikte biling durumu da
hizla diizeldi. Sodyum 129 mmol/L olunca tedaviye izotonik salin ile devam edildi. Kiiltirlerinde Gireme olmadigl icin
antibiyoterapisi kesildi. Aile hastanin dis apsesi nedeni ile son 3 giindiir amoksisilin-klavulonik asit ve etodolak kullandigini belirtti.
Hastanin bilinci yerine geldiginde yapilan sorgulamada agri kesici etkisinden faydalanmak tizere nébet gecirmeden &nceki 24 saat
icinde 3 L kadar soguk su ictigi ve bol miktarda buz kiipi tiikettigini ifade etti.

Tartisma: Yiizeysel soguk uygulamasinin analjezik etkisi oldugu bilinmektedir. Bu hasta da dis agrisi nedeni ile fazla miktarda su
tiiketmistir. Ote yandan, agri nedeniile uygunsuz ADH salinimi da hiponatremiye katkida bulunmustur. Bunlara ek olarak,
etodolak (non-steroidal anti-inflamatuar ilag) serbest su klirensini azaltarak durumu agirlastirmistir. Dis agrilari nedeni ile asiri
miktarda soguk su ve/veya buz tiiketimine bagli bu tablo dental hiponatremi olarak tanimlanmistir. Sonug olarak, cocuk ve
addlesanlarda uygunsuz sekilde asirt su tiiketimi, ADH salinimi igin non-ozmotik uyaranlarin varliginda, hiponatremik
ensefalopatiye yol agabilir. Bu nedenle, hiponatreminin ayirici tanisinda fazla su icmeye bagli asirt hidrasyon dikkate alinmalidir.

Anahtar Kelimeler: dental hiponatremi
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[P-034]
Trombotik Trombositopenik Purpurada Nadir Basvuru: Akut Bébrek Hasari ve Son Dé6nem Bébrek
Hastalig

Beltinge Demircioglu Kilig', Gamze Seval Sahin®, Mithat Biiyiikcelik', Sinan Akbayram?
'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Gaziantep

*Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, ocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Gaziantep

3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji BD, Gaziantep

Giris: Trombotik trombositopenik purpura (TTP), mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni, nérolojik anormallikler,
bdbrek fonksiyon bozuklugu ve ates ile karakterizedir. Ancak hastalar nadiren asemptomatik olabilir ya da yalniz trombositopeni
ile de basvurabilir. TTP'de bobrek etkilenip proteiniri ve hemattiri gelisebilse de akut bobrek hasari (ABH) ve son dénem bobrek
hastaligi (SDBH) ¢ok nadir gérdiliir. Bu bildiride, siddetli ABH ile basvurup diizelen ve SDBH ile bagvurup b&brek fonksiyonu
diizelmeyen iki TTP vakasi bildirilmistir.

Olgu 1: 14 yasinda kiz hasta, acil servise iki glin boyunca idrar gikisi olmamasi sikayeti ile bagvurdu. Hastanin hikayesinden; dokuz
yil 6nce de ayni yakinmayla bagvurdugu, ABH, hemolitik anemi ve trombositopeni nedeniyle atipik hemolitik {iremik sendrom
(aHUs) tanist konularak taze donmus plazma (TDP) infiizyonu uygulandig), ii¢ kez hemodiyaliz ihtiyaci oldugu ve o dénemde
tamamen diizeldikten sonra hastanin tedavisinde bir siire daha TDP inflizyonlari ile devam edildigi ancak sonradan hastanin
kontrollere gelmedigi 6grenildi. Hastanin en son basvurusundaki laboratuvar bulgulari; Gre: 211 mg/d|, kreatinin: 8.56 mg/dl, LDH:
5388 U/L, haptoglobulin: 0.83 g/L, retikulosit: % 0.95, Plt: 103 x 103/ul saptandi. Direkt coombs testi negatifti ve periferik
yaymasinda sistositler ve fragmente eritrositler gérildi. Bakilan ADAMTS 13 aktivitesi disiik (<% 0.2) saptandigi i¢in hastaya TTP
tanisi konuldu. Plazmaferez ve diyaliz tedavisi uygulandi ayrica pulse steroid tedavisine baslad. 5. giinde trombosit sayisi
150.000'in (izerine ¢kt ve 10. glinde idrar gikisi basladi. Hasta oral steroid tedavisi ile taburcu edildi. Hastanin bakilan ADAMTS 13
inhibitér degeri 12.58 U/mL (>15 U/mL Pozitif) olarak saptaninca aralikli TDP infiizyonu verilmesine karar verildi. iki ay sonraki
poliklinik kontroliinde bakilan tetkiklerinde; tire: 55 mg/dl, kreatinin: 0.69 mg/dl, Hb: 11.3 g/dl, Plt: 326 x 10%/ul, albumin: 3.9 gr/dI
saptandi. Ancak hastanin masif protein(risi (102 mg/m?/saat) devam ediyordu.

Olgu 2: 14 yaginda diger bir kiz hasta bulanik gérme yakinmasiyla gittikleri g6z doktoru tarafindan hipertansif retinopati
saptandigl icin yénlendirildi. Hastanin TA: 160/100 mmHg saptandi. Yapilan tetkiklerinde iire: 225 mg/dl, kreatinin: 11,65 mg/dl,
albumin: 3.2 gr/dl, LDH: 313 U/L, Ca: 5.9 mg/dl, Hb: 8.2 g/dl, PIt: 99 x 10*/ul, PTH: 535 ng/L, idrarda +3 protein ve +1 eritrosit, spot
idrarda protein/kreatinin: 6.25 mg/mg, ANA: negatif, haptoglobulin: 0.66 g/L, retikulosit: %1.24, direkt commbs: negatif saptandi.
Bakilan periferik yaymada hemoliz saptanmadi. EKO: Sol ventrikiil hipertrofisi olarak yorumlandi. USG’de bilateral atrofik bébrek
saptandi. Hastanin bakilan ADAMTS 13 aktivitesi diisiik (<% 0.2) saptandigy icin hastaya TTP tanisi konuldu. Eslik eden bulgularla
da SDBH oldugu disiiniildi. Plazmaferez ve pulse steroid tedavisine baslandi. Hastanin trombosit sayisi diizeldi. Hastanin bakilan
ADAMTS 13 inhibit6r degeri 5.53 U/mL (>15 U/mL Pozitif) olarak saptaninca plazmaferez sonrasi aralikl TDP inflizyonu verilmesine
karar verildi. Hastanin hemodiyaliz ihtiyact devam etti.

Sonug: Cocukluk ¢aginda ABH, hemolitik anemi ve trombositopenisi olan hastalarda én planda aHUS tanisi disiiniilse de ayirici
tanida TTP olabilecegi de akilda tutulmalidir. Ayrica mikroanjiyopatik hemoliz bulgulari olmadan sadece trombositopeni ve SDBH
tablosuyla gelen hastalarda nadiren de olsa TTP tanisi akilda tutulmali ve ADAMTS 13 aktivitesi mutlaka degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Akut bébrek hasari ve son ddnem bébrek hastaligl, trombotik trombositopenik purpura




(FROLa, Uluslararasi Katthimli

\! Gocuk
E‘B 10 Nefroloji Kongresi

e 1 - 4 Mayss 2019 / La Blanche Hotsl, BODRUM

[P-035]
Posterior Uretral Valvli Hastalarin Klinik Degerlendirilmesi

ibrahim Halil Tangiiner', Muammer Hakan PoyrazogIu’, Sibel Yel?, ismail Dursun’, Ayse Seda Pinarbasl’, Neslihan Kosar?, Ruhan

Diistinsel®
'Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglgi ve Hastaliklari AD/Kayseri
*Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Nefroloji BD/Kayseri

Giris-Amag: Posterior tretral valv (PUV) konjenital tiretral obstriiksiyon ve konjenital bilateral renal obstriiksiyonun en yaygin
etiyolojik sebebidir. Bu ¢alismada posterior tiretral valvli hastalar retrospektif olarak degerlendirilerek PUV’lu hastalarin
prognostik gdstergelerin belirlenmesi amaclanmistir.

Materyal-Metod: Bu calismaya Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar AD Cocuk Nefroloji BD’nda takipte
olan posterior iiretral valv tanili 51 hasta dahil edildi. Hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi. ilk tani anindaki verileri
baslangi¢ degerlendirmesi olarak ve en son yapilan kontroldeki verileri de son degerlendirme olarak tanimland.

Bulgular: Calismaya alinan 51 hastanin 26’s1 (%51) antenatal tanili, 25’i (%49) postnatal taniliydi. Hastalarin baslangig
degerlendirmesinde tani zamani ortanca yas 2 ay olarak saptandi. Son degerlendirmede bakilan ortanca yaslari 9 yas ve ortalama
takip siiresi 8.5 yil idi. Son degerlendirmede glomerdler filtrasyon hizlarina (GFR) gore antenatal tani alan hastalarla postnatal
tani alan hastalar karsilastirildi. Bu kargilastirmada GFR >=60 olan hastalarda antenatal tani orani, GFR daha diisiik hastalarda ise
postnatal tani orani istatistiksel agidan anlamli derecede yiiksekti (p:0.012).

Sonug: Posterior Uretral valvin antenatal tanisi ileri ki donem bébrek fonksiyonlarinin korunmasi agisindan 6nemli bir belirteg
olabilir.

Anahtar Kelimeler: posterior Uiretral valv, antenatal hidronefroz
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[P-036]
izlemde Nefrotik Sendrom Hastasinda Gelisen Kimura Hastalig

Giines Isik', Hatice Sonay Yal¢in Cdmert?, Umit Cobanoglu®, Mukaddes Kalyoncu'
'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Trabzon

*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi BD, Trabzon

3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji BD, Trabzon

Giris: Kimura Hastaligi (KH), lenfatik sistemi etkileyen, otoimmiin, eozinofilik, kronik inflamatuar bir hastalik olup, eozinofili ve
yliksek imminglobiilin E dizeyleriile seyreder (1,2). Bobrek tutulumu olan hastalar ¢ogunlukla nefrotik sendrom (NS) klinigi
gosterir (3,4). Tedavi NS tedavisi ile benzer olup, sistemik steroid ve immiinsupresif (siklosporin) ilaclar kullanilmaktadir (1,2,5).
Burada NS tanisiyla izlenen bir hastada, kolunda kitle yakinmasi ile bagvuru sonrasinda, KH tanisi alan olgu sunuldu.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta, sag kolda kitle yakinmasi ile klini§imize basvurdu. Fizik incelemesinde sag 6n kolda ele gelen
kitlesi olan hastanin, manyetik rezonans goriintilemesinde, 58x19 mm boyutlarinda hemanjiom, liposarkom ve fibréz tiimér ile
uyumlu olabilecek kitle lezyonu tespit edildi. Hastanin agirlik, boy yiizdeleri ve kan basinci normaldi. Laboratuvar incelemesinde;
tam idrar analizinde proteindrisi yoktu, idrar mikroskobisinde eritrosit ve I6kosite rastlanmadi. Tam kan sayiminda eozinofilisi
(%8) vardi. Hastanin serum IgE diizeyi yliksek (7661U/mL) bulundu.Hasta yedi yasinda g&z kapaklarinda ve ayaklarinda sislik
yakinmasi ile basvurarak, 6dem, hipoalbiiminemi (1,4 mg/dl) ve nefrotik diizeyde proteiniiri (600 mg/dl) klinigi ile nefrotik
sendrom tanisi aldi. Laboratuvar incelemesinde; kan Gre azotu (11 mg/dl) ve serum kreatinin diizeyi (0,4 mg/dl) normal olan
hastanin, anti-niikleer antikor, hepatit B, C ve insan bagisiklik yetmezligi viriisti (HIV) serolojisi negatifti. Hastaya 2 mg/kg/giin
prednizolon tedavisi baslandi. izleminin Giclincii yilinda, steroid tedavisine bagimli olmasi nedeniyle yapilan bébrek biyopsisi
minimal degisiklik hastaligi olarak degerlendirildi. Ug ay siireyle siklofosfamid tedavisi alan hastanin steroid bagimliliginin devam
etmesi nedeniyle bir yil sonra kronisite, fokal segmental glomeriiloskleroz 6n tanilariyla bébrek biyopsisi yeniden yapildi.
Biyopsisinde mezengiyal hiicre proliferasyonu gézlenen hastaya, siklosporin tedavisi ile birlikte antiproteindirik ve renoprotektif
etkisinden dolayi enalapril tedavisi baslandi.Siklosporin tedavisinin birinci ayinda remisyona giren hastanin, tedavinin ikinci yilinda
ilag doz azaltimi yapildiktan bir ay sonra baslayan &n kolda sislik sikayetininin oldugu égrenildi. Ug ay sonra sag 6n kolda ele gelen
kitle lezyonuile basvurdu. Couk Cerrahisi Boltimi tarafindan yapilan total eksizyonel biyopsi sonucu KH ile uyumlu bulundu.
Hastada KH gelismesi (izerine siklosporin dozu artirildi. Nefrotik sendrom acisindan remisyonda olan hastada, postoperatif birinci
yilda yeni cilt lezyonuna rastlanmadi. Hasta halen deltakortril, siklosporin ve enalapril tedavileri ile izlemdedir.

Tartisma: Kimura Hastalig, nadir gériilen kronik inflamatuar bir hastaliktir. Bébrek tutulumu %10-60 oraninda rastlanmakta olup
hastalarin ticte ikisinde NS klinigi gézlenir (4,5). Bobrek tutulumu ile ilgili bulgular, KH ile es zamanli, 6ncesinde ya da sonrasinda
ortaya ¢ikabilmektedir. Hastamiz 6nce NS klinigi ile basvurdu, izleminin sekizinci yilinda KH tanisi aldi. KH’nin ayirici tanisinda
Hodgkin Hastalig, lenfoma, 16semi, eozinofilik grantilom, eozinofili ile birlikte anjiolenfoid hiperplazi gibi hastaliklar bulunur (3,6).
Tedavide total eksizyon cerrahisi, bolgesel ya da sistemik steroid, immunsupresifler ve radyoterapi kullanilabilir (5,7). Tekrarlama
orani %25-40 arasinda degismektedir (6,8). Hastamiz, cerrahi eksizyondan sonra bir yildir izlemde olup, yeni bir cilt lezyonuna
rastlanmadi.

Sonug: Nefrotik sendrom tanisiyla izlenirken, periferik kanda eozinofili, serum IgE diizeylerinde yiikseklik, agrisiz cilt lezyonu gibi
bulgularin ortaya ¢iktigr hastalarda, Kimura Hastaligr akilda tutulmalidir. Kimura Hastaliginin nadir gériilmesi nedeniyle bu olgu
sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Kimura Hastalig|, nefrotik sendrom
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[P-037]
Iga Vaskiilitine Benzer Klinik ile Bagvuran Lupus Nefriti Olgusu

Giines Isik', Ferhat Demir?, Sevdegiil Mungan®, Mukaddes Kalyoncu'
'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Trabzon

*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Romatolojisi BD, Trabzon
3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji BD, Trabzon

Giris: immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV), trombositopeni olmaksizin purpurik dékiinti, artrit, nefrit ve gastrointestinal sistem
bulgularinin oldugu sistemik damar vaskiilitidir. IgAV’de renal tutulum siddeti ve insidansi degisken olup, %30-50’dir; ancak
sistemik lupus eritematozus (SLE) da I6kositoklastik vaskiilit ile karsimiza ¢ikabilmektedir (1-3). Lupus nefriti, ciddi morbidite ve
mortaliteye neden olan SLE’nin sik goériilen ve dnemli bir komplikasyonu olup lupus serolojisinin negatif oldugu olgular da
tanimlanmistir (4-6). Burada IgAV klinigine benzer klinik ile basvurup, bébrek biyopsisinde lupus nefriti saptanan olgu sunuldu.

Olgu: Bes yasinda erkek hasta, dort glindiir olan ates ve sonrasinda gelisen goz kapaklarinda, her iki ayak ve ayak bileginde sislik,
bacaklarda dokiintii yakinmasi ile klinigimize basvurdu. Hastanin fizik incelemesinde; alt ekstremitelerinde purpurik dokiintd,
ayak bileklerinde artrit bulgulari, ayak sirtinda ve periorbital bélgede 6dem vardi. Hastanin agirlik, boy yilizdeleri ve kan basinci
normaldi. Laboratuvar incelemesinde; tam idrar analizinde idrarda protein 600 mg/dl ve idrar mikroskobisinde bol dismorfik
eritrositler goriildi. Kan tire azotu (18 mg/dl), ve serum kreatinin diizeyi (0,62 mg/dl) normal sinirlarda idi. Hipokomplementemisi
olan hastanin, antistreptolizin-O titresi yiiksekti (423 IU/mL). Anti-niikleer antikor (ANA) ve hepatit B, C, insan immun yetmezlik
virtisti (HIV) serolojisi negatifti. Hasta, IgAV (cilt, eklem ve bébrek tutulumu) diistintlerek yatirilip prednizolon tedavisi basland.
Kreatinin klirensi 146 ml/dk/1,73 m?, idrarda protein atiimi 283 mg/m?/sa olmasi ve kreatinin degerinin 1,31 mg/dI’ye artmis olmasi
nedeniyle, hastaya bébrek biyopsisi yapildi. izleminde hastada anazarka tarzinda 6dem gelismesi nedeniyle bir kez 1 gr/kg/doz
alblimin destegi verildi. B&brek biyopsi sonucunun sinif 1V diffiiz lupus nefropatisi ile uyumlu bulunmasi {izerine aylik bolus
metilprednizolon ve bolus siklofosfamid tedavisi baslandi. Lupusa yénelik bakilan, lupus antikoagtilani zayif pozitifti ve ikinci kez
calistirilan ANA titresi negatifti.izleminin iclincii. ayinda remisyona giren hasta, 11 aydir izlenmekte olup, izlemi siiresince SLE’ye
iliskin ek klinik bulguya rastlanmadi. Halen ANA titresi negatif olarak izlenmektedir.

Tartisma: Kutanoz I6kositoklastik vaskidilit; tirtikeryal vaskiilit, IgAV, ANCA iliskili vaskadilitler, graniilomatozis polianjitis, SLE ve
akut hemorajik dem ile ayirici tani gerektiren bir klinik tablodur. En sik gérileni IgAV’dir (7). Hastamiz, cilt ve bébrek tutulumu
bulgulariyla 6ncelikli olarak IgAV’yi diistindiirmekle birlikte, bébrek biyopsisi lupus nefriti ile uyumlu idi.Hastamizda lupus
serolojisinin negatif olmasi 6n tanida SLE’yi diisiindiirmemekle birlikte, literatiirde lupus serolojisinin negatif oldugu ya da
baslangicta negatif olup, izleminde pozitiflestigi ve bobrek biyopsisi ile full house paternde nefropati saptanan vakalar
tanimlanmistir. Kimi zaman seropozitiflik 10 yila kadar uzayabilmektedir. Bu durum hastalarda tani ve tedavide gecikmelere
neden olup, son dénem b&brek yetmezligine gidise yol acabilmektedir (4-6).

Sonug: Bu olgu dolayisiyla vaskiilit bulgusuyla gelen bir hastada dikkat edilmesi gereken noktalar sunlardir:

1. Alt ekstremitede trombositopenik olmayan vaskiilitik dokiinti ile gelen her hasta IgAV olmayabilir.

2. Purpurik dékiinti ile bagvuran hastalarda, ikincil vaskiilit nedenleri ayirict tanida her zaman akilda tutulmalidir.

3. ANA negatifligi SLE tanisini dislamak igin yeterli degildir.

Bu vaka, farkli klinik bulgularla gelen hastalarda, bébrek biyopsisi yapilmasinin, lupus nefritinin erken taninmasindaki 6nemine
dikkat ¢ekmek amaciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Lokositoklastik vaskiilit, lupus
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[P-038]
izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Kliniginde izlenen 2 Ay-2 Yas Atesli idrar
Yolu Enfeksiyonu Tanili Hastalarin Eski ve Yeni Kilavuza Gére izlem Sonuglarinin Karsilastirilmasi

Onder Yavascan"?, Begiim Koyun’, Caner Alparslan’, Belde Kasap Demir*, Mustafa Kavruk?, Duygu Ertan?, Elif Perihan OnceP,

Eren Soyaltin', Fatma Mutlubas', Demet Alaygut', Secil Arslansoyu Camlar’, Nejat Aksu'

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghig ve Hastaliklar Klinigi Klinigi, izmir
*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

Giris: [drar yolu enfeksiyonlari (IYE), cocukluk ¢aginda sik gériilen enfeksiyonlardan birisidir. Tekrarlama riski yiiksek olup, uzun
vadede bdbrekte yarattig skarlagma riski nedeniyle kronik bébrek hastalig (KBH) riskini artirmaktadir. Tani konulamamis iYE’lari
ozellikle 2-24 ay arasindaki cocuklarda 6nemli bir morbidite nedeni olmakla birlikte, gereksiz yapilan tetkikler ve tedavi de
potansiyel olarak zararl etkiler yaratabilmektedir. Bu nedenle, gereksiz yapilan tetkik ve tedavi uygulamalarini azaltmak amaciyla
olusturdugumuz Tepecik IYE yaklasim ve tedavi kilavuzunun etkinliginin degerlendirilmesi ve ge¢mis yillarda kullandigimiz eski
IYE kilavuzuna gére izlenmis hastalarin sonuglari ile karsilastirimasi amaglandi.

Materyal-Metod: Ocak 2012 ile Aralik 2018 tarihleri arasinda izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar polikliniklerinde ilk atesli [YE tanisi alan 2-24 ay arasi toplam 210 hasta calismaya dahil edildi. Grup 1 eski kilavuza gére
izlenen 105 hastanin geriye déniik olarak degerlendirilen sonuglarindan, Grup 2 ise yeni kilavuza gére izlenen 105 hasta ileriye
déniik izlenen sonuglarindan olusturuldu. Hastalarin demografik verileri, laboratuvar bulgulari, IYE sayilari ve nedenleri,
goriintlileme tetkik sonuglar baslangig ve izlem sonundaki viicut agirlik ve boylart kaydedildi. Tim idrar érnekleri kateterizasyon
yontemi kullanilarak elde edildi.

Bulgular: Yeni kilavuz (Grup 2) ve eski kilavuz (Grup 1) ile takip edilen hastalarin sonuglari birbirleri ile karsilastirildiginda; ailede
bobrek hastaligi varlig, antenatal hidronefroz varligi, dogum haftalari dnceki ve son viicut agirligi (VA), VA SDS, boy ve boy
SDS’leri arasinda anlamli fark saptanmadi. IYE etkenleri incelendiginde ise her iki grupta en sik etken Echerichia coli (Grup 1:
%84,8, Grup 2: %76,2) olarak saptand. E. coli digi etkenler.ncelendiginde en sik etken, Grup 1 i¢in Proteus mirabillis (%3,8), Grup 2
icin ise Klebsiella pneumoniae (%14,3) olarak bulundu. Hastalar, gecirdikleri IYE sayisina gére degerlendirildiginde, Grup 2’deki
hastalarin (1.32 [YE/12 ay) Grup e (1.08 IYE/12 ay) gore istatistiksel olarak anlamli bir bicimde daha fazla oranda IYE gegirdikleri
saptandi (p=0.001). MSUG’nin, eski kilavuza gore takip edilen hastalarda daha fazla hastaya ¢ekildigi gorildii [Grup 1: 63 (%67,0)
Grup2: 31(%33,0) p<0,001]. DMSA cekilen hastalarda anormal bulgu saptanan hastalar, Grup 2’de (%33,3), Grup 1’den (%66,7) daha
fazla oldugu saptandi (p=.0,308). Eski kilavuza gore takip edilen hastalarin (Grup 1) radyasyon maruziyeti (ortanca 500 mrem),
yeni kilavuza gore takip edilen hastalara (Grup 2) (ortanca 200 mrem) gore istatistiksel olarak anlamli bir bicimde daha fazla
saptandi (p<0.001).

Sonug: Tepecik IYE Kilavuzun, hizli tani koyma, daha az maliyet ve daha az invaziv tetkik ile tedavi etme agisindan uygun oldugu
gorilda.

Anahtar Kelimeler: idrar yolu enfeksiyonu, vezikodireteral refli
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[P-039]
Ailesel Akdeniz Atesi Olan Cocuklarda Subklinik Enflamasyon Belirtecleri

Burcu Ozkan Kirgin', Asli Celebi Tayfur?, Aysun Caltik Yilmaz?, Bahar Biiyiikkarag6z®, Sibel Tekgiindiiz?, Fatih Kislal', Sacit Giinbey'
'Saglik Bilimleri Universitesi, Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghig ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

*Saglik Bilimleri Universitesi, Kegiéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bélimd, Ankara

3Saglik Bilimleri Universitesi, Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematolojisi Bélimdi, Ankara

Giris - Amag: Calismamizda Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) tanisi ile izlenen hastalarin kolsisin tedavisi 6ncesi ve en az 6 ay sonras,
atak déneminde ve ataksiz dénemde subklinik enflamasyon durumlarinin degerlendirilmesi ve elde edilen bulgularin MEVF geni
mutasyon sonuglariyla iligkisinin ortaya konulmasi amaclanmistir.

Yontem-Geregler: Calismaya Tel-Hashomer kriterlerine gére AAA tanisi almis, genetik mutasyon ¢alismalari yapilmis ve en az 6
aydir kolsisin tedavisi almakta olan 95 hasta ve 90 saglikli gocuk dahil edildi. Kolsisin tedavisi dncesi ve kolsisin tedavisi alirken
atak déneminde ve ataksiz dénemdeki enflamasyon bulgulari ve labaratuvar degerleri ve saglikli gocuklarin rutin kontrolleri
sirasinda bakilan laboratuvar degerleri [hemoglobin (Hb), beyaz kiire sayisi (BK), fibrinojen, C-reaktif protein (CRP), ortalama
trombosit hacmi (OTH), nétrofil trombosit orani (NLO), trombosit lenfosit orani (PLO), eritrosit dagilim hacmi (RDW)]
retrospektif olarak kaydedildi. Hastalar hastalik ciddiyetine gére, MEVF geninde mutasyon tasima durumuna gére ve MEVF
geninde M694V mutasyonunu tasima durumuna gére gruplandirildi. Hastalarin ve saglikli qocuklarin demografik bilgileri ve
laboratuvar bulgulari istatistiksel olarak karsilastirildi. Hasta gruplari yine kendi icinde demografik bilgileri ve laboratuvar
bulgulari agisindan istatistiksel olarak karsilagtirildi.

Bulgular: Hastalarin higbirinde bébrek tutulumu yoktu. Kolsisin tedavisi baslandiktan sonra hastalarin AAA atak siiresinde ve
sikhiginda azalma oldugu belirlendi. Kolsisin tedavisi 6ncesi ve kolsisin tedavisi alirken ataksiz donemde degerlendirilen hastalar
ile saglikli cocuklar arasinda sirastyla OTH, RDW degerleri ve NLO agisindan ve Hb ve NLO agisindan istatistiksel olarak anlamli fark
saptandi. Hastalarin kolsisin tedavisi 6ncesi ataksiz déneminde ve kolsisin tedavisi alirken ataksiz ddneminde bakilan Hb, CRP, BK,
OTH, RDW ve fibrinojen degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark mevcuttu. M694V homozigot mutasyonu olan
hastalarin kolsisin tedavisi dncesi ataksiz dénemde bakilan Hb ve RDW degerleri ve kolsisin tedavisi alirken ataksiz donemde
bakilan Hb, CRP ve RDW degerleri, M694V mutasyonu tasimayan AAA hastalarin degerlerine gore istatistiksel olarak anlamh
derecede farkliyd.

Tartisma: RDW diizeyi ve NLO’nun, AAA siiphesi ile bagvuran hastalarda taninin desteklenmesinde ve kolsisin tedavisinin
etkinliginin degerlendirilmesinde kullanilabilecek basit, ucuz ve kolay ulasilabilir belirteglerdir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, subklinik inflamasyon
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[P-040]
Nefrolityazis Nedeni: Paratroid Adenomu

Ayse Derya Bulus', Onur Akin?, Asli Celebi Tayfur?, Ozdes Emer*, Emel Diizgiin®

'Saglik Bilimleri Universitesi, Kecidren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Ankara

*Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Béliimii, Ankara
3Saglik Bilimleri Universitesi, Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélimdi, Ankara

4Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Niikleer Tip AD, Ankara

>Saglik Bilimleri Universitesi, Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Primer hiperparatiroidi paratiroid bezlerin bir veya daha fazlasinda parathormon sentezinde artis, hiperkalsemi,
hipofosfatemi ve asiri kemik rezorpsiyonu ile karakterize metabolik bir hastaliktir. Cocuklarda ¢ok nadir olarak gériilmektedir.
Paratiroid hiperplazisi ve adenomu ayrimi i¢in goriintiileme yontemlerinden faydalanilir. Geg tani alan olgularda nefrokalsinozis,
nefrolityazis, akut pankreatit ve kemik tutulumu gibi hedef organ hasari saptanabilmektedir.

Olgu: Onalti yasinda erkek hasta, son 2 aydir arasira olan sol yan agrisi nedeni ile bakilan {riner ultrasonografide her 2 bébrekte
nefrolityazis saptanmasi tizerine Cocuk Nefroloji Poliklinigine refere edildi. Fizik muayenesinde viicut agirligi: 59 kg (10-25 p), boy:
174 cm (50-75 p), kan basinci: 110/80 mmHg, sol kostovertebral agi hassasiyeti mevcuttu. Laboratuvar incelemede serum kreatinin
diizeyinde yukseklik (1,15 mg/dl), hiperkalsemi (serum Ca: 12,2 mg/dl), hipofosfatemi (serum P: 2,9 mg/dl), hiperparatroidi (wash
out PTH: 960 pg/ml), 25-OH vitamin D diizeyinde diisukliik (9,8 pg/ml), mikroskopik hematiiri saptandi. Serum alkalen fosfataz
(111 U/L) dlzeyi, idrarda kalsiyum (spot idrar kalsiyum/kreatinin: 0,08), oksalat (spot oksalat/kreatinin: 0,026 mg/mg) ve sitrat
(spot idrar sitrat/kreatinin: 0,86 g/g) atilimi normaldi. Hastanin hidrasyonu saglandi ve furosemid uygulandi. Hiperkalsemisi
devam eden hastanin paratroid sintigrafisinde sol lob alt pol inferior kesimde paratroid adenomu ile uyumlu goriiniim saptand.
Hasta paratroid adenomu nedeni ile dis merkezde opere edildi. Hastanin operasyon sonrasi kontrollerinde parathormon ve
serum kalsiyum diizeylerinin dizeldigi gézlendi.

Sonug: Paratroid adenomu tanisi olan hastalarda hiperkalsemiye ragmen parathormon yiiksekligi mevcuttur. Ailesel hipokalsitirik
hiperkalsemi ayirici tanida distiniilmelidir. Nefrolityazis gibi organ hasari olusan olgularda paratroid adenomunun eksize edilmesi
onerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: paratroid adenomu, nefrolityazis
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[P-041]
Bébrek Transplantasyonu Yapilmis Cocuklarda De Novo Aliciya Ozgii Hla Antikorlari

Cemile Pehlivanoglu', Alev Yilmaz', Fatma Savran Oguz?, Sebahat Usta®, Zeynep Nagehan Yiiriik Yildinm', Cigdem Kekik?, Ayse
Pinar Géksu Kaya', Seving Emre’, ismet Nane?, Ahmet Nayir'

"istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, istanbul

*istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji BD, istanbul

3istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakdiltesi, Uroloji BD, istanbul

Amag: Bobrek transplantasyonu yapilmis hastalarda de novo aliciya 6zgi antikor (dnDSA) gelisimi rejeksiyon ve greft kaybr ile
iliskilendirilmistir. B&brek transplantasyonundan sonra DSA'nin seri olarak izlenmesi 6nerilmektedir. Bununla birlikte stabil
kreatinin diizeyi ile izlenen hastalarda olan hastalarin taranmasiyla tespit edilen dnDSA’nin klinik énemi belirsizdir.

Hastalar ve Metod: Poliklinigi’mizde izlenen bobrek transplantasyonu yapilmis 33 hastanin (12 kiz, 21 erkek) dosyasi retrospektif
olarak degerlendirildi. HLA tiplemesi Luminex teknolojisi ile SSO-LABType, panel reaktif antikor ve spesifik anti-HLA antikorlari
LABScreen kitleri kullanilarak yapildi. DSA gelisimi igin risk faktérleri agisindan hastalar degerlendirildi. DSA pozitifligi saptanan
hastalardan kreatinin artisi ve proteinirisi olanlara renal biyopsi yapildi.

Bulgular: Transplantasyonda ortalama yas 10,7+ 4,1yil, ortalama takip stiresi 5,3+2,8 yildi. 6 (%18,1) hastaya kadavradan, 27 (%81,8)
hastaya canli vericiden transplantasyon yapilmisti. Kan grubu tiim hastalarda vericiyle uyumluydu. Eslesen HLA antijenlerinin
sayisi 2 hastada 5, 6 hastada 4, 15 hastada 3 ve 2 hastada 1idi. Hastalarin 12’si (%36) indiksiyon amagh antitimosit globulin ve/veya
IL-2 reseptdr antogonisti (Basiliximab); idame tedavide kortikosteroid ve 14 (%42,4) hasta siklosporin ve mikofenolat mofetil, 19
(%57,5) hasta takrolimus ve mikofenolat mofetil kullanmisti. Transplantasyondan 6nce hastalarin hi¢birinde DSA tespit edilmedi.
izlem siiresi boyunca hastalarimizin 12 (%36,3)’inde dnDSA gelisti. Ortalama dnDSA gelisimi siiresi transplantasyon sonrasi 61,5 +
40,9 (15,4-132,1) aydi. PRA sinif | pozitifligi % 33,3 (n=4); PRA sinif Il pozitifligi % 58,3 (n=7); PRA sinif | ve Il pozitifligi % 8,3 (n=1)

idi. De novo DSA gelisimi risk faktérleri acisindan bakildiginda; 6 (%50) hastada ilag uyumsuzlugu, bu hastalarin ikisinde ilag
uyumsuzlugunun yaninda sirasiyla eritrosit transflizyonu ve tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu; 1 hastada BKY enfeksiyonu; 1
hastada tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ve tiiberkiiloz saptandi; 1 hastada primer son dénem b&brek yetmezligine neden olan
hastalik otoimmiin kdkenli idi. dnDSA gelisen 3 hastada ise risk faktori tespit edilmedi. dnDSA pozitif hastalarin 9’u renal biyopsi
ile degerlendirildi. Hastalarin 3’tinde kronik allograft nefropati saptandi. Bu hastalar konservatif tedavi altinda izlendi. 3’tinde
akut antikor aracili ve T hiicreli rejeksiyon (2’si C4d (+); 1’i C4d(-)); 3’tinde akut T hticreli rejeksiyon saptandi. Bu hastalardan
3’linde rejeksiyon tedavisine ragmen greft kaybi gelisti.

Sonug: Calismamizin sonuglarina gére dnDSA gelisiminin greft kaybi i¢in &nemli bir risk faktérii oldugu dogrulanmaktadir.
Transplantasyon éncesi diisiik risk profili gésteren hastalarda da transplantasyon sonrasi dnDSA izlemi gerekmektedir. Ozellikle
hasta grubumuz gibi adolesan yas grubunda olan hastalarda dnDSA gelisimi igin en dnemli risk faktériiniin ilag uyumsuzlugu
oldugu goriilmektedir. Renal transplantasyon yapilmis adolesan yasa ulasan hastalarin takibi bu agidan daha dikkatli yapilmali ve
bu hastalarda ilag uyumunu arttirmak i¢in destek programlari olusturulmalidir.

Anahtar Kelimeler: renal transplantasyon, dnDSA
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[P-042]
Hemolitik Uremik Sendromlu Hastalarin Degerlendirilmesi

ipek Kaplan Bulut, Sevgin Taner, Caner Kabasakal

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir

Giris ve Amag: Hemolitik Uremik Sendrom (HUS) mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bébrek yetmezligi ile
karakterizedir. Cocukluk caginda 6nemli bir akut bobrek yetmezligi nedenidir. Eslik eden bir hastalik veya tanimlanan bir eksiklik
disindaki hastalar atipik HUS olarak adlandiriimaktadir. TMA’ya bagli biitiin doku ve organlarda etkilenme olabilir. Bu ¢alismada
hemolitik tiremik sendromlu hastalarin degerlendirilmesi amagland.

Gerec-Yéntem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BDnda Eyliil 2017- Aralik 2018 tarihleri arasi Hemolitik Uremik
Sendrom (HUS) tanisi ile izlenen 11 hasta (10 atipik/1 tipik HUS) calismaya dahil edildi.

Bulgular: Hastalarin 7’si erkek, 4’ kiz olup ortalama basvuru yaslari 5£4.3 yildi. Ortalama izlem siireleri 9.8£6.3 aydi. Basvuru
aninda hastalarin 9’unda ishal (4 hasta kanli/ 5 hasta kansiz), 2’sinde kusma idi. Oykiide 6 hastada eslik eden ates yiiksekligi olup,
6 hasta antibiyotik tedavisi mevcuttu. Yapilan ilk fizik bakida 5 hastada hipervolemi bulgulari, 4 hastada hipovolemi bulgulari
mevcut olup 2 hasta normovolemikti. Dért hasta antirik, 3 hasta oliglirikti. Hastalarin 9’unda hipertansiyon mevcuttu. Ortalama
antihipertansif tedavi kullanim siireleri 33+19 giindd. Tani aninda hastalarin birinde nonnefrotik proteiniiri, 10’'unda nefrotik
proteindiri; 7’sinde makroskopik, 4’tinde mikroskobik hemattdirisi vardi. Hastalarin makroskopik hematiirileri ortalama 5+3.gtin,
mikroskobik hemattdirileri 15+9. giin diizeldi. Hastalarin tani aninda ortalama hemoglobin:8,9+1,8 g/dL; trombosit:39+18 x103/uL;
LDH:2394 +1099 U/L; Ure:149+82 mg/dL, kreatinin:2,7+2,3 mg/dL idi. 6 hastada bébrek disi tutulum goérildd. Hastalarin 5’ine
intermittan HD, 2’sine Hemodiafiltrasyon ardindan intermittan HD tedavileri uygulandi. Diyaliz tedavisi ihtiyaclari ortalama 11,18
glindii. Alt1 hasta plazmaferez ve eculizumab, 2 hasta plazma infuzyonu ve eculizumab, 1 hasta sadece plazmaferez tedavileri
almis olup, 2 hastada spontan remisyon gerceklesti. Ortalama PF seans sayisi 8,7+3,9’du. Eculizumab uygulanma zamani 159
gundu. 9 hastaya eritrosit slispansiyonu (min:1 maks:5 defa), 7 hastaya trombosit stispansiyonu (min:1 maks:3 defa) transfiizyonu
yapildi. Yedi hasta yogun bakim tinitesinde izlenmis olup, 5’inin mekanik ventilator ihtiyaci oldu. Yogun bakim tnitesinde
ortalama izlem siireleri 9,5+7,5 giindii. Hastalarin hemoglobin diistisii ortalama 8+4,3. giinde durdu. Trombositopeni 7,9+2,4.
giinde diizelirken normal kreatinine ulasma stiresi 20+9,4 giind{. Hastalar 32,8+13,5 gilinde taburcu oldular. Hastalarin nefrotik
proteindrileri ortalama 27+21.glinde, non-nefrotik proteiniiri 65+55. giinde diizeldi. Son kontrolde hastalarin 2’sinin
antihipertansif tedavi ihtiyaci devam etmekte olup, 9 hastanin kan basinci normaldi. Hastalarin ortalama lire:40,5+30mg/dL;
kreatinin:0,5+0,1mg/dL idi. iki hastanin non-nefrotik proteiniirisi olup, 9’unun proteiniirisi yoktu.

Sonug: Hemolitik Giremik sendrom gocukluk ¢caginda 6nemli bir akut bébrek yetmezligi nedeni olup ciddi morbiditeye neden
olmaktadir.

Anahtar Kelimeler: hemolitik iremik sendrom, akut bébrek yetmezligi
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[P-043]
Cocuk Renal Transplant Hastalarinda Hastane Yatisi Gerektiren Enfeksiyonlar

Sevgin Taner', Ahmet Keskinoglu', ipek Kaplan Bulut', Aysin Zeytinoglu®, Caner Kabasakal'

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji AD, izmir

Giris ve Amag: Renal transplantasyon sonrasi gelisen enfeksiyonlar greft sag kalimi Gizerine etkili 5nemli komplikasyonlardandir.
Gocuk hastalar, rutin cocukluk ¢agi enfeksiyonlart yani sira immunsupresyon iliskili enfeksiyon agisindan da risk altindadir. Bu
calismada amag cocukluk ¢agi renal transplant alicilarinda hastane yatisi gerektiren enfeksiyonlari degerlendirmekti.

Gerec ve Yéntem: Bu calismada Ege Universitesi Tip Fakiiltesi’nde renal transplantasyon yapilmis olan 105 ¢cocuk hastanin
dosyalari retrospektif olarak incelendi. Hastane yatisi gerektiren bakteriyel, viral ve fungal enfeksiyonlar kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin 57’si erkek, 48’ kizd; 54 hastaya canli vericiden, 51 hastaya kadavradan renal transplantasyon yapilmisti.
Nakil aninda hastalarin ortalama yaslari 12+4,5 yildi. Atmis hastada hastane yatisi gerektiren 127 enfeksiyon epizodu (%59
bakteriyel/ %37 viral/ %4 fungal enfeksiyon) saptandi. Median enfeksiyon zamani 7. aydi (minimum:o maksimum:122 ay).
Enfeksiyonlarin %7,1i nakil sonrasi 1 ay iginde, %29,1i 1-6 ay arasinda, %63’li ise 6 aydan sonra gelisti. Yatis gerektiren enfeksiyonlar
sirastyla idrar yolu enfeksiyonu ve tirosepsis (%36), pnémoni (%16), CMV enfeksiyonu (%14), akut gastroenterit (%14), Gist solunum
yolu enfeksiyonu (%7), zona zoster (%3), kateter enfeksiyonu (%2), BKV enfeksiyonu (%2), bakteriyel sepsis (%2), menenijit (%1),
sucicegi (%1), yumusak doku enfeksiyonu (%1), herpes enfeksiyonu (%1) idi. Enfeksiyon epizodlarinin %7,7’inde enfeksiyon sirasinda
yogun bakim ihtiyaci oldu. Ates yiiksekligi %70,9 olguda mevcuttu. Enfeksiyon sirasinda hastalarin %62,2’sinde bazal kreatininde
artis meydana geldi. Ortalama tedavi siireleri 13,8+11 glindii. Enfeksiyon geciren ve gecirmeyen hastalarin cinsiyet ve primer
tanilar benzerdi. Enfeksiyon geciren grupta nakil aninda ortalama yas 11+4.4, gecirmeyen grupta 13.4+4.2 yildi (p=0,006).
Kadavradan renal transplantasyon yapilmis hastalarda enfeksiyon siklig1 daha yiiksekti (p=0,007). HLA missmatch sayisi
enfeksiyon gegiren grupta 3.3+1.2, gecirmeyen grupta 2.6+1.1idi (p=0,007). Kullanilan indiiksiyon (ATG veya basiliximab),
kalsinérin inhibitori (takrolimus veya siklosporin) ve niikleozid inhibitorii (Azatiopurin veya mikofenolik asit) tedavileri agisidan
hastalarin enfeksiyon sikhig benzerdi. Enfeksiyon gegiren grup ile gecirmeyen grup arasinda akut rejeksiyon ve greft kaybi varlig
agisindan fark saptanmadi.

Sonug: Bébrek transplantaysonu yapilan ¢ocuk hastalarda yatis gerektiren enfeksiyonlar dnemli klinik bulgulara sebep
olmaktadir.

Anahtar Kelimeler: cocuk renal transplant, renal transplant enfeksiyonlar
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[P-044]
Nadir Goriilen Bir Olgu: Ksantiniiri
Esra Nagehan Akyol Onder', Nida Giirbiiz?, ipek Oziinan'

'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD, Manisa
*Celal Bayar Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, Manisa

Giris: Ksantiniri, ksantin dehidrogenaz enzim eksikligi ile olusan otozomal resesif gecisli nadir bir kalitsal hastaliktir. Lesch-Nyhan
sendromu gibi dogumsal metabolik ve myeloproliferatif hastaliklarda agir hipertirisemilerin allopurinol ile tedavisi sonrasinda da
ortaya gikabilir. Geg tani ve tedavi, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari ve staghorn taslar nedeniyle nefrektomi gerektirecek
kadar ileri derecede bébrek hasarina neden olabilir.

Olgu: 3 ayliktan itibaren bezinde turuncu renkli lekelenme sikayeti olan erkek hasta, 7 aylikken stinnet olmak icin basvurdugu dis
merkezde yapilan triner ultrasonografide (USG) sag b&brek orta kesim yerlesimli 3 mm ¢apinda ekojen nodiiler tas gériinimu
saptanmasi tizerine klinigimize yonlendirilmis. Hastanin hastanede yatis dykiisi veya gegirilmis idrar yolu enfeksiyonu olmayip
babasinda nefrolitiyazis 6ykiisi vardi. Fizik muayenesi normal olan hastanin laboratuvar tetkiklerinde serum (rik asit diizeyi 0,1
mg/dl (2,6-6 mg/dl), spot idrar urik asit diizeyi 1mg/dl ve tani amagl génderilen idrar ksantini 467 mmol/mol kreatinin (10-34
mmol/mol kreatinin) olarak bulundu. Uriner USG’de tas niivesi olarak degerlendirilen milimetrik ekojeniteler saptandi. Serumda
ve idrarda drik asit diisUklGgu ve idrarda ksantin ylksekligi saptanarak ksantiniiri tanisi konan hastaya pirinden fakir diyet ve bol
hidrasyon &nerilerek takibe alind.

Sonug: Ksantindiri, ksantin dehidrogenaz enzim eksikligine bagl otozomal resesif gegisli bir piirin metabolizma defektidir.
Gorilme sikligi 1/69000 olup literatiirde tanimlanan 150 vaka bulunmaktadir. Vakalarin %50’si asemptomatik oldugu igin tani
almamaktadir. Semptomatik hastalar ise karin agrisi, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, hematiiri ve nadiren ksantin kristallerinin
kas icinde birikime bagli kas agrisi ve kramplarla bulgu verirler. Tani serum ve idrarda bazen 6l¢lilemeyecek derecede diistik tirik
asit diizeyleri, artmis idrar ksantini ve diislik ksantin dehidrogenaz diizeylerinin gosterilmesiile konur. Tedavide piirinden fakir
diyet ve bol hidrasyon &nerilir. Nefrolitiyazisli cocuklarda hiperiirisemi ve hiperirikoziri kadar serum ve idrar tirik asit diizeyindeki
diisiikliiklerin de 5nemsenmesi ve tanida ksantiniirinin de akilda tutulmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Ksantin dehidrogenaz, ksantindiri
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[P-045]
Iki Kardeste Vitamin B12 Eksikligi ve Proteiniiri

Sibel Akpinar Tekgiindiiz', Ash Gelebi Tayfur?, Aysun Caltik Yilmaz?, Dilek Giirlek Gokgebay'
'Saglik Bilimleri Universitesi, Keciren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Blimi, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi, Kegiéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Béliimii, Ankara

Giris: Imerslund-Grasbeck sendromu selektif vitamin B12 malabsorbsiyonu, megaloblastik anemi ve proeteiniiri ile karakterize
otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Cubulin ve/veya amnionless geninde mutasyon sonucu gelismektedir.

Olgu: Uc yasinda erkek hasta, saglam cocuk izleminde bakilan idrar tetkikinde proteiniiri saptanmasi nedeni ile Cocuk Nefroloji
poliklinigine refere edildi. Hastanin dykiisiinde 1,5 yasinda 1 kez atessiz idrar yolu enfeksiyonu gecirdigi 6grenildi. Anne baba
arasinda 1. derece akrabalik bulunmaktaydi. Fizik muayenede viicut agirligi: 12kg (10p) boy:93c¢m (10-25p), kan basinci: 90/60
mmHg,cilt hafif soluk, diger sistem bulgulari dogaldi. Laboratuvar incelemede kan tre azotu (10 mg/dl), serum kreatinin (0,43
mg/dl), albumin (4,4 g/dl), hemoglobin (12 g/dl), folat (13,7 ng/ml) ve kompleman (C3: 1g/dl, C4: 0,16 g/dl)diizeyleri normal,
vitamin B12 (<83 pg/ml) ve ferritin (33,2 ng/ml) diizeyleri diisiik ve homosistein (23,3 pmol/l) ve metil malonik asit (455 ng/ml)
diizeyleri yiiksek saptandi. Spot idrar protein/kreatinin orann,8; 24 saatlik idrarda protein atilimi 17,5 mg/mz2/saatti. Uriner
ultrasonografi ve renal doppler ultrasongrafi bulgulari normaldi. Proteiniiri nedeni ile aile bireylerinin idrar tetkikleri
degerlendirildi. 18 aylik kizkardesinde de proteiniiri, megaloblastik anemi ve vitamin B12 diislikligl saptand. Vitamin B12 ve
demir tedavisi baglanilan hastalarin Imerslund-Grasbeck sendromuna yénelik yapilan genetik analizlerinde amnion associated
transmembrane protein geninde homozigot mutasyon saptandi. iki kardesin anemileri diizelmistir ancak vitamin B12 tedavisine
ragmen proteiniiri benzer diizeylerde devam etmektedir.

Tartisma: Cubilin-amnionless kompleksi (cubam) intestinal cobalamin emilimi, renal protein resorpsiyonu icin gereklidir. Vitamin
B12 tedavisi verilen olgularda proteiniiri gogunlukla devam etmekle birlikte glomerdiiler hasar gelismemesi nedeni ile bébrek
fonksiyonunda belirgin bozulma saptanmaz.

Anahtar Kelimeler: Imerslund-Grasbeck sendromu, proteiniiri
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[P-046]
Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonu ve Risk Faktérleri; Olgu Sunumu

Asli Celebi Tayfur', Raziye Merve Yaradilmig®, Aysun Caltik Yilmaz', Bahar Biiyiikkaragdz', Mustafa Yordam?, Omer Faruk Bozkurt?
'Saglik Bilimleri Universitesi, Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bélimii, Ankara

*Saglik Bilimleri Universitesi, Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghg ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

3Saglik Bilimleri Universitesi, Kegiéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Uroloji Klinigi, Ankara

Giris - Amag: Reflii nefropatisi, fokal veya diffiiz olarak gelismis, geriye doniislimsiiz renal parankim hasaridir. Tekrarlayan idrar
yolu enfeksiyonu (IYE), vezikolireteral reflii (VUR) ve iseme fonksiyon bozuklugu renal parankim skar olusma riskini
artirmaktadir. VUR gelismesine genetik bir yatkinlik s6z konusudur. VUR hastalarinin kardeslerinde %27-45 oraninda VUR
saptanmaktadir. Cocuk Nefrolojisi polikliniginde reflii nefropatisi tanisi ile izlenmekte olan 2 kardes, refli nefropatisi risk
faktorlerine dikkati gekmek amaciyla sunulmustur.

Olgu: Onii¢ yasinda ve 11,5 yasinda olan 2 kizkardes tekrarlayan iYE nedeniyle Cocuk Nefrolojisi poliklinigine refere edildi. Her 2
hastada iseme fonksiyon bozuklugu mevcuttu. Fizik muayenede 1. Kardeste boy kisaligi saptandi. diger sistem bulgular dogald;
2. kardesin fizik muayene bulgulari dogaldi. Her 2 kardesin Tc-99m dimerkaptosiiksinik asit (DMSA) sintigrafilerinde bilateral
bobreklerde parankimal skar saptand. Her 2 kardesin iseme sistolretrografilerinde bilateral VUR (1. Kardeste sag bobrekte 2.
derece VUR, sol bobrekte 3. derece VUR; 2. Kardeste sag bobrekte 3. derece VUR, sol bébrekte 2. Derece VUR) oldugu gozlendi.
Her 2 hastaya iseme egitimi ve operasyon 6ncesi antibiyotik proflaksisi verildi. Her 2 hastaya bilateral subliireteral bulking madde
enjeksiyonu uygulandi. Operasyon sonrasi izlemlerinde hastalarin atesli IYE gecirmedikleri, bdbrek parankim skarinda progresyon
olmadig ve reflii nefropatisi komlikasyonlarinin gelismedigi gézlendi.

Tartisma: Vezikoireteral reflii, IYE ve piyelonefrit gegirilmesine yatkinlik saglamakta, dolayisiyla bébrek hasari riskini
artirmaktadir. iseme fonksiyon bozuklugu VUR diizelmesinin gecikmesine, iYE tekrarina ve renal hasar oraninda artisa neden
olmaktadir. Birincil VUR’un genetik olarak heterojen oldugu ve tam olmayan penetransh otozomal dominant veya poligenik
olarak kalitildigi diistiniilmektedir. Sonug olarak tekrarlayan IYE’si olan hastalarin aile 6ykiilerinin ve iseme anamnezlerinin ayrintil
olarak sorgulanmasini ve Tc-99m DMSA sintigrafilerinde skar mevcutsa VUR agisindan incelenmesini 6nermekteyiz. VUR’un erken
taninmasi ve tedavisi, iseme fonksiyon bozuklugunun tedavisi, [YE’nin erken dénemde tedavisi ve énlenmesi ile renal parankimal
skar progresyonunu durdurulabilir.

Anahtar Kelimeler: idrar yolu enfeksiyonu, veziko reteral refli
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[P-047]

Uriner Sistem Enfeksiyonlu Cocuklarda Ortalama Trombosit Hacmi ve Diger Hemogram Parametrelerin
Degerlendirilmesi

Sare Gokdere', Fatma Kara', Nese Yarall', Serdal Kenan Kése?, Umut Selda Bayrakg!', Fatma Semsa Cayc!'

'SBU Ankara Cocuk Saghg ve Hastaliklar Hematoloji-Onkoloji SUAM
*Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik AD

Amag: Uriner sistem enfeksiyonu (USE), cocuklarda iist solunum yolu enfeksiyonundan sonra en sik gériilen enfeksiyondur ve
bébrek hasari, hipertansiyon, son dénem bébrek yetmezligine yol acabilmektedir. USE tani ve tedavisine erken baslanmasi
bobrek hasarindan korunma igin 6nemlidir. Eritrosit sedimantasyon hizi (ESH), C-reaktif Protein (CRP), beyaz kiire ve
Prokalsitonin (PCT) akut enflamasyonun géstergeleridir ve alt, tist USE ayriminda yardimci olmaktadir. Ancak kolay ulasilabilir bir
tetkik olan MPV (ortalma trombosit hacmi)’nin de yol gosterici olabilecegi yoniinde ¢alismalar vardir. Bu ¢alismada, MPV ve diger
hemogram parametreleri USE’de arastirildi.

Gereg-Yéntem: 01 Ocak 2017- 31 Aralik 2017 tarihlerinde, Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Hematoloji Onkoloji SUAM’a bagvuran 1ay-12 yas arasindaki 117 alt ve 117 Gist USE tanisi alan hastalar ile 117 saglikh bireylerler
retrospektif olarak degerlendirildi. Mesaneye kalici veya intermittan kateter uygulamasi gerektiren hastalar, immun yetmezlik
tanisi olan, hematolojik veya onkolojik hastali§i olan hastalar, Aterotromboz, hipertansiyon, obezite, dislipidemi, diabetes
mellitus, sigara kullamimi, kardiyovaskdiler hastalik, serebrovaskiiler hastalik, enfeksiyon hastaliklari, romatizmal hastalik gibi MPV
degerini etkiledigi bildirilen ek hastalig olanlar calisma disi birakildi. Calismaya dahil edilen bireylerin demografik, klinik ve
laboratuvar verileri ‘SPSS for Windows 11.5’ kullanilarak analiz edildi.

Bulgular: Calismaya 117 saglikli kontrol; 117 tist USE ve 117 alt USE tanisi alan toplam 234 USE'li hasta dahil edildi. Kontrol grubu,
tist ve alt USE gruplari arasinda cinsiyet dagilimi ve yas ortalamalari arasinda istatiksel olarak anlamli fark yoktu. Ust USE tanisi
alan hastalarda ortalama beyaz kiire sayisi (WBC), ESH, CRP degerleri kontrol grubuna gére ve alt USE grubuna gére anlamli
derecede yiiksek bulundu (p=0.001). Ortalama Absolii nétrofil sayisi (ANS), Absolii monosit sayisi (AMS) degerleri, ist USE
grubunda alt ve kontrol grubuna gére anlamli derecede yiiksek saptandi (p=0.001). Ortalama MPV degerleri kontrol grubunda
7.49+0.76 fL, st USE grubunda 8.05+0.88 fL ve alt USE grubunda 8.03+0.79 fL saptandi. USE’de kontrol grubuna gére anlamli
derecede yiiksek ortalama MPV degerleri bulundu (p=0.001) ancak iist USE ve alt USE arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik gériilmedi. DMSA’da bébrek hasari olan grupta hasar olmayan gruba gére MPV degeri daha yiiksek bulundu ancak
istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0.189). En sik USE etkeninin %75.7 (n=177) ile E. Coli ve %9.8 (n=23) ile Klebsiella oldugu
saptandi. Gram negatif mikroorganizma tireyenlerde gram pozitiflere gére daha yiiksek MPV degerleri goriildii (p=0.005).

Sonuglar: Bu calismada USE geciren hastalarda kontrol grubuna gére daha yiiksek MPV degerlerinin oldugu ancak alt/iist USE’de
MPV degerleri acisindan anlamli derecede farklilik olmadig gériildii. ANS ve AMS degerlerinin {ist USE’de alt USE ve kontrol
grubuna gére anlamli derecede yiiksek oldugu gériildii. Bu, ANS ve AMS’nin alt/iist USE ayriminda kullanilabilecegi konusunda
fikir verebilmekle beraber bu konuda destekleyici baska ¢alismalara ihtiyag vardir. USE'de skar olusumuna MPV’nin etkileri
konusunda daha genis hasta popiilasyonu ile prospektif ¢calismalar yapilmasinin faydali olabilecegi dustintldi.

Anahtar Kelimeler: Ortalama trombosit hacmi, Uriner sistem enfeksiyonu
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[P-048]
Bobrek Biyopsisi Yapilan HSP Nefritli Cocuk Hastalarin Retrospektif Olarak Degerlendirilmesi

Ozlem Colak, Umut Selda Bayrakgi, Fatma Semsa Cayci
SBU Ankara Cocuk Saglig ve Hastaliklar Hematoloji-Onkoloji SUAM

Amag: Henoch Schonlein Purpurasi (HSP) cocuklarda en sik gorilen sistemik vaskilittir. Bébrek tutulumu; HSP hastalarinda
morbiditeden ve kronik komplikasyonlardan sorumludur. HSP nefriti tedavisi halen tizerinde uzlasi saglanamamis bir konudur. Bu
calismada; bobrek biyopsisi yapilmis olan HSP nefriti tanili gocuk hastalarin klinik ve laboratuvar 6zellikleri ve tedaviye yanitlari
retrospektif olarak degerlendirildi.

Gerec-Yontem: 1 Ocak 2010- 31 Aralik 2017 tarihleri arasinda HSP nefriti tanisi alip bobrek biyopsisi yapilan 3-18 yas arasindaki
hastalar retrospektif degerlendirildi. Hastalarin demografik, klinik, laboratuvar ve tedaviye yanitlari ‘SPSS for Windows 22’
kullanilarak analiz edildi. Bobrek biyopsisi yapilmayan ve en az 6 aylik izlem sartini saglamayan hastalar ¢alismaya dahil edilmedi.

Bulgular: 17’si erkek, 16’s1 kiz olamak lizere toplam 33 hasta ¢alismaya alindi. Hastalarin mevcut yas ortalamasi 14,7x4,1 yildi. Kiz
ve erkek hastalarin yaslarinda istatistiksek olarak farklilik saptanmadi(P=0,95). HSP tani yasi ortalama 9,2+3,5 yil; HSP nefriti tani
yas! ortalama 9,5+3,7 yildi. Kiz ve erkek hastalarda HSP nefriti tani yasi farkl degildi (p=0,92). Hastalarin %27,3’tinde ilk 1 ayda,
%63,7’sinde 1-3 ayda, %3’linde 3-6 ayda, %6’sinda 6 ayin (zerinde HSP nefriti gelismisti. Hastalara bébrek biyopsi yapilma yasi
ortalama 9,5+3,7 iken erkeklerde 9,3+4,2 yil yil, kizlarda 9,8+3,2 yildi. Hastalar ortalama 4,1+2,9 (min.1 yil- mak.12) yil izlendi.
Hastalarin %33.3’de mikroskobik hematiiri-nefrotik proteindiri; %27,2’inde nefrotik proteiniiri; %9,1’inde mikroskobik hematiiri-orta
diizey proteinlri; %9,1'inde makroskobik hemattiri-hafif proteindiri, %6,1’inde orta dlizey proteintiri, %3,1’inde Nefrotik sendrom,
%12,1'inde Akut bébrek hasart mevcuttu. ISKDC siniflamasina gore, 6 hasta Evre [; 5 hasta Evre-lla; 5 hasta Evre-llb; 7 hasta Evre-
I1la; 7 hasta Evre-lllb ve 3 hasta Evre-IV HSP nefriti sinifindaydi. Evre-I’de olan 2 hastada nefrotik diizey proteiniiri mevcutken,1
hastada Akut bébrek hasari vardi. Hastalara klinik ve laboratuvar verilerine gére tedavi uygulanmistir. ACE inhibitérd, antiplatelet
(Dipiridamol ) ve/veya antikoagitilan (asetilsalisilik asit), oral steroid ve/veya IV MPZ, imminsupresif (siklofosfamid) tedavi
uygulanmistir. Higbir hasta MMF, siklosporin, rituximab kullanmamistir. Hastalarin izlem sonu ortalama hemoglobin, hematokrit
ve MPV’nin tedavi 6ncesine gore anlamli derecede yiikseldigi (p<0,05); beyaz kiire sayisi, trombosit sayisi, ESH ve CRP’nin anlamli
derecede diistiigii goriildii (p<0,05). izlem sonu ortalama serum kreatinini anlamli derecede artarken; proteiniiri miktari anlamli
derecede azalmisti (p<0,05). eGFR, tedavi 6ncesine gore izlem sonunda diisiik saptansa da anlamli degildi (p=0,212). izlem
sonunda Evre |, Ila, llla ve Illb hastalarinda proteiniirinin normal sinirlara geriledigi; Evre-lib’de hafif proteiniirinin devam ettigi ve
Evre-1V’de proteiniri miktarinin tedavi sonrasi azalmakla beraber devam ettigi goriildii. Evre-lla ve IIb’de ortalama eGFR’nin 60-
89 ml/dk/1,73mz2 arasinda oldugu, diger evrelerde ise 90-100 ml/dk/1,73m2 araliginda seyrettigi gorild.

Sonuglar: izlem sonunda hicbir hastada eGFR<60 ml/dk/1.73 m2 saptanmadi. Evre II’deki hastalarin proteiniiri ve hematiirisi
kaybolmasina ragmen ortalama eGFR’nin 60-89 ml/dk/1.73m2 arasinda olmasi HSP nefritinin prognozunu belirleyen proteinri
haricinde ek faktorlerin oldugunu distindirmistir. Son yillarda IgA nefropatisi icin kullanilan Oxford evrelemesi HSP nefritinin
prognozunu ortaya koymada daha etkili olabilicegi diistinildii. Bu konuda ek ¢alismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Henoch Schénlein Purpura, Nefrit
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[P-049]
Steroid Bagiml Nefrotik Sendromlu Hastalarda Rituksimab Deneyimimiz

Demet Tekcan', Hiilya Nal¢acioglu', Ozlem Aydog', Giirkan Gen¢?, Ozan Ozkaya®
'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fak, Cocuk Nefroloji

*Ozel Klinik, Pediatrik Nefroloji

3istinye Universitesi Tip Fak, Cocuk Nefroloji

Giris: Steroid bagimli ve sik atak ile seyreden idiopatik nefrotik sendrom (INS), uzun siireli immunsupresif tedavi gerektiren bir
hastaliktir. Coklu immunsupressife ragmen remisyon saglanamayan hastalarda Rituksimab iyi bir tedavi secenegi olabilir.

Materyal-Metod: 2012-2017 yillari arasinda, steroid bagimli ve sik atak ile seyreden INS tanili, rituksimab tedavisi almig
hastalarimizin dosyalari geriye déniik incelendi.

Sonuglar: Calismamiza 6 hasta ( 4 erkek, 2 kiz) dahil edildi. Ortalama tani yasi 2.5 (0.6-5.1) yas olup tim hastalara izlem sirasinda
biyopsi yapildi ve minimal degisiklik hastalig tanisi aldi. Hastalar steroid tedavisi sonrasinda steroid bagimli iNS kabul edilip,
takiplerinde immunsupresif olarak kalsindrin inhibitord, siklofosfamid ve mikofenolat tedavisine ragmen sik atak ile
seyretmekteydiler. Tani ve rituksimab tedavi baslangici arasinda gegen ortalama stire 10.2 (5.5-14) yil, ortalama rituksimab
tedavisini baslama yasi 12.5+3 yas. Rituksimab tedavisi (375 mg/m2) dért hastaya haftalik ya da aylik olarak 2-4 dozda, iki hastada
tek doz verildi, dort hastada 6 ay sonra tekrarlandi. Rituksimab tedavisi sonrasinda ortalama izlem 2.9 (1-5.7) yildi, sadece bir
hastada 3. doz sirasinda bogazda kasinti ve eritamat6z dokiintii seklinde yan etki gézlendi ve ilag devam edilemedi. Son
kontrolde, 5 hasta halen remisyonda ve glomerdiler filtrasyon hizlari normaldi. Sadece bir hastada rituksimab tedavisinin 10.
ayinda relaps oldu ve tam doz steroid ile tedavi edildi. Tedavi uyumsuzlugu olan bir hasta ise hemodiyaliz ile izleniyor.

Tartisma-Sonug: Rituksimab steroid bagimli ve sik atak ile seyreden iNS'lu hastalarda etkili ve giivenli bir secenek olabilir.

Anahtar Kelimeler: nefrotik sendrom, rituksimab
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[P-050]
Hipertansiyon Nedeniyle Takipli Cocuklar ve Ailelerinde Anksiyete ve Tiikenmislik Diizeyi

Sati Ozkan Tabakgl', Umut Selda Bayraker’, Yasemen Isik Taner?, Ahmet Ozaslan*

'Ankara Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji SUAM, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

*Ankara Gocuk Saghg Ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji SUAM, Cocuk Saghig ve Hastaliklari, Cocuk Nefroloji Klinigi
3Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Ruh Saglig ve Hastaliklart AD

*Yildinm Beyazit Universitesi Yenimahalle Egitim ve Arastirma Hastanesi,Cocuk ve Ergen Ruh Sagligi ve Hastaliklar Klinigi

Amag: Cocuklarda sik goriilen kronik hastaliklardan birisi olan; depresyon, anksiyete bozuklugu gibi psikiyatrik komorbiditelere,
ailelerinde tiikkenmislige neden olan hipertansiyonun psikiyatrik etkilerinin incelenmesi amaclanmustir.

Yéntem: Temmuz 2017- Temmuz 2018 arasinda Cocuk Nefroloji Poliklinigi’ne hipertansiyon nedeniyle basvuran 64 hasta ¢alisma
grubu; Cocuk Saglig ve Hastaliklari Poliklinigi’ne bagvuran kronik hastaligi olmayan 60 ¢ocuk kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil
edildi. Cocuklara durumluk anksiyete 6lgegi STAI-1, siirekli anksiyete 6lcegi STAI-2, Beck anksiyete 6lcegi; ebeveynlere ise Maslach
tiikenmislik 6l¢egi uyguland.. istatistiksel degerlendirmede SPSS Statistics 22.0 for Windows Evaluation Version programi
kullanildr.

Bulgular: Calisma ve kontrol grubu, durumluk anksiyete &lcegi (STAI-1) skorlart agisindan karsilastirildiginda kontrol grubunun
ortalamasinin 51,6 (+15,4), calisma grubunun ortalamasinin ise 43,6 (+6,4) oldugu ve bu iki grubun arasinda anlamli farklilik
oldugu tespit edildi (p<o,001). Stirekli kaygi 6lcegi (STAI-2) puanlari karsilastirildiginda calisma ve kontrol grubu arasinda anlamli
farklilik saptanmadi (p=0,148). Beck anksiyete 6lgegi puanlari karsilastirildiginda galisma grubu puan ortalamasinin, kontrol
grubuna gére anlamli olarak daha yiiksek oldugu saptandi (p=0,012). Ancak anksiyete siddetleri arasinda anlamli farklilik
saptanmadi. Calisma grubunda her iki cinsiyet arasinda Beck anksiyete, durumluk anksiyete (STAI-1) ve strekli anksiyete (STAI-2)
olcekleri puanlari arasinda anlamli farklilik saptanmadi. Calisma ve kontrol grubunda yas kiigiildiikge durumluk anksiyete (STAI-1)
6lgek skorunun arttig, Beck anksiyete skorunun ise tiim ¢ocuklarda yas biiylidiikge arttig saptand. 16 yas altindaki hastalarin
durumluk anksiyete (STAI-1) Slcek puanlari 16 yas tizeri hastalara gére yiiksekti (p=0,019). Hipertansiyon nedeniyle takip streleri
ve Olgek skorlari arasinda anlamli iligki saptanmadi. Hastalar obezite ve 6lgek skorlari iliskisi agisindan degerlendirildiginde anlamli
farklilik yoktu. Antihipertansif kullanan ¢alisma grubu hastalarinin 6lgek skorlart ile kontrol grubu karsilastirildiginda, durumluk
anksiyete 6lcegi (STAI-1) skorunun kontrol grubunda daha yiiksek oldugu saptandi. Beck anksiyete 6lcegi skorlari
karsilastinldiginda ise antihipertansif kullanan galisma grubu hastalarinin skorlarinin daha yiiksek oldugu saptandi. Ebeveynlere
uygulanan Maslach tiikenmislik 6lceginin duygusal tikenme (MBI-DT) ve kisisel basari (MBI-KB) skorlari her iki grubun
ebeveynleri arasinda benzerdi. Ebeveynlerin Maslach tiikenmislik envanteri puanlari karsilastirildiginda, erkek hastalarin
ebeveynlerinin duygusal tiikenmislik puan ortalamalarinin kiz hasta ebeveynlerinin puan ortalamalarina gére yiiksek oldugu
saptandi (p=0,043).

Sonug: Hipertansiyon, cocukluk ¢aginin kronik hastaliklarindan biri olup hastalarda ve ailelerinde psikiyatrik semptom ve
hastaliklara neden olabilir. Ancak beklenenin aksine ¢ocuklar, eriskinlere gére kronik hastalik durumunu daha kolay tolere
edebilirler. Akut durumlarin ¢ocuklarda kronik hastaliklara gére daha sik anksiyeteye neden olabilmesi dikkat ¢ekicidir. Yasi daha
kiiclik hastalarin durumluk anksiyete diizeylerinin yiiksek olabilecegi gézden kagirilmamalidir. Psikiyatrik semptomlarinin
yakindan izlenerek erken miidahale edilmesi hastalarin tedaviye uyumunu kolaylastirabilir, yasam kalitesini arttirabilir. Bakimi ve
takibi zor olan kronik hastaligi bulunan gocuklarin ebeveynlerinin tiikenmislik agisindan takip edilmeleri, hastalik ve seyri
konusunda ayrintili bilgilendirilmeleri hastalik siirecinde ¢ocuklarina daha iyi bakim vermeleri ve destek olmalarini saglayabilir.
Erkek ¢ocuk ebeveynleri, cocuklarinin bu siireci diger cocuklara gére daha anksiy6z atlatabilecegi konusunda bilgilendirilmeli
siireg icerisinde desteklenmelidirler.

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, anksiyete
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[P-051]
Steroid Duyarli Nefrotik Sendromlu Cocuklarda Kardiyak Fonksiyonlarin Degerlendirilmesi

Hiilya Nalcacioglu', Ozan Ozkaya®, Candas Kafal®, Demet Tekcan', Kemal Baysal®
'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Samsun

*istinye Universitesi Liv Hospital, Cocuk Nefroloji ve Romatoloji, istanbul

30ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji BD, Samsun

Giris: Nefrotik sendrom’da, hipoalbiiminemi, dislipidemi, hiperkoagiilopati veya inflamasyona bagli olarak kardiyovaskiiler
hastaliklarda (KVH) risk artmaktadir. Cocukluk ¢agr minimal degisiklik hastaliginda, metabolik anormalliklerin ve steroid
kullaniminin gegici olmasindan dolayr KVH'lara daha az egilimlidir. Bu ¢calismanin amaci steroid duyarl nefrotik sendromlu (SDNS)
pediatrik hastalarda sistolik ve diyastolik kardiyak disfonksiyonun varligini degerlendirmektir.

Gereg¢-Yontemler: Calisma poptlasyonu SDNS'li 19 hastadan (5.08 + 2.41 yll, 11 erkek) ve cinsiyet ve yas uyumlu 30 saglikli kontrol
grubundan olusuyordu. M-modu ve 2D Konvansiyonel Ekokardiyogram ve Doku Doppler Ekokardiyografi atakta ve remisyon
déneminde ve kontrol grupta kaydedildi.

Sonuglar: Pulsed-wave (PW) Doppler kullanilarak elde edilen transmitral akim paternlerinde, ge¢ diyastolik akim (A dalgasr)
hizlari; hasta grubunun hem atak hem de remisyon dénemlerinde, kontrol grubuna gére anlamli yiiksek tespit edildi (p=0.003,
p=0.005 sirasi ile). Diyastolik disfonksiyonun bir bulgusu olan erken diyastolik akimin (E dalgasi) A dalgasina orani (E/A) ve Doku
Doppler dl¢timlerinden mitral E'/A’, hem atak hem de remisyon déneminde kontrol grubuna gére anlamli disiik bulundu
(p=0.006, p<0.001, p=0.001, p<0.001 sirasi ile). Atak dénemi ve remisyon dénemleri arasinda bu &l¢iimler agisindan anlamli fark
bulunmadi. Diyastolik fonksiyon (E’/ A’), plazma albiimin seviyeleri (r = 0.554, p = 0.017) ile pozitif, proteinri (r = -0.524 p = 0.002)
ile negatif korelasyon gézlendi.

Tartisma: Bulgularimiz, SDNS hastalarimizda hem atakta hem de remisyon déneminde sistolik fonksiyonlarda degisim olmazken,
diyastolik fonksiyonlarin etkilendigini géstermektedir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik Sendrom
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[P-052]
Posterior Uretral Valv’in Nadir Bir Prezentasyonu: Tekrarlayan Epididimit

Elif Ozcan', Zeynep Gokce Gayretli Aydin®, Hatice Sonay Yal¢in Cémert?, Elif Bahat Ozdogan*
'Karadeniz Teknik Universitesi (AGIK), Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Trabzon

*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Enfeksiyon BD, Trabzon

3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD

“Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Trabzon

Giris: Posterior Uiretral valv, posterior Uretral [imende mesane ¢ikim obstriiksiyonuna neden olan membrandz bir kivrim olup
obstriiktif Gropatinedeniyle gelisen kronik bobrek yetmezliginin en sik nedenidir. Klasik prezentasyonu antenatal
hidrolireteronefroz, oligohidramnioz, glob vezikale, {iriner kalibrasyonda azalma ve projeksiyonda zayiflik ve tekrarlayan triner
enfeksiyonlardir. Burada tekrarlayan epididimit- orsit ile bagvuran bir posterior tiretral valv olgusu sunulmaktadir.

Olgu: 7,5 aylik erkek hasta bir ay 6nce sag testiste sislik, kizariklik sikayeti ile Groloji béliimiine basvurmus. Trimetoprim +
Sulfametoksazol tedavisi 10 giin kullaniimis.Sikayetinin diizelip tekrar baslamasive sol testiste de sislik gelismesi (izerine hasta
tarafimiza yénlendirilmis.Her iki testiste sislik ve kizariklik olan, ek sikayeti olmayan hastanin ultrason muayenesinde sag epididim
boyutu artmis olup, doppler bakida kanlanmasi simetrigine oranla artmis, sag epididimde milimetrik kalsifikasyonlar(epididimit?),
her iki paratestikiiler bélgede sagda daha biiyiik olmak tizere 2,5 x 1,5 mm boyutunda 6l¢iilen kalsifiye lezyonlar izlendi.
Tekrarlayan epididimit olan hastaya intaven&z seftriakson tedavisi 14 giin verildi. Kan, idrar kiiltiirlerinde tireme olmadi. izleminde
testis sisliginin aralikl olarak artip azaldig gériildii. Hastanin driner ultrasonografide mesane sag superiorlateralinde 6,5 x 5,5 mm
boyutunda mesane ile iliskili oldugu dusiiniilen éncelikli divertikiil lehine yorumlanan kistik lezyon, mesane posteriorunda 13,8 x
17,4 mm boyutunda diizgiin sinirli mesane ile ilskisi net secilemeyen kistik lezyon (divertikiil?,seminel vezikdl kisti?) saptanmasi
Gizerine voidingsistolretrografi ¢ekildi, patoloji saptanmadi. Cocuk Cerrahisi Béliimii tarafindan sistoskopi yapildi mesane
trabekiilasyonu hafif artmisti, her iki tireter konfiglirasyonu normaldi. Kiictik bir Tip 1 posterior lretral valv oldugu gériildd,
rezektosel ile insize edildi. islem sonrasi hastanin testis sisligi diizeldi ve tekrarlamadi. Mesane trabekiilasyonu artmis olmasi
nedeniile lumbosakral MR gériintiileme de yapildi ve normal idi.

Tartisma: Tekrarlayan epididimit- orsit klinikte sik goriilmeyip, en sik yiiksek basingli iseme bozuklugu olan mesane disfonksiyonlu
erkek ¢ocuklarda tani almaktadir. Posterior retral valv'nin neden oldugu yiiksek tretral basing, epididimit- orsit’e yol acan
genitolriner bozukluklarin gelismesinde énemli predispozan bir faktérdiir. Tekrarlayan epididimit- orsit yiliksek Gretral basing
nedeniyle posterior Uretral valv’un nadir bir prezentasyon seklidir. Tekrarlayan epididimit-orsit olgularinda posterior tiretral valv
nadir bir neden olarak akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Posterior Uretral valv, tekrarlayan epididimit
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[P-053]
Nadir Bir Mesane Cikisi Obstriiksiyonu Nedeni: Ureterosel Prolapsusu

Ali Delibas', Hakan Tagkinlar?, Ali Nayc®
'Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD Cocuk Nefrolojisi BD, Mersin
*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD, Mersin

Giris: Uretral orifisi yoluyla biiyiik iireterosel prolapsusu bebeklerde ve cocuklarda tiim interbalial kitlelerin ayirici tanisinda goz
éniinde bulundurulmalidir. Ureterosel distal {ireterde mesanede ya da iiretrada lokalize olan kistik dilatasyondur. Ektopik
tireteroseller genellikle iireter duplikasyonuyla birlikte gériilebilir. Uretral meatustan kizarik ve hatta nekrotik mukozal yiizeyler
seklinde prolapsus olabilir.

Olgu: Yedibuguk aylikken idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle arastirilan kiz hastada sag bobrekte cift toplayici sistem, grade 111
vezikolreteral reflii ve sag lireterosel tanisi konulmustur. ilk bagvuruda abdominopelvik ultrasonografide (USG) mesane
limeninde yaklasik 2,5x2,5 mm boyutta lreterovezikal bileske diizeyinde kistik lezyon saptanmistir. Anne-baba arasinda
akrabalik bulunmayan hasta 3,5 yasinda aniden idrar yapamama, diziiri ve liretral meatustan kirmizi renkli bir kitle ¢tkmasi
sikayetleriyle bagvurdu. Ureterosel prolapsusu saptanan hastaya endoskopik olarak iireterosel insizyonu yapildi. Uretraya Foley
sonda yerlestirildi. islem sonrasinda makroskopik hematiiri ve Candida enfeksiyonu ortaya ¢ikti. Sonda cikartilarak enfeksiyon
tedavisi sonrasinda hasta tamamen saglikli bir sekilde idrar yapmaya baglad.

Sonug: Ureter duplikasyonlariyla birlikte gériilen {ireterosel vakalarinda idrar ¢ikisinin aniden azalmasi ve durmasinda ireterosel
prolapsusu diisiiniilmeli ve en kisa zamanda cerrahi tedavisi uygulanmaldir.

Anahtar Kelimeler: Ureterosel
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[P-054]
Hipertansif Cocuk ve Adélesanlarda Ambulatuvar Kan Basinci Parametrelerinin Sol Ventrikiil Kitle
indeksi Uzerine Etkileri

Eren Soyaltin', Belde Kasap Demir?, Gék¢en Erfidan’, Secil Arslansoyu Camlar', Demet Alaygut', Fatma Mutlubas'
'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

Giris: Cocuk ve addlesanlarda hipertansiyon giderek artan bir saglik sorunu olmakla birlikte, sol ventrikiil hipertrofisi (SVHT);
hipertansiyona ikincil en sik gériilen ug organ hasaridr. Literatiirde hipertansiyon ile birlikte SVHT saptanma insidansi %30-40
olarak belirtiimektedir. Artmis sol ventrikiil kitlesinin, artmis kardiyovaskiiler risk ve erken &liim ile iligkili bulunmasi nedeni ile de
bu degisiklikler endise vericidir. Calismalarda, 24 saatlik ambulatuar kan basinc 6l¢imunin (ABPM), hedef organ hasari (SV kitlesi
gibi) ile daha giiclii bir korelasyon icerdigi gésterilmistir ancak ABPM parametrelerinin, sol ventrikiil kitle indeksindeki (SVKI) artis
Gizerine etkileri hususunda yeterli veri bulunmamaktadir. Burada hipertansif ¢ocuk ve adélesan hastalarin 34 saatlik kan basinci
monitorizasyonu ile elde edilen kan basinci degerlerinin, SVKI {izerine etkileri degerlendirmeyi amagladik.

Materyal-Method: izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji polikliniginde yapilan kan basinci 8l¢iimleri Evre 2
hipertansiyon ile uyumlu saptanan ve 24 saatlik ambulatuar kan basinci 6l¢limii ile hipertansiyon tanisi dogrulanan ve ¢ocuk
kardiyoloji birimi tarafindan ekokardiografik gériintilemesi yapilan 158 olgu geriye doniik olarak incelendi. Hastalar, viicut kitle
indeksi 2 SDS’ nin iizerinde ve 2 SDS’nin altinda olanlar olarak 2 gruba ayrildi. Hastalarin SVKi degerlerinin, ABPM parametreleri
olan sistolik kan basinci (SKB) toplam SDS, SKB giindiiz SDS, SKB gece SDS, diyastolik kan basinci (DKB) toplam SDS, DKB giindiiz
SDS, DKB gece SDS, ortalama arterial kan basinct (OAKB) toplam SDS, OAKB giindiiz SDS, OAKB gece SDS, SKB toplam-giind(iz-
gece yiik, DKB toplam-giindiiz-gece yiik, SKB azalma orani ve DKB azalma oranlart ile korelasyonu degerlendirildi.

Bulgular: 158 hipertansiyon tanili olgu ¢alismaya dahil edildi. Bu hastalardan 90’1 obez idi. Obez ve obez olmayan olgularda ABPM
parametrelerinde ortalama SDS’ler benzer iken SVKI ortalamalari, obez olgularda anlamli olarak yiiksek saptandi. SVKi ile SKB
toplam SDS, SKB giindiiz SDS, OAKB toplam SDS, SKB toplam yiik orani ve SKB giindiiz yiik orani arasinda istatistiksel olarak
anlamli korelasyon saptandi. Obez olgularin verilerinin degerlendirilmesinde ise SVKi ile SKB toplam SDS, SKB giindiiz SDS, OAKB
toplam SDS, SKB toplam yiik orani, SKB giindiiz yiik orani degerlerinin yanisira SKB gece SDS ve SKB gece yiik deger ortalamasi
arasinda da istatistiksel olarak anlamli korelasyon saptandi. Obez olmayan olgularin kendi aralarindaki degerlendirmesinde ise
SVKI degerleri ile herhangi bir ABPM parametresi arasinda anlamli korelasyon saptanmadi. SVKI ile giindiiz ve gece SKB ve DKB
azalma oranlari arasinda hicbir grupta anlamli korelasyon saptanmadi. SVKIi ile DKB toplam, giindiiz, gece SDS degerleri arasinda
da anlamli korelasyon saptanmadi. Obez ve obez olmayan olgularin tiimiiniin degerlendirmesinde SVKI iizerine istatistiksel
olarak en etkili olan degerin SKB toplam SDS oldugu gériildii. Yalnizca obez olan olgularda yapilan degerlendirmede ise SVKI
Gizerine istatistiksel olarak en etkili degerin yine SKB toplam SDS oldugu gériildd.

Tartisma: Hipertansif olgularda yapilan ABPM 6l¢limlerinde kan basinci SDS’ lerinin benzer olmasina ragmen, obez hasta
grubunda SVKi’nin anlamli olarak yiiksek saptanmasi, obezitenin SVKI {izerine daha etkin bir faktdr oldugunu diisiindiirmektedir.
Ayrica DKB 6l¢timlerinin ve sistolik-diyastolik KB azalma oranlarina kiyasla sistolik hipertansiyonun kardiak fonksiyonlar tizerine
daha etkin oldugunu akla getirmektedir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, sol ventrikdil kitle indeksi
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[P-055]
Nefrolitiyazise Bagh Ksantograniilomat6z Pyelonefritli 5 Yasinda Kiz Hasta

Esra Nagehan Akyol Onder’, Mine Ozkol’, Nalan Nese®, Can Taneli, ipek Ozunan'
'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD, Manisa

*Celal Bayar Universitesi, Radyoloji AD, Manisa

3Celal Bayar Universitesi, Patoloji AD, Manisa

“Celal Bayar Universitesi, Cocuk Cerrahisi AD, Cocuk Urolojisi BD, Manisa

Giris: Ksantograniilomatdz pyelonefrit (KGP) bobregin kronik inflamatuar bir hastaligidir. Renal parankim hasari ve yaygin
fibrozisle seyreder. KGP etyolojisinde tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, bébrek tasina bagli renal obstriiksiyon, malnitrisyon,
anormal lipid metabolizmasi, konjenital triner anomaliler yer alir.

Olgu: 5 yasinda kiz hasta, 1.5 aydan beri 39 °C'yi bulan ates, bulanti, kusma, yan agrisi sikayetleriile dig merkezde antibiyotik
tedavisi almis. Hasta sikayetlerinin gerilememesi tizerine klinigimize basvurdu. Fizik muayenesinde sol bébrek lojunda 8*10 cm'lik
kitle palpe edildi. Kostovertebral a1 hassasiyeti yoktu. Laboratuvar bulgularinda hemoglobini 7,5 g/dL; beyaz kiiresi 28420/mm?>;
trombosit sayisi 752000/mm? olarak saptand. Periferik yaymasinda %66 polimorfoniikleer I6kosit, toksik grantilasyon ve
hipokromi mevcuttu. Sedimentasyon hizi 120 mm/s, C-reaktif protein 15 mg/L ve prokalsitonin 0,34 ng/ml olarak &l¢ilda.
Biyokimya degerleri normaldi. Tam idrar tetkikinde 2+ 16kosit(iri ve hematiiri saptandi. idrar kiiltiiriinde psédomonas iiremesi
olan hastaya intravendz antibiyotik tedavisi baslandi. Abdominal ultrasonografide sag bébrek 92*50 mm, sol bébrek 111¥61 mm,
sol renal kalikse oturarak obstriiksiyona neden olan 5-6 adet, en biytigii 9 mm olarak 6&lciilen kalkiiller, dilate pelvikalisyel sistem
ve kalikslerin i¢ini dolduran piiy ile uyumlu yogun icerik saptandi.Hastanin tedavinin glincii giiniinden itibaren atesi distii ve
tekrarlamadi, fakat akut faz reaktanlarinda ve beyaz kiiresindeki yilikseklik devam etti. Bu nedenle abdominal bilgisayarl
tomografi yapildi, sol bébrek renal pelviste en biiy(igli 1 mm yi bulan multipl tas, diffiiz genisleme, kalsifikasyon odaklari ve
hidropiyonefroz saptandi (Sekil 1A).Teknesyum dimerkaprosiiksinik asit renal sintigrafide sol bdbrekte DMSA tutulumu
izlenmedi. (Sekil1B).Klinik bulgular ve gériintiileme yontemlerinin isiginda hastada KGP distniildi. Sol radikal nefrektomi yapildi.
Makroskopik olarak 11,5%7%6,5 cm boyutunda ve 225 gr agirliginda &lciilen sol bébrek preperati multilobiileydi ve ciddi renal
parankim kaybr mevcuttu. Tim kalisiyel [imenler genislemisti, sari renkli piiy ve multipl tas ile doluydu (Sekil1C). Mikroskopik
olarak dev hiicre ve lipid yiikli makrofajlar ile akut ve kronik inflamatuar hiicrelerle dolu korteks saptandi (Sekil 1D). Postoperatif
dénemde hastanin akut faz reaktanlari ve beyaz kiiresi normale dénd. Patoloji preparatindan elde edilen taslarin analiz sonucu
hidroksiapatit ve whewellite tasi olarak geldi. Hasta halen komplikasyonsuz bir sekilde klinigimizde takip edilmektedir.

Sonug: KGP renal parankimde lipid yiikli makrofajlarin birikimiyle karakterize kronik obstriktif bir piyelonefrittir. Malignitelerle
karisabilen nadir bir hastaliktir. Tekrarlayan ve tedavi edilmeyen 6zellikle E.Coli, Proteus mirabilis ve nadiren Psédomonasin yol
actigi idrar yolu enfeksiyonlari, nefrolitiyazise bagl obstriiktif nefropatiler, malnutriisyon, diabetes mellitus, anormal lipid
metabolizmasi ve immiinsupresif durumlar KGP’ye zemin hazirlayabilir. Biz de tasa bagl obstriiksiyon sonucu olusan ve tedavi
edilmemis idrar yolu enfeksiyonu zemininde gelisen bir KGP olgusu sunduk. Tedaviye direngli idrar yolu enfeksiyonlarinda
ozellikle ele gelen kitle de varsa KGP akla getirilmeli, klinik ve gériintiileme yontemleriyle tani desteklenmelidir. Kesin tani
patolojik olarak konulmaktadir. Nefrektomi halen kiratif tedavidir.

Anahtar Kelimeler: Ksantogranilamot&z pyelonefrit
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[P-056]
Cok Yiiksek Alkali ihtiyaci Olan izole Proximal Renal Tiibiiler Asidoz Olgusu: Yeni Mutasyon

Sibel Yel', ismail Dursun', Muhammet Ensar Dogan’, Ayse Seda Pinarbasi', Neslihan Giinay', Aynur Balaban', Ruhan Diisiinsel'
'Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Kayseri
*Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik, Kayseri

Giris: Proximal Renal Tuibuler Asidoz (pRTA) ¢ocuklarda genetik bir zeminde izole olarak ya da daha yaygin sekliyle proximal
tiibler disfonksiyonun bir parcasi olarak gériilen metabolik asidozla karakterize bir hastaliktir. izole pRTA proximal tiibiil
bazolateral HCO3- tastyict NBCe1-A’y1 kodlayan SLC4A4 genindeki mutasyonlardan kaynaklanir.

Vaka: Ondort aylik erken hasta akut ishal sonrasi belirginlesen normal anyon gapli ciddi metabolik asidoz nedeniyle pediatrik
nefroloji klinigimize refere edildi. idrar pH: 8,5 ve idrar anyon gap pozitif bulundu. Proteiniiri, glukoziiri, veya aminoasid(iri tespit
edilmedi. B&brek ultrasonografisinde nefrokalsinozis olmayan hastanin isitme ve g6z muayeneleri de normal idi. Bébrek
fonksiyon testleri ve elektrolit degerleri de normal olan hastaya RTA tanisiyla oral sodyum sitrat sollisyonu baslandi. Normal asit
baz dengesinin stirdirilebilmesi i¢in gereken alkali ihtiyacr oldukga yiiksek idi (50 mi/kg/giin). Takiplerinde defalarca kusma ve
diger problemlere bagli ciddi asidoz ve parenteral bikarbonat ihtiyaci nedeniyle hastane yatisi gereksinimi olan hastada
hipokalemi ve non-nefrotik diizeyde proteiniri ortaya ¢ikti. Alti yasinda gézde bant keratopati ve dislerde enamel problemleri
tespit edildi. Mental gelisim normal idi.Hastanin genetik degerlendirmesinde proximal SLC4A4 geninde yeni bir homozigot
mutasyon tespit edildi.

Sonug: Cocukluk caginda izole proximal RTA goriilebilir. Tim RTA sendromlarinda, proximal veya distal, ekstra-renal bulgular
altta yatan etyoloji hakkinda tanisal isaretler saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: renal tiibiiler asidoz, renal Fanconi sendromu
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[P-057]
Pediatrik Renal Transplant Alicilarinda Transplantasyon Oncesi ve Sonrasi Viicut Kitle indeksi Artiginin
Degerlendirilmesi

Ayla Kagar, Muhammet Dutucu, Mehtap Adar, Kadir Eryilmaz, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman
Akdeniz Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji BD, ANTALYA

Giris-Amag: Bobrek nakli, son dénem bébrek yetmezlikli cocuklarda en iyi tedavi secenegi olmasina ragmen, bébrek nakli sonrasi
asirt kilo alimi sik gorilir. Transplant sonrasi hizli kilo aliminin ne zaman oldugu ile ilgili bilgiler net degildir. Bu ¢alismada,
transplant 6ncesi ve sonrasindaki ilk 6 ayda viicut kitle indeksi artisin degerlendirilmesi amaglandi.

Yéntem: Ocak 2015-Agustos 2018 tarihleri arasinda hastanemizde bébrek nakli yapilmis olan hastalarin kayitlari retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin transplantasyon &ncesi son bir aydaki ve transplantasyon sonrasi 3. ve 6. aylardaki viicut kitle
indeksleri ve viicut kitle indeksi persentilleri karsilastirildi. Hastalar viicut kitle indekslerine (VKi) gore; VKi<18,5 zayif, VKi:18,5 -
24,9 normal, VKI: 25-29,9 fazla kilolu, VKi: 30 ve {istii obez olarak siniflandirildi. Viicut kitle indeksi persentillerine gére ise <5p
zayif, 5p-<85p normal kilolu, 85p-<95p fazla kilolu ve 95p ve st obez olarak siniflandirild.

Bulgular: Calismaya transplantasyon zamanindaki yaslari 1.2-18.2 yas (median:13) arasinda degisen, 51%i (%51.6) erkek, toplam 99
hasta dahil edilmistir. Primer tanilar, 34 olguda glomerdler hastalik, 34 hastada konjenital Griner sistem anomalisi, 11’'inde kistik
bébrek hastalig, 20 olguda ise diger nedenler mevcuttu. Transplantasyon dncesi olgularin %22.7’si zayif, %67’si normal kilolu,%4.1’i
fazla kilolu, %6.7’si ise obez olarak siniflandirildi. Transplantasyon sonrasi 3. ve 6. aylarda ise sirasiyla zayiflarin orani %14.4 ve %6.3,
normal kilolular %64.9 ve %67.7, fazla kilolular %10.3 ve %14.6, obezlerin orani ise %10.3 ve %11.5 olarak saptand..

Transplantasyon dncesi ve post-transplant 3. aydaki viicut kitle indeksleri ve viicut kitle indeksi persentilleri arasinda anlamli artig
saptanirken (p<0,001), post-transplant 3. aydaki ve 6. aydaki degerler arasinda anlamli farklilik saptanmadi (viicut kitle indeksi
icin p=0,135, viicut kitle indeksi persentili icin p=0,089).

Sonug: Pediatrik renal transplant alicilarinda en hizli kilo artisi post-transplant ilk 3 ayda gézlenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Renal Transplantasyon, viicut kitle indeksi




(FROLa, Uluslararasi Katthmii

\! Gocuk
E‘B 10 Nefroloji Kongresi

e 1 - 4 Mayss 2019 / La Blanche Hotsl, BODRUM

[P-058]
Vezikoiireteral Refliiniin iseme Sistoiiretrografisinde Dolum Ya Da iseme Fazinda Saptanmasinin Ust
Uriner Sistem Hasar1 Uzerine Etkisi

Raziye Ergiin', Atila Gemici’, Bahriye Atmig®, Cagri Akin Sekerci, Yiléren Tanidir
'Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Urolojisi Klinigi

*Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji AD, Cocuk Urolojisi BD

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji AD

Amag: Vezikolireteral refliiniin (VUR) iseme sistoliretrografisindeki (iISUG) dolum fazinda ya da sadece iseme fazinda
goriintlilenmesi spontan rezoliisyon ve endoskopik tedavinin basarisi i¢in prediktif bir faktérdiir. Bu ¢calismamizda ise VUR’un
iSUG’da ortaya ¢ikis zamaninin renal kortikal skar gelisimi Gizerine etkisinin degerlendirilmesi amaglanmustr.

Materyal-Metod: Haziran 2017-Aralik 2018 tarihleri arasinda klinigimizde VUR tanisiyla izlenen 131 gocuk hasta retrospektif olarak
degerlendirildi. ISUG ve DMSA sintigrafisi verilerine ulasilabilen 95 hasta calismaya dahil edildi. Her VUR’lu sistem bir refliilii (inite
olarak kabul edildi. Refliilii Giniteler ISUG’da VUR’un dolum ve iseme fazinda baslamasina gére iki gruba ayrildi. iki grup arasindaki
yas, cinsiyet, taraf, refli derecesi, renal kortikal skar varligi ve DMSA bobrek sintigrafisindeki diferansiyel renal fonksiyonlar
karsilastirldi.

Bulgular: 95 hastanin yas ortalamasi 85.2+50.3 aydi. Cocuklardan 31’1 (%32,6) erkek, 66’si (%67,4) kizd!. 54 (%56,8) cocukta VUR
unilateral, 41(%43,3) cocukta ise bilateraldi. Toplam 136 refluli Gnitenin 103’tnde (%75,7) refli dolum fazinda 33’ tinde (%24,2) ise
sadece iseme fazinda reflii saptandi. iseme fazindaki reflii Ginitelerinde kiz cinsiyet ve diisiik dereceli reflii orani dolum fazina
gore anlamli olarak ytiksekti (p: 0,003, <0,001) (Tablo 1). Dolum ve iseme fazlari arasinda reflii tarafi, renal skar ve diferansiyel
renal fonksiyonlar arasinda ise anlamli fark saptanmadi. iseme fazi refliisii olan 28 hastanin (33 tinite) 12’sine (%42,8), dolum faz
refliisti olan 67 hastanin (103 tnite) 21’ini (%31.3) mesane disfonksiyonu tedavi verilmesi gerekmistir (p:0,282).

Sonug: Calismamizda iseme fazi refliilerinde kiz cinsiyet ve diisiik dereceli reflii yliksek bulunurken; dolum ve iseme fazi refliisi
arasinda Ust Uriner sistem hasari agisindan anlamli bir fark bulunamamistir.

Anahtar Kelimeler: vezikotreteral refld, renal skar
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[P-059]
Steroid Rezistan Nefrotik Sendrom ile Prezente Olan Nail-Patella Sendromu: Olgu Sunumu
Bahriye Uzun Kenan', Bahar Biiyiikkaragéz', Rana Beyoglu?, Sevcan A. Bakkaloglu'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Nefroloji AD,Ankara
*Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi,Gocuk Radyoloji AD,Ankara

Giris: Nail-patella sendromu (NPS), LMX1B genindeki mutasyonlarin neden oldugu otozomal dominant bir hastaliktir. Klinik olarak
nefropati, tirnak displazisi, iskelet anomalileri ile birlikte gordiliir. Hastalarin prognozu siklikla eslik eden renal tutulumun derecesi
ile koreledir. Burada steroid direncli nefrotik sendrom (SDNS) ile prezente olan ve non-spesifik ortopedik bulgularin eslik ettigi bir
NPS olgusu sunulmustur.

Olgu: 16 yasinda kiz hastanin ilk kez 4 yasinda ates ve karin agrisi nedeni ile basvurdugu dis merkezde tam idrar tetkiki ve bébrek
fonksiyon testleri normal bulunmus. Etyolojiye yonelik tim tetkiklerinde patoloji saptanmamis. Zaman zaman karin agrisi
tekrarlayan ve FMF gen analizi (-) olan hasta izleminin 10. yilinda yapilan 24 saatlik idrar tetkikinde 19 mg/mz2/saat proteinri
saptanmasi (izerine bélimimiize yonlendirilmis. Hastanin klinigimizde ilk degerlendirmesinde kan basinci: 110/80 mmHg, tam
idrar tetkikinde protein (++), idrar mikroskopisinde 2 eritrosit, 116kosit, serum albimini: 4,1 g/dl, kreatinin: 0,39 mg/dl, ANA (-),
anti dsDNA (), C3 ve C4 diizeyleri normal bulundu. Uriner sistem ultrasonografisinde bébrek boyutlari, parankim kalinligi ve
ekojenitesi normal sinirlarda olup, renal doppler ultrasonografisinde renal arter-ven akimi patentti. Yirmidort saatlik idrarda 50
mg/m2/saat proteiniirisi olmasi tizerine ACE inhibitdrii baglandi. izleminin 16.ayinda fizik incelemede géz kapaklarinda 6dem ve
hipoalbliminemi saptanmasi ve ACE inhibitérii tedavisine ragmen nefrotik diizey proteinirisinin sebat etmesi (izerine renal
biyopsi yapildi. Biyopside; glomerdil bazal membranda hafif kalinlasma ve mezangial proliferasyon bulgulari saptandi, ancak
immiinfloresan ve immiinhistokimyasal boyanmalar negatifti. Takibinde prednizolon 2 mg/kg/giin baslandi, ACE inhibitér dozu
arttirlldi ve anjiotensin reseptor blokéri eklendi. Bu tedavilere ragmen proteinirisinin 50-83 mg/m2/saat araliginda seyretmesi
Gizerine tekrarlanan bébrek biyopsisinde 1sik mikroskobik olarak mindr glomerdiiler anormallikler mevcuttu, imminfloresan
inceleme negatif olarak degerlendirildi. Hastada SDNS olmasi tizerine tedaviye smg/kg/giin siklosporin eklendi. Siklosporin
tedavisinin ilk haftalarinda ciddi bas agrisi ve tremor gibi yan etkiler gériilmesi nedeni ile kesilerek takrolimusa gegildi. Takrolimus
sonrasi proteinirisi 15.5-86 mg/mz2/saat araliginda seyretti. Klinigimizdeki takibinin 20.ayinda her iki dizde sislik ve hareketle agr
yakinmalarinin olmasi izerine yapilan yiizeyel ultrasonografisinde sag dizde 5 mm, sol dizde 15 mm eflizyon saptandi. Manyetik
rezonans (MR) gorintiilemesinde sol patellanin superiolaterale dogru disloke ve hipoplazik oldugu, kondromalazi ile uyumlu
kikirdak erozyonu bulundugu, sag dizde ise diffiiz osteonekroz, patella dislokasyonu, hipoplazisi ve kondromalazisi saptandi.
Hastanin her iki el basparmaklarinda kasik tirnak ve tiggen lunula gériinim tespit edildi. Tanisal amagl yapilan pelvik MR’da tipik
bilateral iliak boynuz gériinimi olmasi lizerine hastaya klinik olarak Nail-Patella Sendromu tanisi konuldu. Genetik taniigin
gonderilen LMX1B gen analizi sonucu beklenmektedir.

Sonug: Nail-patella sendromu tirnak degisiklikleri ve ortopedik semptomlarin yani sira siklikla erken donemde non-nefrotik diizey
proteiniri ile prezente olmaktadir. Bununla birlikte hastamizda oldugu gibi NPS cocukluk déneminde nadiren non-spesifik renal
biyopsi bulgularinin saptandigl SDNS tablosuna da neden olabilir. Steroid direncli nefrotik sendrom ile izlenen pediatrik olgularda
kalitsal hastaliklarin olasiigi akilda tutulmalidir. Bu olgu nefrotik sendroma eslik edebilecek ekstrarenal bulgularin arastiriimasinin
6énemini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Steroid direncli nefrotik sendrom, nail-patella sendromu
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[P-060]
Trombositopeni ve Proteiniiri ile Basvuran ve Myhg Mutasyonu Saptanan Olgu Sunumu

Niliifer Goknar, Seyma Kodksal Atis, Pinar Turhan, Cengiz Candan
Medeniyet Universitesi, Géztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: MYH9’ daki mutasyonlar kas ile iliskili olmayan miyozin agir zincir 2(NMMHC-11a)’ yi kodlamakta olup nadir otozomal
dominant May Hegglin Anomalisi, Sebastian Sendromu, Fecthner Sendromu ve Ebstein Sendromui ile iliskilidir. Ortak bulgulari
konjenital makrotrombositopeni, polimorfonikleer inkliizyon cisimcikleri, degisik diizeyde proteiniiri, son dénem bébrek
yetmezligine ilerleyen kronik bébrek yetmezligi, sensorinéral isitme kaybi ve katarakttir. MHYJq iliskili hastaliklar tek bir hastalig
degil bahsedilen tiim hastaliklari tanimlayan bir terimdir. Renal tutulum hastalarin %30’ unda mevcuttur. MYH9 proteinindeki
mutant protein; podosit, mezengial ve tiibiler hiicrelerde eksprese olmaktadir. Bu proteindeki mutasyon, podosit ayaksi
cikintilarinin silinerek nefropati gelismesine sebep olur. Bu olgu sunumunda trombositopeni, nefrotik diizeyde proteiniri ve
hipertansiyon ile bagvuran ve MYH9 gen mutasyonu tanimlanan bir olgu bildirilmektedir.

Olgu: 16 yasinda Azeri kiz hasta trombositopeni nedeniyle cocuk hematoloji tarafindan takip edilirken, rastlantisal olarak
saptanan proteindiri nedeniyle cocuk nefroloji klinigimize yénlendirildi. Aralarinda akraba evliligi olmayan saglikli anne ve babanin
ikinci cocuguydu. ilk cocukta da trombositopeni dykdisii vardi ve 18 yasinda kafa travmasi nedeniyle kaybedilmisti. Bagvuruda
asemptomatik olan hastanin fizik muayenede hipertansiyon disinda 6zelligi yoktu. Katarakt agisindan géz muayenesi ve isitme
kaybir icin isitme testi yapildi; patolojik bulgu saptanmadi Tarafimizdaki ilk tetkiklerinde 24 saatlik idrarda 5350 mg/gtin (159
mg/m2/saat) proteinrisi vardi. Diger laboratuar tetkiklerinde serum tire 28 mg/dL, serum kreatinin 0,71 mg/dL, total protein 6,1
g/dL ve albumin 2,9 g/dL idi. Tam kan sayiminda trombositopeni (16.700/uL) ve anemi (hemoglobin 11,9 g/dL) vardi. Periferik
yaymada dev trombositler goriilmekteydi (sekil 1). Diger laboratuvar bulgularinda ANA (-), ANCA (), anti-dsDNA (-), anti-GBM
antikoru (-) idi. Bobrek biyopsisi planlandi ancak trombositopeni nedeniyle yapilamadi. Yatisi sirasinda dre: 47mg/dl, kreatinin:
1.86mg/dI, proteiniiri 7050mg/gtin’e yiikseldi. MYH9 gen mutasyonu calisildi ve MYH9 geni; NM_002473.5 ¢.287C> (p.S96L)
(p.Serg6Leu) (Heterozigot) olarak sonuclandi. Antihipertansif ve antiproteiniirik amagl anjiotensin reseptdr blokeri ve kalsiyum
kanal blokeri baslandi. Bir buguk yillik izlem sonunda kreatinin: 3.4mg/d!' ye yiikseldi ve GFR: 25ml/dk/1.73m2' ye diisti. ACE
inhibitéri kesildi. Renal replasman planlamasi yapilmasina karar verildi.

Tartisma: MYHg ve iliskili hastaliklar son dénem bébrek yetmezIiginin nadir bir nedeni olsa da, hastaligin bilinilirliginin artmasi,
vakalarin erken tani almasi ve gerekli tedavinin uygulanmasi agisindan énemlidir. Trombositopeniye eslik eden megakaryositler
ve proteiniiri durumunda distndlmelidir. Son ddnem bdbrek yetmezligine ilerlemesini engellemek igin ACE inhibit&rlerinin
kullaniimasi ve kan basinci kontroll énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Kronik bébrek yetmezligi, Trombositopeni
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[P-061]
Ailevi Hipoplastik Glomeriilokistik Hastalik ile iliskili Hnf 1b Mutasyonu

Niliifer G6knar, Melda Ekici Avci, Pinar Turhan, Cengiz Candan
Medeniyet Universitesi, Géztepe Egitim ve Arastirma Hastanesie

Giris: Hepatosit niikleer fakt6ri-1 beta (HNF1B) karaciger, bobrek, bagirsak ve pankreas adaciklar gibi ¢esitli dokularda gen
ekspresyonunun spesifik diizenlenmesinde ve bu organlarin embriyonik gelisiminde rol oynar. HNF1B ile iliskili hastaliklar,
otozomal dominant kalitilir ve bunlarin %50’ si de novo mutasyondur. HNF1B’ deki heterozigot mutasyonlar renal kist ve diyabet
sendromu ile iliskilidir (RCAD). Etkilenen bireylerde degisik derecelerde renal anomaliler (renal kistler, renal agenezi, renal
hipoplazi gibi) ve/veya genclerde goriilen erigkin tipi diyabet (MODY) gériilebilir. Laboratuvar bulgularinda glukoziiri, bozulmus
glukoz toleransi, proteindiri, serum kreatinin artisi, hipertirisemi, hipomagnezemi, hipermagneziiri ve hiperparatiroidi
saptanabilir. Aile bireyleri arasinda farkli bulgular olabilir. Bu olgu sunumunda, glomerdilokistik hastalik ve kronik bébrek
yetmezligi nedeni ile klinigimizden takip edilen ve HNF1 beta mutasyonu saptanan bir hastay bildirdik.

Olgu: 10 yasinda erkek hasta, klinig§imizden yenidogan déneminden itibaren izlenmekteydi. Antenatal takiplerinde,
ultrasonografik (USG) incelemede polikistik bobrek hastaligr ile uyumlu gériinim saptanmasi lzerine, yenidogan yogun bakim
initesine yatiriimisti. Postnatal USG’ de, sag bobrek 46x21 mm, sol bébrek 47x20 mm boyutlarinda olup yasina gére kiigiik
bulundu. Sagda en biiy(igii 3,2 mm, solda en biiy(igii 4 mm ¢apinda 10-12 adet anekoik diizglin sinirli kistler ile her iki bébrekte
ekojenite artisi saptand. Karaciger ve pankreasta kist gériilmedi. Laboratuar tetkiklerinde tire:1t6mg/dI kreatinin:1mg/dI,
Na:136mmol/l, K:4,9mmol/l, Cl:101mmol/l, Ca:11,2mg/dl idi. Tam idrar tahlilinde proteiniiri yoktu. izleminde renal replasman ihtiyaci
olmayan, idrar ¢ikisi iyi olan ve hipertansiyon gézlenmeyen hasta, ¢cocuk nefroloji polikliniginden takibe alindi. Bir yasinda tekrar
degerlendirildiginde kreatinin diizeyi 0.75mg/dl olup gerileme egilimindeydi. Uriner USG’ de bébrek boyutlari yasina gére
kigliktl, DMSA ve VCUG tetkikleri normal saptandi.Aile taramasinda annede USG’ de renal bir adet kortikal kist saptand. Yine
Ure, Urik asit ve kreatinin degerlerinde artis saptanarak evre 2 KBY olarak eriskin nefroloji polikliniginden takibe alindi. Babanin
annesinde her iki bobrekte ekojenite artisi ve en biiyligii 4.7mm ¢apinda ¢ok sayida kistler saptandi. Hastamizin kendinden 2 yas
kiglk olan kiz kardesinde postnatal ddnemdeki USG’ de bilateral milimetrik kist ve tire-kreatinin yiiksekligi tespit edildi. Hastamiz
ile birlikte takipleri yapilan kiz kardesinde kreatinin degeri yasina gore yiiksek, US goriintiilemelerinde bilateral bébrek boyutlari
yasina gore kiiglik bulundu. Hastadan 6n planda otozomal dominant polikistik bébrek hastaligi diisiiniilerek kistik hastaliklar gen
paneli génderildi ve heterozigot HNF1 beta mutasyonu saptandi. Bu mutasyona eslik eden diger bulgular agisindan
degerlendirildiginde, hipomagnezemi, hiperiirisemi veya hiperparatiroidi yoktu. A¢lik plazma glukozu ve HBA1c normaldi ve
diyabet/bozulmus glukoz toleransi saptanmadi. Hastanin aralikli cocuk nefroloji polikliniginden takibi devam etmekte olup son
GFR’ ye gore evre 2 KBY tanilidir. Anne, baba ve kiz kardes HNF-1B agisindan degerlendirildi. Kiz kardesinde dre, kreatinin
yliksekligine ek olarak kan drik asit yliksekligi ve magnezyum duistikliigii saptandi. Evre 2 KBY tanili olan annede ise (ire, kreatinin
yliksekligine ek olarak hiperiirisemi ve hipomagnezemi goriildi. Babanin yapilan tiim tetkikleri normal olarak saptandi.

Tartisma: Kistik bobrek hastaliklarinin tanisinda genetik mutasyonlarin arastiriimasinin énemi artmaktadir. Olgularin tani almasi
eslik edebilecek diger sistem tutulumlarinin bilinmesi ve aile taramasi ile asemptomatik vakalarin taninmasini saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Kronik bobrek yetmezligi, glomeriilokistik hastalk
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[P-062]
Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu Saptanan Cocuklarin Viicut Kitle indekslerinin Degerlendirilmesi

Nujin Ulug', Asl Kavaz Tufan?, Nuran Getin’
'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Eskisehir

Giris-Amag: Alt Griner sistem disfonksiyonu (AUSD) ¢ocukluk ¢aginin sik karsilasilan saglik sorunlarindandir. Son yillarda yapilan
calismalarda AUSD’nin obezite ile iliskisi olduguna dair veriler bildiriimektedir. Bu ¢alismada AUSD saptanan olgularda obezite
sikhiginin belirlenmesi amaglanmistir.

Yéntem: Calismamiza Ocak 2018-Haziran 2018 tarihleri arasinda genel pediatri poliklinigine basvuran 5-15 yas arasinda, daha 6nce
iseme disfonksiyonu tanisi almamis 500 ¢ocuk dahil edildi. Tiim olgulara ayni hekim tarafindan iseme Bozulugu Semptom
Skoru(iBSS) dolduruldu. Olgularin %8.8’inde IBSS 8’in iizerinde saptanarak AUSD tanisi konuldu. Olgular viicut kitle indekslerine
(VKI) gére zayif (<5p), normal (5-85p), fazla kilolu (85-95p) ve obez (>95p) olarak siniflandirildi.

Bulgular: Besyiiz olgunun yas ortalamasi 8.66£2.92 yildi ve %52’si kizdi. AUSD olan olgularin %56.8 kiz iken, olmayanlarin %51.5
kizdi. Olgularin VKi'leri degerlendirildiginde %50.8’i normal, %34.6’si obez, %9.6si fazla kilolu ve %5’i zayifti. AUSD olan olgularin ise
%56’s1 obez, %27.2 fazla kilolu, %4.7 normal ve %8 zayifti. AUSD olmayan olgularin ise %32.4’(i obez, %9.6’si fazla kilolu, % 53’
normal ve %5’ zayifti. AUSD olan olgularda obezite ve fazla kilo sikiginin olmayanlara gére istatiksel olarak anlamli daha fazla
oldugu gériildii (p=0.009). AUSD olan olgularin iBSS verileri degerlendiridiginde obez olgularda damla-damla idrar kacirma
(%66.7) ve aniden tuvalete kosma (%84) semptomlarinin diger olgulara gére istatiksel olarak anlamli yiiksek oldugu
bulundu(sirasiyla p=0.040; p=0.010). Damla-damla idrar kagirma ve aniden tuvalete kosma semptomlarinin zayif olgularda hig
goriilmedigi saptandi.

Sonug: Galismamizda AUSD olan ¢ocuklarda obezite sikliginin olmayanlara gére daha sik oldugunu saptadik. Bu nedenle obezitesi
olan ¢ocuklarda iseme disfonksiyonuna ait yakinma olmasa bile iBSS doldurularak AUSD bulgularinin iyi sorgulanmas gerektigini
distiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Alt Uriner sistem disfonksiyonu, Obezite
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[P-063]
Gitelman Sendromu Tanili Hastalarin izlemi

Begiim Avci, Mihriban inézii, Zehra Aydin, Fatma Semsa Cayci, Umut Selda Bayrakgl

Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bolim, Ankara

Giris: Gitelman sendromu nadir goriilen bir hastalik olmakla birlikte eriskin ddnemde en sik genetik gecisli tiibilopatidir.
Otozomal resesif gecisli olan hastalikta temel sorun, distal tiibiilislerdeki tiyazid dilretiklere duyarl Na/Cl tastyicilarindaki
mutasyondur. Klinik olarak heterojendir. Genelde olgular asemptomatik olsa da; halsizlik, kas gli¢stizl(igii ve kramplari, tetani,
yorgunluk, biylime geriligi, noktiiri ve polidipsi gibi degisken klinik bulgular gériilebilir. Hipokalemik alkaloz, hipomagnezemi,
hipokalsiliri ile karakterizedir. Tedavide potasyum ve magnezyum destegi gereklidir. Uzun dénem prognoz iyidir fakat tedavide
hipokalemi kontroliinde zorlanilabilir. Bu ¢alismada, merkezimizde Gitelman sendromu tanisi alip, takip edilen hastalarin
ozellikleri ve izlemleri sunulmustur.

Yéntem: Merkezimizde 2004-2019 yillari arasinda takip edilen 10 Gitelman sendromu tanili hastanin kayitlari retrospektif olarak
analiz edildi.

Sonuglar: Hastalarimizin tani yasi ortalama 9,5+4,4 yas, kiz/erkek 2/8 idi. Klinik olarak halsizlik (%30), kas paralizisi (%20), karin
agrisi ve kusma (%20), buytime geriligi (%20) semptomlart mevcuttu, %10 hasta asemptomatik idi. Tani sirasinda viicut agirhigr %20
hastada 3p altinda, %30 hastada 3-10p, %10 hastada 50p ve tizerinde idi. Tani sirasinda boy %20 hastada 3p altinda, %30 hastada 3-
10p idi. Kan basina tim hastalarda sop idi. Hipokalemi (ortalama potasyum degeri 2,88+0,29 mmol/L) tim hastalarda ve
hipomagnezemi (ortalama magnezyum degeri 1,7+0,34 mmol/L) 8 hastada mevcuttu. Spot idrar Ca/cre tiim hastalarda 0,2 mg/mg
altinda idi (ortalama 0,01+0,009 mg/mg). Tum hastalarda alkaloz mevcuttu (ortalama PH:7,47+0,02, ortalama HCO3:29,59+3,48).
Yedi hastanin renin ve aldosteron kayitlarina ulagildi ve tiimiiniin yiiksek oldugu goriildii. Hastalarin Giriner ultrasonografi
bulgulari normal idi.Ortalama takip siiresi 43+20,7 ay olan hastalar laboratuvar degerlerine gore ihtiyag duyulan farkli dozlarda
potasyum ve magnezyum tedavileri aldi. Takip stiresi sonunda %90 hasta asemptomatik idi. Son vizit ve tani anindaki viicut
agirhgi ve boy persentilleri karsilastirildiginda 6 hastada kilo persentilinde artis, 5 hastada boy persentilinde artis gézlendi. Son
vizitlerde viicut agirhgi 3p altinda olan %10, boyu 3p altinda olan %10 hasta mevcuttu. Takip siiresi icerisinde 1 hastada bozulmus
glukoz toleransi, bir hastada tiroid otoantikor ytiksekligi saptandi. Takip siresi sonunda 2 hastanin (%20) spot idrar
protein/kreatinin 0,2-2 mg/mg araliginda idi. Takip siresi icerisinde hastalarda aritmi goézlenmedi, EKG’lerinde QT mesafesi normal
idi.

Sonug: Gitelman sendromu genellikle asemptomatik olmasi, her zaman belirgin bir klinik bulgu vermemesi nedeniyle tanisi igin
farkindalik gerektirir. Ayirici tanida birgok etyolojik faktériin yer aldigi bliylime geriligi de bir diger bagvuru nedenidir. Bliylime
geriligi saptanan hastalarda kan gazi ve magnezyum degerlerine bakilmasi unutulmamalidir. Gitelman sendomunda, erken tani ve
bireysel tedavi ydntemleri ile biiyime geriligi, uzun QT sendromu, ventrikiiler aritmi gibi ciddi komplikasyonlar énlenebilir. Bu
calismada, Gitelman Sendromu tanili hastalarimizda erken tani ve tedavi ile biiylimenin saglandigi, dnemli komplikasyonlarin
6nine gecildigi gorilmistdr. Tani icin farkindalik gerekliligi vurgulanmak istenmistir.

Anahtar Kelimeler: Gitelman sendromu, biiyiime geriligi
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[P-064]
Proksimal Renal Tubular Asidoz Tanili Olguda intravenz Demir Tedavisi Ve Hipofosfatemi

Ozde Nisa Tiirkkan, Zeynep Nagehan Yiiriik Yildirim, Alev Yilmaz, Emine Ozlem Cam Delebe, Ayse Pinar Géksu Cetinkaya, Hiiseyin

Adil Oner, Ahmet Nevzat Nayir
istanbul Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklarn AD, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Ferrik Karboksimaltoz demir eksikligi tedavisinde intravenéz (1V) kullanilmakta olan bir demir preparatidir. Ferrik
karboksimaltoz preparatlarinin kullanimiyla gegici hipofosfatemi goriilebilmektedir. Demir eksikligi FGF23'(in transkripsiyonunu
arttirmakta ancak ayni zamanda aktif hormon olan intakt FGF23'tin (iFGF23) parcalanmasini da artirmaktadir. Bu nedenle serum
seviyelerinde herhangi bir degisiklige neden olmamaktadir. Ferrik karboksimaltoz ise, iFGF23'lin par¢alanmasini ve
inaktivasyonunu engelleyerek serum konsantrasyonunu arttirmaktadir. Artmig FGF23 aktivitesi idrar fosfor atilimini arttirarak
hipofosfatemiye neden olmaktadir. Bu durum ¢ogunlukla gegici olarak gzlenmekte, fakat kemik saglig tizerine olumsuz etkileri
ile ciddi komplikasyonlara yol agabilecegi de bildiriimektedir. Ferrik karboksimaltoz tedavisi sonrasi hipofosfatemi gelisen
proksimal renal tubuler asidoz (pRTA) tanili hastamizi sunmaktayiz.

Olgu: Proksimal renal tubular asidoz tanisiyla takipli 20 yasinda kiz hasta ginliik 36 g sodyum bikarbonat, 40 mEq potasyum
sitrat, hipotiroidi sebebiyle levotiroksin sodyum, migren profilaksisi i¢in valproik asit, major depresyon nedeniyle sertralin
kullanmakta ve d vitamini profilaksisi almaktaydi. Band keratopatisi nedeniyle kornea nakli olma 6ykiisii mevcuttu. Hastaya demir
eksikligi anemisi nedeniyle tek doz 500 mg ferrik karboksimaltoz tedavisi uygulanmasi sonrasi birinci hafta poliklinik kontroliinde
serum fosfor seviyesi 2 mg/dl (3.1-6mg/dl) olarak izlendi. Hastanin uzun siiredir stabil olan kan bikarbonat degerlerinin,
tedavilerine devam edilmesine ragmen, IV demir tedavisi sonrasinda 14.4 mmol/L diizeyine kadar dustugi gorilda. Hastaya 1000
mg/gilin elemental fosfor baslanarak oral bikarbonat tedavisi arttirildi. Takiplerinde oral fosfor replasmanina ragmen fosfor
seviyelerinde 0.8 mg/dl'ye kadar disis izlendi. Oral fosfor replasmani 2000 mg/giin olarak arttirildi. Tedaviye oral kalsitriol
eklendi. Hastanin oral fosfor replasman baslangicinin 3. ayinda ve oral kalsitriol tedavisinin birinci ayinda fosfor seviyelerinde
normallesme izlenerek hastanin oral fosfor ve kalsitriol tedavileri kesildi. Hasta stabil kan gaz, elektrolit ve fosfor degerleri
altinda izlenmektedir.

Sonug: Ferrik karboksimaltoz tedavisi verilen hastalarda hipofosfatemi gelisebilmektedir. Hastamizda fosfor degerleri oldukg¢a
uzun siire disiik seyretmistir ve tehlikeli olan 1 mg/d! sinirinin altina indigi gorlmustir. Bu durum 6zellikle pRTA tanili hastalarda
ferrik karboksimaltoz tedavisinin kullaniminda oldukga dikkatli olunmasi gerektigini ve miimkiinse kullaniimamasi gerektigini
distindirmustdr.

Anahtar Kelimeler: Ferrik karboksimaltoz, hipofosfatemi
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[P-065]
Kronik Bobrek Yetersizligi Tanili Hastalarda Kan ve idrar Isi Sok Protein Diizeyleri ile Bébrek islev Kaybi
Arasindaki iliskinin Degerlendirilmesi

Zeynep Nagehan Yiiriik Yildinm', Sebahat Usta Akgiil®, Harika Alpay?, Bagdagiil Aksu?, Fatma Savran Oguz?, Aysel Kiyak®, Nurver
Akinci®, Sevgi Yavuz®, Giil Ozcelik®, Asuman Gedikbasr’, ibrahim Gokce3, Nese Ozkayin®, Nurdan Yildiz3, Cemile Pehlivanogiu’,
Niliifer Gknar®, Seha Saygil'®, Sebahat Tiilpar", Nuran Kii¢iik”, lImay Bilge®, Mehmet Tasdemir', Ayse Agbas*, Ahmet Dirican™,

Sevin¢ Emre', Ahmet Nayir', Alev Yilmaz'

'istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD

*istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji AD

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD

4Saglik Bilimleri Universitesi, Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi

5Saglik Bilimleri Universitesi, Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi
®saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefrolojisi

’Saglik Bilimleri Universitesi, Bakirkdy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Biyokimya
®Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD

Saglik Bilimleri Universitesi, Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi

“istanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD

"'Saglik Bilimleri Universitesi, Bakirkdy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, ocuk Nefrolojisi
Saglik Bilimleri Universitesi, Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi

BKog Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD

*“istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik AD

Giris-Amag: Is1 sok proteinlerinin (HSP) ana fonksiyonlari protein yapisini restore ederek hiicre yasamini stirdiirmeye katkida
bulunmaktir. Normal durumlarda da bulunan bu molekdler saperonlar termal, oksidatif, osmotik, iskemik ve toksik durumlarda
artar Kronik bébrek yetersizligi’nde (KBY) HSP'ler ile ilgili calismalar oldukga sinirlidir. Bu ¢alismada HSP’lerin KBY tanili
cocuklarda bébrek islev kaybinin ilerleyisindeki rollini arastirmak amaglanmistir.

Hastalar ve Metod: Yiiz yirmi KBY tanili gocuk hasta ve 60 saglikli ocuk ¢alismaya alindi. Hastalar 36 ay boyunca takip edildi.
Hastalardan yilda bir kez olmak tizere toplam (i kez kan ve idrar érnekleri alindi. Serum ve idrar HSP27, HSP40, HSP47, HSP60,
HSP70, HSP72, HSP9O ve serum anti-HSP60, anti-HSP-70 diizeyleri ELISA yéntemi ile ¢alisildi.

Sonuglar: Hasta grubu birinci yil ve kontrol grubu karsilastirildiginda serum(s) HSP27, sHSP40, sHSP47, sHSP60, sHSP70, sHSP72,
sHSP9o, Anti-HSP60 ve AntiHSP70, idrar (i) HSP27, iHSP40, iHSP47, iHSP60, iHSP70, iHSP72 ve iHSP9o, iHSP27/kr, iHSP40/kr,
iHSP47/kr, iHSP60/kr, iHSP70/kr, iHSP72/kr ve iHSP9o/kr hasta grubunda yiiksek bulundu (p<0.05). sHSP72, sHSPgo degerleri
agisindan hasta grubu 1. yil 6rnekleri ve kontrol grubu agisindan fark saptanmadi (p>0.05).Hasta grubunda 1, 2 ve 3. yil serum
ornekleri karsilastirildiginda HSP47, HSP60’nin yillar icinde anlamli olarak diistligi, HSP9o’in yillar icinde anlamli olarak arttigl,
HSP70 ve Anti-HSP60’in 3. yilda artig gosterdigi, HSP72’nin ikinci yil ilk yila gore artis gosterdigi, Giclincii yilda ikinci yila gore
azalma gosterdigi, HSP27, HSP40 ve Anti-HSP70’in ise yillar icinde anlamli degisiklik géstermedigi goriildi Hasta grubunda 1, 2 ve
3. yil 8rnekleri idrar HSP degerleri agisindan karsilastirildiginda iHSP27, iHSP40, iHSP47, iHSP60 ve iHSP72’nin yillar icinde diistigd,
iHSP70’in ikinci yil degerinin birinci yila gére disiik oldugu, tglincl yilda ikinci yila gore artis gésterdigi, iIHSP9o’in tiglinci yil artis
gosterdigi saptandi. iHSP27/kr ve iHSP60/kr degerlerinin yillar icinde diistiigu, iHSP9o/kr degerlerinin yillar icinde artis gosterdigi
saptand. iHSP47/kr birinci yil degerinin ikinci ve ticlincii yila gére yiiksek oldugu, iHSP70/kr degerinin ikinci yilda ilk yildan daha
dusik, Gglincd yilda ilk yildan diisik, ikinci yildan yliksek oldugu, iHSP72/kr degerinin ilk yilda ikinci ve Gi¢lincii yila gore yiiksek
oldugu saptandi. iHSP40/kr degerlerinin ise yillar icinde istatistiksel olarak anlaml degisiklik géstermedigi saptandi. Serum HSP
degerlerinin birbiri ile, iHSP ve iHSP/kr degerlerinin birbiri ile glicll olarak korele oldugu saptandi.

Sonug: sHSP47, sHSP60, iHSP27/kr, iHSP60/kr, iHSP72/kr diizeylerinin yillar icerisinde kararli olarak azaldigy, anti-HSP60, anti-
HSP70, sHSP9o, iHSP9o/kr diizeylerinin ise yillar icerisinde kararli olarak artis gdsterdigi saptanmustir. Bu 6zellikleri ile s6zii gecen
parametreler KBY’de bobrek islev kaybinin ilerleyisini ngérebilecek biyobelirteg olarak kullanilabilir. Bu proje, TUBITAK 1001 -
Bilimsel ve Teknolojik Arastirma Projelerini Destekleme Programi tarafindan desteklenmistir.

Anahtar Kelimeler: KBY, Kronik bébrek yetersizligi
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[P-066]
Brakidaktili Mental Retardasyon Sendromlu (2q37 Delesyon Sendromu) Bir Olguda Fokal
Ksantograniilomat&z Pyelonefrit

Esra Nagehan Akyol Onder’, Mine Ozkol’, Nalan Nese®, Can Taneli, ipek Ozunan'
'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD, Manisa

*Celal Bayar Universitesi, Radyoloji AD, Manisa

3Celal Bayar Universitesi, Patoloji AD, Manisa

“Celal Bayar Universitesi, Cocuk Cerrahisi AD, Cocuk Urolojisi BD, Manisa

Giris: Ksantograniilomatdz pyelonefrit (KGP) renal parankimin inflamatuar hicreler ve lipid yiklt makrofajlarla hasarlanmasi ve
fibrozisi ile karakterli nadir bir hastaliktir. Posterior Uretral valv gibi konjenital rolojik malformasyonlara bagl Griner sistem
obstriiksiyonlari, nefrolitiyazis ve tekrarlayan iiriner sistem enfeksiyonlariyla birlikteligi siktir ve %92 si diffliz, %8 i fokal
yerlesimlidir. Brakidaktili mental retardasyon (BDMR) sendromu 2q37 genindeki delesyona bagl gérdliir ve tiim diinyada yaklasik
100 vakada tanimlanmistir. Sendrom obezite, yuvarlak ytiz, kisa boy, brakidaktili, konjenital kalp hastaliklari, atnali bébrek ve
renal kist gibi konjenital Grogenital malformasyonlar; otizm, mental retardasyon ve nébetlerle karakterizedir.

Bu olguda BDMR sendromu olarak da bilinen 2q37 delesyonlu KGP'li bir hastay sunuyoruz.

Olgu: Dis merkezde midfasial hipoplazi, asagl doniik alt dudak, mikrooftalmi, frontal basiklik ve brakidaktili gibi dismorfik
bulgulari olan, kromozom analizinde 2q37 delesyonu saptanarak BDMR sendromu tanisi almis 3 yasinda kiz hasta kusma ve ates
sikayeti ile hastanemize bagvurdu. Muayenesinde 39°C ates, sag kostovertebral a¢i hassasiyeti mevcuttu ve sag bébrek iliak
fossaya kadar ele geliyordu. Laboratuvar tetkiklerinde I6kositoz (27500/mm3), akut faz reaktanlarinda (AFR) yiikseklik mevcuttu.
idrar kiiltiriinde Gireme olmadi, kan kiiltiiriinde E. Coli iiremesi oldu. Hastaya IV antibiyoterapi baslandi. Tedavisinin 4. giiniinde
atesi dlismeyen ve AFR hala yiiksek seyreden hastanin Griner sistem ultrasonografisinde (USG) at nali bébrek, sag bobrekte evre
4 hidronefroz, sag lreter dilatasyonu, sag toplayici sistem dilatasyonu, sag tireteropelvik darlik (UPD) saptandi. Tc-g9gm DMSA'da
sag bdbrek nonfonksiyone olarak saptandi (Resim 1A). IV antibiyotige ragmen atesleri diismeyen hastaya nefrostomi kateteri
takildi, 600 ml pliy bosaltildi, UPD nedeniyle kateter birakildi. Takibinde atesi diisen ve AFR gerileyen hasta yatisinin 21. gliniinde
taburcu edildi. Hasta taburculugunun 1. ayinda ates ve nefrostomi kateterinden pliy gelmesi sikayeti ile tekrar yatirildi. Beyaz
kiiresi 24000/mm? ve AFR yiiksek saptandj; idrar, nefrostomi ve kan kiiltiirleri génderilerek IV ampirik antibiyoterapi baslandi.
Kiltlirlerinde Gireme olmadi. Antibiyoterapiye ragmen hastanin kliniginde diizelme olmadi. Nefrostomi kateteri degistirildi, 200
ml pily bosaltildi, kateter kiiltiiriinde Candida albicans (iremesi oldu, IV antifungal eklendi. Tedavisinin 18. giiniinde atesleri
gerilemeyen ve I6kositozu devam eden hastanin trifazik abdominal BT’sinde parankim fonksiyonu saptanmadi (Resim 1B). Bunun
Gizerine pediatrik cerrahi tarafindan heminefrektomi yapildi. Postoperatif 2. glinden itibaren atesi diist{, beyaz kiire ve AFR
normale déndi. Hastanin nefrektomi materyalinde sag bébrek 25,2 gr agirlikta, 6,5x4x3 cm ve dis ylizeyi lobiile gériinimdeydi
(Resim 1C). Doku mikroskopisi kronik interstisyel nefrit zemininde fokal ksantogranilomat&z nefrit ile uyumlu olarak saptandi
(Resim 1D). Hasta halen klinigimizde komplikasyonsuz olarak izlenmektedir.

Sonug: BDMR sendromu nadir bir hastaliktir. Literatiirde tanimli yaklasik 100 vaka mevcuttur, %11 hastada renal kistler, at nah
bdébrek, hipospadias, hipoplastik gonadlar gibi genitoliriner anomalileri saptanmistir. Bu vaka literatiirde koinsidental de olsa
BDMR sendromu ve fokal KGP birlikteligi saptanan ilk vaka olmasi agisindan énemlidir. Bu hastada at nali bébrek ve UPD
birlikteligi direngli enfeksiyon ve KGP igin zemin hazirlamis olabilir. Renal apselerde tedaviye diregli durumlarda KGP akilda
tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Brakidaktili mental retardasyon sendromu, Ksantograniilomatdz pyelonefrit
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[P-067]
Renal Transplantasyon Sonrasi Sinakalset ile Tedavi Edilen Bir Tersiyer Hiperparatiroidi Olgusu

Ozde Nisa Tiirkkan, Zeynep Nagehan Yiiriik Yildirim, Alev Yilmaz, Emine Ozlem Cam Delebe, Ayse Pinar Géksu Cetinkaya, Hiiseyin

Adil Oner, Ahmet Nayir
istanbul Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklarn AD, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Hiperparatiroidi kronik bobrek hastaliklarinda sik goriilen metabolik bir komplikasyondur. Basaril bir bobrek nakli sonrasi
parathormon seviyelerinde diizelme beklenmektedir, ancak bazi hastalarda tersiyer hiperparatiroidi bébrek transplantasyonu
sonrasl da devam edebilmektedir. Bu durum renal transplantasyon sonrasi 1. yilda % 17-50 arasinda goriilebilmektedir. Tersiyer
hiperparatiroidi ve persistan hiperkalsemi nakil hastalarinda renal allograft disfonksiyonu ve greft kaybi olusturabileceginden
oldukga 6nemlidir ve nakil sonrasi 5 yillik siire icinde gelisen kemik kiriklart icin major bir risk faktoriidir. Sinakalset paratiroid
bezindeki kalsiyum reseptdrlerini sensitize ederek parathormon seviyelerini diistiriir. Sinakalset ile tedavi edilen 16 yasinda bir
tersiyer hiperparatiroidi olgumuzu sunmaktayiz.

Olgu: Sag renal agenezi, sol hipoplazik bébrek nedeniyle son dénem bébrek yetersizligi gelisen hastaya alti yasinda periton
diyalizi baglandi. Alti yil periton diyalizi uygulanan hastaya 12 yasinda iken anneden renal transplantasyon uygulandi.
Transplantasyon sonrasi kreatinin seviyeleri 0.8-0.9 mg/dl arasinda izlenmekteydi. Nakil sonrasi 12. ayinda serum kalsiyum
seviyelerinin 10.4 mg/dl Gizerinde izlenmesi lizerine yapilan paratiroid ultrasonografisinde 16x6x8 mm ebadinda paratiroid
adenom saptandi. Nakil sonrasi takiplerinde hiperkalsemi persiste etmekte ve paratiroid hormon seviyeleri 160 pg/ml olarak takip
edilmekteydi. Hastanin nakil sonrasi 43. ayinda hastaya sinakalset tedavisi 0,43 mg/kg/giin olarak baslandi. Kademeli olarak
sinakalset dozu arttirilan hastanin tedavinin 1. ayinda serum kalsiyum seviyesi 8.7 mg/dl olarak saptaniimasi tizerine hastaya oral
kalsiyum karbonat 50 mg/kg/gtin olarak baglandi (Tablo 1). Sinakalset tedavisinin 4. ayinda PTH seviyesi 23,3 pg/ml olarak
saptanmasi lizerine hastanin oral kalsiyum replasmani ve sinakalset tedavisi kesildi. Sinakalset tedavisi siiresince en yiiksek
kreatinin seviyesi 1 mg/dl olarak izlendi ve ek bir komplikasyon izlenmedi.

Sonug: Bébrek nakli sonrasi izlenen tersiyer hiperparatiroidi ve persistan hiperkalsemi durumunda sinekalset kullanimi ile basarili
sonuglar alinmaktadir. Sinakalset tedavisi bu tiir hastalarda komplikasyonu yiiksek olan cerrahi tedaviye olan ihtiyaci da ortadan
kaldirabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hiperparatiroidi, Sinakalset
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[P-068]
infantil Sistinoziz ve Fertilite; Olgu Sunumu

Ozde Nisa Tiirkkan, Zeynep Nagehan Yiiriik Yildirim, Alev Yilmaz, Emine Ozlem Cam Delebe, Ayse Pinar Géksu Cetinkaya, Hiiseyin

Adil Oner, Ahmet Nevzat Nayir
istanbul Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklarn AD, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Sistinozis 100.000-200.000'de 1 goriilen otozomal resesif gecisli nadir bir genetik hastaliktir.

Sisteamin tedavisiyle beraber infantil sistinozis hastalari erigkin yasa ulasabilmekte ve fertilite adolesan hastalar igin bir
bilinmeyen olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Farelerde yapilan bir calismada sisteaminin disi fertilitesine ve erken embriyogenez
Gizerine olumsuz etkisi olmadig gosterilmistir. Nadir olarak ¢ocuk sahibi olan kadin sistinozis hastalari bildirilmektedir. Sistinozis
tanisiyla takip edilen gebelik stirecinde sisteamin kullanan bir olgumuzu sunuyoruz.

Olgu: Bir yaginda infantil sistinozis tanisi alan hasta bu tarihten itibaren sisteamin tedavisi altinda izlenmistir. Onbir yasinda son
dénem kronik bébrek yetersizligi nedeniyle hemodiyalize baslandi ve onalti yasinda canli vericiden (anne) renal nakil uyguland.
Yirmibes yasinda ilk greftini kaybeden hastaya ikinci kez canli vericiden (baba) renal nakil uygulandi. ilk mensturasyon kanamasini
17 yasindayken goren hastanin menstrual déngsiiniin 30 giinde bir ve diizenli oldugu gézlendi. Boyu 130 cm, tartisi 30 kg olan
hastamiz hipotiroidisi sebebiyle levotiroksin sodyum ve renal nakil olmasi sebebiyle immunsupresif olarak takrolimus,
mikofenolat mofetil, prednizolon ve infantil sistinozis nedeniyle oral sisteamin (4X600omg) kullanmaktaydi. Hasta topikal
sisteamin kullanmamaktaydi. Hastamizin 1 diistikle sonlanan gebeligi mevcuttu. Cocuk sahibi olma istegi nedeni ile hastamizin
mikofenolat mofetil tedavisi kesilerek gebeligi planlandi. Mikofenolat mofetil tedavisinin kesilmesinden 6 ay sonra 26 yasinda
spontan gebe kalan hastanin gebeligi siiresince aldig1 diger tedavilere devam edildi. Gebeligi esnasinda ek bir sikinti saptanmayan
hasta G2P1A1 olarak C/S ile 34. gestasyon haftasinda 44cm 2120 gram erkek bebek diinyaya getirdi.

Sonug: Literatiirde az sayida ¢ocuk sahibi olan sistinozis hastalari bildirilmektedir. Bu hastamiz gebelik sirasinda sisteamin
kullanimina devam etmis ve saglikli bir bebek diinyaya getirmistir. Sistinozis tanisiyla takip edilen hastalarin fertilite acisindan
takibi ve gebelik ve ilag kullanimi agisindan daha ¢ok ¢alisma ve bilgi birikimine ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: fertilite, sistinozis
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[P-069]
Nefrotik Sendromlu Cocuklarda Trombosit Sayisi, Ortalama Trombosit Hacmi ve Nétrofil/Lenfosit
Oraninin Klinik Onemi

Stikran Keskin G6zmen
SBU izmir Dr Behget Uz Cocuk Saghgi ve Cerrahisi EAH | Cocuk Nefroloji Klinigi

Giris-Amag: Calismamizda nefrotik sendromlu (NS) ¢ocuklarin atak ve remisyon dénemlerinde trombosit sayisi, ortalama
trombosit hacmi (MPV) ve nétrofil lenfosit oranlarinin (N/L) degerlendirilmesi amaglanmustir.

Materyal-Metod: Steroid yanitl NS tanisi ile izlenen olgular NS atak ve remisyon dénemlerinde degerlendirildi. Olgularin atak
sirasinda (steroid tedavisi baslanmadan 6nce) ve remisyon siirecinde (streoid tedavisi altinda) iken rutin idrar bakisinda protein
varligl, spot idrarda mikroprotein/kreatinin orani (MP/Cr), 24 saatlik idrarda mikroprotein atilimi, hemogramda I6kosit (WBC),
nétrofil (N), lenfosit (L), monosit (M), eosinofil (E), tormbosit (T) sayilari, N/L orani, MPV, PCT, kirmizi hiicre dagilim genisligi
(RDW), sedimantasyon ve serum reaktif protein (CRP) degerleri kaydedildi.

Sonuglar: 38 olgunun 108 atagi degerlendirildi. Olgularin 10’u (%26.3) kiz, 28’i erkek (%73.7) idi. Olgularin yas ortalamalari
94.0+45.7 ay olarak saptandi. Atak sirasinda ortalama trombosit sayisi 373000+103000, MPV 9.5+8.5 ve N/L orani 1.5+1.3 olarak
saptandi. Remisyon sirasinda prednisolon (40 mg/m2/giinasiri) tedavisi aliyor iken ortalama trombosit sayisi 422000+119000, MPV
8.4+0.9 ve N/L orani 1.921.6 olarak saptandi. Atak sirasinda saptanan degerler ile karsilastirildiginda remisyondaki ortalama WBC,
notrofil, lenfosit, monosit ve trombosit sayisinin, N/L oranin ve PCT degerinin atak ortalamalarina gére anlamli derecede yiiksek
oldugu saptandi (siraslyla p=0.001; p=0.001; p=0.001; P=0.001; p=0.001; p=0.006; p=0.030). Atak sirasinda saptanan ortalama
eozinofil, sedimentasyon ve CRP degerlerininin ise hastanin remisyona girmesi ise anlamli derecede disttigi belirlendi (sirasiyla
p=0,001; p=0,001; p=0,005). Bunlara karsin ortalama PDW, MPV degerleri ile Monosit/Lenfosit oraninin atak ve remisyon sirasinda
benzer oldugu (sirastyla p=0,058; p=0,183; p=0,866) saptand.

Tartisma: Kogyigit ve arkadaslari tarafindan primer NS tanili eriskin olgularda yapilan bir calismada MPV ve CRP degerlerinin
remisyon ve parsiyel remisyon gruplarinda birinci yil sonunda bazalden daha diisiik oldugu, direncli grupta ise MPV degerlerinin
yliksek ve proteindriile iliskili oldugu saptanmustir. Giilleroglu ve arkadaslari tarafindan yapilan bir baska ¢alismada steroid yanitlh
ve diregli NS’lu ¢ocuklarin trombosit sayilari saglikli cocuklardan; steroid direncli NS grubunun trombosit sayilari ise steroid yanitl
NS grubuna gére daha yiiksek bulunmustur. Ayni ¢alismada MPV degerleri aktif periyottaki NS olgularinda saglikli kontrol
grubuna gore disiik saptanmis ve MPV degerlerinin NS’lu olgularda steroid direnci ve prognozda kullanilabilecegi sonucuna
varilmistir. Calismamizda literatiirden farkli olarak N/L orani ve trombosit sayisinin remisyonda daha yiiksek oldugu, MPV
degerlerinin ise NS atak ve remisyon dénemlerinde degismedigi saptanmistir. Bu bulgularin olgularin remisyondaki degerlerinin
steroid tedavisi altinda iken alinmast ile iligkili olabilecegi diistinilmiistiir. Ayrica galismamizda steroid direngli NS tanili olgular
degerlendiriimediginden karsilastirma yapilamamistir.

Anahtar Kelimeler: nefrotik sendrom
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[P-070]
Primer idiopatik Nefrotik Sendromlu Hastalarin Bébrek Biyopsilerinde interlokin-13 Varligi Ve Steroid
Cevabi Arasindaki iliski

Hiilya Tirkmen', Selguk Yiiksel', Nagihan Yalgin®
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Denizli
*Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji BD, Denizli

Amacg: Cocukluk caginda sik gériilen idiopatik nefrotik sendromlarin (iNS) biiyiik bir cogunlugunu minimal degisiklik hastalig
(MDH) ve fokal segmental glomeruloskleroz (FSGS) olusturur. MDH biiyiik oranda (%95) steroide yanit verirken FSGS’de bu oran
cok distiktir (%20). Klinisyenler genellikle steroide verilen yanita gore hastaligin MDH veya FSGS olabilecegi konusunda 6n
degerlendirme yapmakta ve ¢ogunlukla da steroide yanit vermeyen gruba FSGS olabilecegi i¢in biyopsi yapmaktadirlar. Bununla
birlikte steroid direncli hastalarin bir kisminda biyopsi materyallerinde FSGS bulgusu lezyon fokal oldugu icin tespit
edilememektedir. Oysa ki, bu hastalarin glomeriillerinde daha 6nceden basglayan molekiiler ve protein diizeyinde degisikliklerin
var oldugu zaten bilinmektedir. interldkin-13 (IL-13) son yillarda iNS hastalarinin serum érneklerinde yapilan alismalarda &nem
kazanmug bir sitokindir. Bu ¢calismada hastaligin baslangicinda bébrek dokusunda IL-13 diizeyindeki degisikliklerin steroid yanrtini
belirlemedeki etkinligini arastirmayi hedefledik.

Yéntem: Klinigimizde INS tanisi alip bébrek biyopsisi yapilmis 46 hastanin biyopsi materyalleri yeniden hazirlandi ve anti IL-3 ile
immiinhistokimyasal boyanma &zellikleri gérsel derecelendirme sistemi kullanilarak 151k mikroskobunda karsilastirildi
(o=boyanma yok, 1=hafif hissedilebilir boyanma, 2=orta derecede boyanma, 3=gii¢lii boyanma) (Sekil 1). Hastalarin demografik
ozellikleri (biyopsi endikasyonu, steroid yanit, ilave immunsupresif tedavileri, son durumu, ek hastaliklari, laboratuvar degerleri,
komplikasyonlarr) kayit edildi ve hastalar steroid yanitina gére iki gruba [yanit verenler (steroid bagimlilar dahil) ve vermeyenler]
ayrildi. Hasta gruplari icin iINS olmayan ancak izole proteiniirisi olan ve bébrek biyopsisi yapilmis hastalardan kontrol grubu
olusturuldu. Biyopsi materyallerinin negatif anti IL-13 boyanim kontroli icin de baska nedenlerle nefrektomi yapilip proteinirisi
olmayan hastalarin saglam bébrek dokulari kullanild.

Bulgular: Hastalarin kiz-erkek orani 1:1, yas ortalamasi 10,1+4,4 saptandi. Steroid cevabina gére 22 hasta (%47,8) steroid direngli
nefrotik sendrom (SRNS), 16 hasta (%34,8) steroid duyarli nefrotik sendrom (SSNS) olarak gruplandirildi. izole proteiniiri grubu
olarak 8 (%17,4) hasta alindi. incelenen glomeriil sayisi her hasta icin 19211 idi. Hastalardan 16’sinin (%34,8) patolojisi FSGS ile
uyumlu iken geri kalan 30 (%65,2) hastanin bobrek biyopsisi normal bulgular ya da nonspesifik degisiklikler icermekteydi. Anti IL-
13 ile immunhistokimyasal boyanma 21 (%45,7) hastada ‘0’, 18 (%39,1) hastada ‘1+’, 7 (%15,2) hastada ‘2+’ olarak degerlendirildi.
Hi¢bir hastada ‘3+” boyanma olmadi. 2+’ boyanma olan hastalarin tamami SRNS grubunda idi (Tablo 1).

Sonug: Calismamizda anti IL-13 boyanmiminin SRNS grubunda daha yogun oldugu gériildii (Tablo 1). Onceki calismalarda MDH’da
serumda IL-13 varlig1 ya da gen ekspresyonunda artis saptandig bildirilmektedir. Anti IL-13 imm{n sistemdeki rolii geregi;
makrofaj aktivasyonunda klasik yolda inflamatuar etki gosterirken, alternatif yolda ise inflamasyonu kontrol etme, doku onarimi
ve fibrozis gelisimini tetiklemektedir. Onceki calismalardan farkli olarak SRNS grubunda daha yogun boyanma olmasi doku
diizeyindeki fibrozisin baslangici ile ilgili olabilir. Bu ¢alisma INS’da tedavi yanitinin aynminda IL-13’tin etkinligini aydinlatmak ve
FSGS’de morfolojik bulgular baslamadan &nce doku diizeyindeki IL-13 degisiminin belirlenmesinde ileride yapilacak ¢alismalar igin
yol gosterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: interl6kin-13, Nefrotik Sendromda Steroid yaniti
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[P-071]
iseme Sonrasi Rezidii Degerlendirilmesinde Uroflov ve inoflov Cihazlarinin Karsilastiriimasi

Gonca Kog', Ebru Yilmaz®
'S.B.U.Dr. Behcet Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Bslimd, izmir
*S.B.U.Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélim, izmir

Giris: iseme sonrasi rezid(j, alt triner sistem disfonksiyonu (AUSD) olan olgularda en énemli non-invaziv prognostik belirtectir.
Ayrica AUSD olmayan olgularda da idrar yolu enfeksiyonu icin en 6nemli risk faktérleri arasindadir. Uroflovmetri sonrasinda
degerlendirilen rezidii idrar miktari, hastanin laboratuvar ortaminda iseme yapmak durumunda olmasi ve mahremiyetinin
korunamamasi nedeni ile yanlis lctilebilmektedir. Akilli Groflovmetri cihazi olarak piyasaya sirilen inoflovmetri cihazi (Uroscan
Inoflow Kisisellestirilebilen Akilli Uroflowmetri Sistemi, Aymed, Turkiye) ise hastanin tetkiki kapali bir ortamda
gerceklestirebilmesine olanak saglamaktadir. Dolayisiyla hastanin tetkik sirasinda dis ortamdan etkilenmesini ve yanlis rezidi
idrar 6lglimiinii engelleyebilmektedir. Calismamizda, iiroflov ve inoflov cihazlari ile gergeklestirilen Groflowmetri sonrasinda
rezidii idrar voliimi ayri ayn 6lglilerek, iki cihazin karsilastinimasi amaglanmustir.

Materyal-Metod: Calismamizda hastanemiz Nefroloji Klinigi biinyesindeki Urodinami Laboratuvarinda tiroflov ve inoflov cihazlari
ile troflowmetri yapilan 48 hasta degerlendirilmistir. Hastalara ayni giin i¢erisinde &nce gravimetrik roflov, sonra inoflov
cihazlaryla Groflowmetri uygulanmistir. Her iki degerlendirme sonrasinda ¢ocuk radyoloji uzmani tarafindan ultrasonografi cihaz
ile rezidii idrar miktar 6lgiilmustdr.

Bulgular: Hastalarin 16’s1 erkek, 32’si kiz olup, ortalama yas 8.7%3.1 (4-17 yil araliginda) yil idi. iseme sonrasi rezidii miktarlan
ortalamasi iiroflov sonrasi 23.18+23.85 ml, inoflov sonrasi 6l¢iimiinde 28.86+27.14 ml idi (paired t test, p=0.18). Uroflov ve inoflov
ile yapilan tiroflowmetri sonrasi saptanan rezidii degerleri icin Pearson korelasyon testi uygulandiginda iki test arasinda
istatistiksel olarak anlamli pozitif korelasyon oldugu (rp (8)= 0.35, p= 0.015) goriildi. Erkek ve kizlar ayri ayri degerlendirildiginde,
her iki cinste iki yontem sonrasi degerlendirilen rezidiiler arasinda anlamli fark olmadigi ( erkekler icin ortalama rezidii voliim 25.2
ml ve 37.7 ml, p=0.276; kizlar i¢in ortalama rezidu idrar voliim 22.9 ml ve 20.6 ml, p=0.462) saptand.

Sonug: inoflov ve iiroflov cihazlari ile gerceklestirilen tiroflowmetri sonrasi rezidii idrar voliimi degerlendirmesinde, iki tetkik
arasinda pozitif korelasyon saptanmis olmasi isemenin dig uyaranlardan etkilenmemesi ve mahremiyetin korunmasi nedeniyle
inoflov cihazinin avantajl oldugunu vurgulanmistir.

Anahtar Kelimeler: rezidi idrar, Groflow
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[P-072]
idiyopatik Nefrotik Sendromlu Cocuklarda Siklosporin A Tedavisinin Etkinligi

Fatma Mutlubas', Gékgen Erfidan’, Eren Soyaltin', Demet Alaygut', Secil Arslansoyu Camlar’, Onder Yavascan®#, Belde Kasap
Demir?

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

3istanbul Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

#istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: idiyopatik Nefrotik Sendrom (INS), kortikosteroidler ile tedavi edilebilen ancak siklikla tekrarlarla seyreden ya da steroide
bagimlilik veya direng gosteren bir hastaliktir. Siklosporin A’nin (CsA) INS’de kullanimi, glomertiil bazal membraninin Gzerine
olumlu etkileri nedeniyle kabul gérmiistiir. Bu ¢alismada, CsA’nin INS’un remisyonu lizerindeki etkinligi arastinlmistir.
Materyal-Metod: Calismaya Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Uygulama ve Arastirma Merkezi Cocuk Nefroloji
Merkezi’nde INS tanisi ile izlenen ve izlemde CsA kullanilan 36hasta alindi. Hastalarin demografik ve klinik verileri, atak sayilari,
aldiklari tedaviler ve tedavi yanitlari retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuglar: Hastalarin yas ortalamasi 13.26+4.56 yil, INS tani yas ortalamalari 4.61£3.39 yil, hastalik siireleri 8.64+4.67 yil olup
ortalama izlem siireleri 7.58+4.79 yil idi. Cinsiyet(E/K, 20/16) benzerdi. Hastalari steroide verdikleri yanita gére calisma basinda
steroide hassas (SSNS;n=32) ve direncli (SDNS;n=4) olarak degerlendirildi.Calisma sonunda hastalarin oranlari SBNS, SANS ve
SDNS olarak sirasiyla %72.3, %2.7 ve %25 oldugu gériildi. Calisma baginda ort. serum albumin, ort.idrar proteiniri degerleri anlamh
olarak ¢alisma sonunda degisim gostermis olup, ort. GFR ile serum kreatinin degerlerinde fark saptanmadi. Hastalarin 34°i
baslangicta bébrek biyopsisi ile degerlendirilmis olup %56 hastada minimal lezyon hastaligina ait bulgular gézlendi. izlemde
biyopsi 18 hastada gézlenirken burada goze ¢arpan fokal segmental glomeriiloskleroz oraninin %11.8’den %50’ye yiikselmesi idi.
Hastalarin baslangi¢ biyopsilerinde %47 oraninda IgM birikirken bu olgularin %81’nin SBNS klinigi sergiledigi goriildi. Calisma
boyunca 29hastada (%80.6) CsA ile remisyon saglandi. Siklosporin ortalama kullanma sliresi 57.03+40.1 ay olarak hesaplandi.
Remisyonda 5 hastada CsA kesildikten sonra 3’tindeNS tekrari olurken CsA yan-etki nedeniyle 2hastada tamamen kesildi.
Siklosporin disi tedaviler siklik sirastyla siklofosfamid (n=10), mikofenolat-mofetil(n=5), ritiiksimab(n=5), mendozaprotokolii(n=2),
takrolimus(n=1) olup cogunlugu SDNS’lu hastalarda(%62) kullanilmisti. Angiotensin-dénistiriicti enzim-inh(ACE-inh) ve/veya
anjiotensin-reseptor blokorleri(ARB) 25 hastada ek-tedavi olarak kullanildi. Siklofosfamid sonrasi ataksiz kalma stiresi 13.31£8.1 ay
iken Mendoza ile remisyon saglanamadi. iki hastada MMF ile yanit gdzlenirken, rituksimab 1 hastada yanitsiz diger hastalar halen
izlemde olup takrolimus CsA’ya yanit gézlenen ama yan etki ile kesilen tek olguda tam remisyon sagladi. Hicbir hastaya renal
replasman tedavisi uygulanmadi. Hastalarin yillik atak sayilari, calisma boyunca ort.1,27+1.12 iken CsA kullanimi sonrasi 0.77£0.77
olup istatistiksel olarak fark anlamli idi (p=0.018). Bobrek biyopsi sonuglarina gére yapilan degerlendirmede ise IgM birikimi olan
hastalarin ort. yillik atak sayilari 1.46%1.33 den CsA kullanimi sonrasi 0.66+0.57’e gerilemis olup IgM birikimi olmayan olgularda
toplam atak sayilari (0.98+0.79atak/yil) ve CsA sonrasi atak sayilari (0.74+0.79atak/yil) benzer olup IgM depolanmasi olan grupta
CsA’nin atak sikligina etkisi anlamliydi (p=0.07). CsA tedavisi ort. 57.03+40.1 ay ort CsA dozu 114+68 mg/g olarak hesaplandi.
Siklosporin tedavisi 6ncesi steroid kiimiilatif dozu (310 mg/kg) CsA tedavisi sonrasi kiimlatif steroid dozundan (286 mg/kg)
yliksek bulunsa da istatistiksel fark yoktu.

Tartisma: SiklosporinA tedavisi halen INS tedavisinde en sik basvurulan steroid disi immiinsupresif olup bu ¢alismada atak
sikligina olumlu etkisi oldugu &zellikle IgM depolanmasi olan ve SBNS olgularinda kullaniimaya devam gerektirdigi bir kez daha
vurgulanmistir. Yan etki ve steroidden kurtulma tizerine olumlu etkileri icin daha genis sayida hasta iceren ¢alismalara ihtiyag
vardir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom, Siklosporin A
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[P-073]
idiyopatik Hiperkalsiiirili Cocuk Hastalarda Hidroklorotiyazid Tedavisi: Tedavi Etkinligi ve Yan Etkileri
Meral Torun Bayram', Anil Mert Ozcelik?, Gizem Yildiz, Salih Kavukcu', Alper Soylu'

'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, izmir

Amag: Hidroklorotiyazid (HCTZ) tedavisi 6zellikle idiyopatik hiperkalsiiiri (IH)'li ocuk hastalarda hiperkalsiiiriyi azaltmak icin sik
kullanilmaktadir. Ancak metabolik parametreler ve serum elektrolit diizeyleri tizerine olumsuz etkileri uzun yillardan beri
bilinmektedir. Burada HCTZ kullanan gocuk hastalarda tedavi etkinligi ve yan etkiler degerlendirilmistir.

Yéntem: Klinigimizde Ocak 2010-Aralik 2018 tarihleri arasinda iH tanisi izlenen ve HCTZ tedavisi kullanan hastalarin dosyalari
retrospektif olarak, tani yasi, ilag kullanim siiresi, tedavi 6ncesi ve sonrasi serum elektrolit, kan sekeri ve lipid diizeyleri ile idrar
kalsiyum seviyeleri agisindan degerlendirildi.

Bulgular: Toplam 44 (32 erkek) iH’li cocuk hastaya HCTZ tedavisi verilmisti. Ortalama ilag baglama yasi ve kullanim siiresi sirasi ile
81.34%45.74 ve 10.64+9.55 ay idi. Hastalarin 30 (%68)’una renal tas eslik ediyordu. HCTZ tedavisi ile hastalarin ortalama idrar
kalsiyum diizeyleri (mg/kg/giin) belirgin azalmis (7.84+2.65 vs 2.9+1.16, p<0.001) ve 37 (%84) hastada da idrar kalsiyum duzeyi
normale (<4 mg/kg/giin) gerilemisti. Ayrica renal tas ve IH olan hastalarin 11 (%37)'inde renal tas tedavi sonrasi izlenmemisti.
Hiperkalsitiri gerileyen hastalarin 18 (%48)inde tedavi kesildikten sonra hiperkalsitiri tekrarlamigti. Hastalarin tedavi 6ncesi ve
sonrasi serum elektrolit, kan sekeri ve lipid diizeyleri karsilastinldiginda ise sadece potasyum diizeyi tedavi sonrasi daha duistik
bulundu (4.36+0.43 vs 4.11+0.60, p=0.022). Ancak HCTZ tedavisi baglandiktan sonra hastalarin 2 (%5)'sinde hiperirisemi, 4
(%9)'tinde hipopotasemi, 5 (%11)'inde ise hiperlipidemi geligmisti.

Sonug: iH'li cocuk hastalarda HCTZ tedavisi idrar kalsiyum diizeyini azaltmada etkili bir tedavi olmakla birlikte, bu etki tedavi
kesildikten sonra biiyiik oranda gerilemektedir. HCTZ tedavisi alan iH'li gocuk hastalarda metabolik ve elektrolit bozukluklarina
sik rastlanmamakla birlikte, kan potasyum, urik asit ve lipid seviyelerine daha fazla dikkat edilmesi uygun olabilir.

Anahtar Kelimeler: idiyopatik hiperkalsitiri, hidroklorotiyazid
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[P-074]
Nadir Bir Bobrek Yetersizligi Nedeni; Nefronofitizi Benzeri Nefropati-1 (Nphpl1) Olgu Sunumu

Emine Ozlem Cam Delebe', Zeynep Nagehan Yiiriik Yildirim', Zeynep Ocak?, Esin Karakili¢ Ozturan?, Feyza Darendeliler?, Ozde
Nisa Tirkkan', Hiseyin Adil Oner', Ayse Pinar Goksu Cetinkaya', Alev Yilmaz', Ahmet Nayir'

‘istanbul Universitesi istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*jstanbul Universitesi istanbul Tip Fakaiiltesi, Gocuk Endokrinoloji BD, istanbul

3Yeni Yiizyll Universitesi Ozel Gaziosmanpasa Hastanesi Tibbi Genetik BD, istanbul

Giris: XPNPEP3 geninde otosomal resesif gegisli patojenik mutasyonlar, siliyopati grubunda yer alan nefronofitizi benzeri
nefropati-1 (NPHPL1) ile iliskilidir. Glomertiler lezyonlar olmaksizin tiibilointersitisyel degisikliklere bagh renal fonksiyonlarda
progresif bozulma ile karakterizedir. NPHPL1 hastalarinda ekstrarenal bulgular olabilir. ileri derecede etkilenmis bireylerde
mitokondriyal bir bozuklukla beraber kaslarda izole kompleks-1 aktivite eksikligi, epileptik nébetler, mental retardasyon,
hipertrofik/dilate kardiyomyopati gézlenebilir. Bazi hastalarda serebellar ataksi, kemik deformiteleri ve karaciger fibrozisi de
gorilebilmektedir. XPNPEP3 geninde homozigot mutasyon sonucu gelisen, KBY ve agir ekstrarenal bulgular ile seyreden az
sayida olgu bildirilmistir. Bu bulgulara ek olarak anti-tiroid antikorlari, anti-ovaryen antikorlar ve vitiligo ile kendini gésteren
otoimmiinite bulgulari mevcut olan XPNPEP3 geninde homozigot mutasyon saptanan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Anne ve babasi arasinda 1.derece kuzen evliligi olan 14 yas kiz hasta, 20 aylikken yiirliyememe ve nérolojik gelisim geriligi
nedeniyle basvurdugu hastanede serum kreatinin diizeyi yliksek saptaninca KBY tanisi almis. Dort yasinda takibimize alindiginda,
kreatinin diizeyi 1.2 mg/dl idi. Mental retardasyonu ve kazanilmis néromotor fonksiyonlarinin kaybi mevcuttu.
Ultrasonografisinde (USG) bilateral renal parankim ekojenite artisi, voiding sisteotireteografisinde (VCUG) de, sag bébrekte
grade 2, sol bébrekte grade 3 vesikolireteral reflii tespit edildi. izleminde ekokardiyografisinde (EKO) sol ventrikiil hipertrofisi
saptand. Spinal Manyetik Rezonans Grafisi (MRG) normal olan hastanin kraniyal MRG’ da sagda mezensefalon diizeyinde
lokalize genislemis perivaskiiler alanlar disinda 6zellik yoktu. Hastanin izleminde pesekinavarus deformitesi, eklem kontraktdirleri
gelisti. On Yasinda yiiziinde vitiligo ortaya cikti ve progresif ilerleyerek tim yiiz, boyun, gévde, sirt ve alt ekstremitelerine yayildi.
Onbir yasinda tiroid antikorlarinda pozitiflik saptandi. Endokrinolojik degerlendirmesinde puberte Tanner evre 2 idi. Hastada
primer over yetersizligi saptandi. Anti-adrenal antikor pozitifti. Oniki yasinda dilate kardiyomyopatisi gelisti (EF %58-60).

Erkek kardesinde de vitiligo, mental retardasyon (hafif-orta), epilepsi, eklem hareketlerinde kisitllik ve ad6lesan yasta baslayan
hizla artan dilate kardiyomyopati goriildii. Ayrica diger kiz kardesinde nérolojik bulgu olmaksizin 14-15 yaslarindan itibaren
kreatinin degerlerinde yiikseklik ( tGFR:55-60 ) saptandi. Hastanin ekzom dizileme verilerinin analizi sonucunda, XPNPEP3 geninin
6. ekzonunda 4 bp’lik homozigot c.931_934delAACA delesyonu tespit edilmistir. XPNPEP3 genindeki bu varyasyonun protein
fonksiyon kaybina neden oldugu ve bu protein yoklugunun otozomal resesif gecis gdsteren NPHPL1 ile iliskili oldugu
gozlenmistir. Benzer bulgulari olan erkek kardesi ve hastamizin tam ekzom analizi sonucunda XPNPEP3 geninde homozigot
olarak c.931_934 del p.(Asn 311Leufs*5) mutasyon saptandi. Hastamizin son kreatinin degerleri 2,6 mg/dl (tGFR: 18) saptand.
Hastanin aynt mutasyona sahip erkek kardesi 13 yasinda; dilate kardiyomyopatiye sekonder kalp yetersizligi tablosunda yogun
bakim izlemi sonrasinda eksitus oldu.

Sonug: Hastamizda literatiirde tanimlanmis hastalardaki bulgulara ek olarak otoimmiinite, vitiligo ve primer over yetersizligi
saptanmistir. Kardesinde de bu bulgularin olmasi vitiligo ve otoimmunitenin de bu mutasyon ile iliskili oldugunu
dustindirmektedir. Sonug olarak, ilerleyici nérolojik bozukluk, renal yetersizlik, vitiligo, kardiyomiyopati, endokrin bozukluklar
olan hastalarda NPHPL1 diistintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: nefronofitizi benzeri sendrom, otoimmiinite
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[P-075]
Lamb2 Gen Mutasyonu Saptanan Dért Hasta Ve D6rt Farkli Klinik Durum

Hiiseyin Adil Oner', Giiven Toksoy?, Zeynep Yiiriik Yildirm', Alev Yilmaz', Ozlem Cam Delebe’, Ayse Goksii Cetinkaya', Ozde Nisa

Tirkkan', Tugba Kalayci’, Ahmet Nevzat Nayir'
‘istanbul Universitesi istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
*istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik AD, istanbul

Giris: LAMB2 geni; hiicre adezyon, proliferasyon, farklilasma ve migrasyonda rolleri olan bazal membranlarin yapitasi Laminin
B2’yi kodlar. LAMB2'nin mutasyonlari konjenital nefrotik sendrom, okiiler ve nérolojik anormallikler ile karakterize bir hastalik
olan otozomal resesif gegisli Pierson Sendromuna neden olur ancak bazen daha hafif veya oligosemptomatik hastalik
varyasyonlari ile iligkili olabilir. Burada homozigot LAMB2 gen mutasyonuna sahip 4 farkli olgu ve olgularin 4 farkli klinik
prezentasyonu sunulmustur.

Olgu 1: On dokuz yasinda kiz hasta, 6 yasinda iken makroskobik hematiiri saptanmasi {izerine izleme alindi. Takibinde
makroskopik hemattiirisi diizelen ve tekrarlamayan ancak mikroskobik hematdirisi devam eden hastanin hematiiri etiyolojisini
saptamaya yonelik tetkiklerinde; idrar mikroskopisinde 15 eritrosit saptandi, eritrositlerin %70’i dismorfikti. B&brek fonksiyon
testleri normaldi. G6z muayenesi ve isitme muayenesi normaldi. Anne ve babasi arasinda 2,5 derece kuzen evliligi olan hastanin
hemattiri agisindan genetik analizi istendi. LAMB2 geninde ekzon 11’de homozigot c.1331>C (p.Val444Ala) mutasyon saptandi.

Olgu 2: Olgu 1in kiz kardesi olan 11 yagindaki kiz hasta lig yasinda iken mikroskobik hematdiri saptanmasi lizerine izleme alind.
Hematiiri etiyolojisini saptamaya ydnelik tetkikleride; tam idrar tetkikinde eritrosit + saptandi, idrar mikroskopisinde 5 ile 10
arasinda eritrosit goriildii. Bobrek fonksiyon testleri normaldi. Ablasi makroskobik hematiiri nedeniyle tarafimizca takipli
hastanin ablasinin genetik analizinde LAMB2 geninde homozigot mutasyon izlendi. Aile segregasyonu amaciyla hastamizdan
genetik analiz istendi. Hastamizda LAMB2 geninde ekzon 11’de homozigot c.1331>C (p.Val444Ala) mutasyon saptandi.

Olgu 3: Alti yasinda kiz hasta, 5 yasinda iken astim atak tanisiyla yogun bakim tinitesinde yatisi sirasinda nefrotik diizeyde
proteiniiri, hematiiri ve kreatinin yiiksekligi tespit edilmesi izerine takibe alindi. izleminde proteiniiri, hematiiri ve kreatinin
yliksekligi devam eden hastaya b&brek biyopsisi yapildi. Glomertillerde yaygin skleroz, tiibiilointerstisyel yaygin lipidik hiicreler,
medullada yogun iltihabi hiicre infiltrasyonu izlendi. Anne ve babasi arasinda 2 derece kuzen evliligi olan hastanin nefrotik
sendrom agisindan genetik analizi istendi. LAMB2 geninde homozigot c.970T>C p.(Cys324Arg) mutasyonu saptandi.

Olgu 4: On bir yasindaki erkek hasta 15 giinliikken yaygin 6dem ve idrar ¢tkarmama sikayeti ile bagvurdu. Proteindiri ve kreatinin
yliksekligi goriilmesi lizerine izleme alindi. Hastanin fizik muayenesinde yaygin 6deme ek olarak mikrokori izlendi. Kirk giinliikken
bdébrek yetmezligiile periton diyalizine baslandi. Anne ve babasi arasinda 2,5 derece kuzen evliligi olan hastanin genetik analizi
istendi. LAMB2 geninde homozigot c.1036+6_9delTGAG mutasyonu saptandi ve Pierson Sendromu tanisi konuldu. 8 yasina
geldiginde babadan bobrek nakli yapildi, nakil sonrasi 0,46 mg/dl 6lciilen serum kreatinin degerleri nakilden 2,5 yil sonra 0,53
mg/dl olarak izlenmekte.

Tartisma ve Sonuc: LAMB2'nin mutasyonlari tipik olarak konjenital nefrotik sendrom, okdiler ve nérolojik anormallikler (kas
glicstizligu, myasteni, gelisme geriligi dahil agir nérolojik ve gelisimsel defisit) ile karakterize bir hastalik olan otozomal resesif
gecisli Pierson sendromuna neden olur, ancak bazen daha hafif veya oligosemptomatik hastalik varyasyonlart ile iliskili olabilir.
Burada LAMB2 gen mutasyonuna sahip 4 farkli olgunun 4 farkli klinik prezentasyonu oldugu gérilmdstdr.

Anahtar Kelimeler: LAMB2 gen mutasyonu, proteiniri
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[P-076]
Adélesan Cagda Tani Konan Noérojen Mesane Gelismis Bir Spina Bifida Olgusu

Aynur Gencer Balaban, Sibel Yel, Ayse Seda Pinarbasi, Neslihan Giinay, ismail Dursun, Hakan Poyrazoglu, Ruhan Diisiinsel
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

Giris: Cocuklardaki nérojen mesane en sik néral tiip defektleri sonucu olusmaktadir. Bu cocuklarin bir kismi agik spina bifida ile
dogmakta, bir kisminda ise noral tip defektleri gizli kalmakta ve nérojen mesanenin neden oldugu semptomlar ile kliniklere
bagvurmaktadir. Bu hastalara erken tani konulmasi ve uygun tedavinin uygulanmasi nérojen mesanenin neden olabilecegi
olumsuz sonuglari engellemekte ve hastalarin yasam siirelerini uzatip, hayat kalitesini artirmaktadir. Bu yazida adélesan déneme
kadar tani konmamis spina bifida olgusunda nérojen mesane ve buna bagl gelisen komplikasyonlarin uygun tedaviyle
diizelebilecegini sunmak istedik.

Olgu: Daha 6nce bilinen bir hastaligi olmayan 14 yasinda kiz hastanin basvurudan 1 ay énce idrar yolu enfeksiyonu tanisiyla tedavi
aldigi ve kreatinin degerinin 1,3 mg/dI tespit edildigi 6grenildi. Hastanin bulanti, kusma, bilateral yan agrisi sikayetiyle basvurusu
sonrasi tam idrar tetkikinde piydiri ve kreatinin degeri 2,3 mg/dl tespit edilmesi (izerine servisimize akut b&brek hastaligi ve
piyelonefrit tanisiyla yatirildi. Hastanin dehidrate goriinimii yoktu, idrar cikisi azdi, glob vezikalesi mevcuttu ve laboratuar
parametreleri ile uyumlu olarak postrenal akut bébrek hastaligi olarak degerlendirilerek iiriner kateterizasyonla takip edildi.
Uriner ultrasonografi yapilds; bilateral bébrek parankim ekojenitesinde artis ve pelvikaliksiyel ektazi tespit edildi. Urge, urge
inkontians, entirezis, konstipasyon semptomlari olan hastaya voiding sistoliretrografi yapildi, nérojen mesane tespit edildi.
Hastanin lumbosakral bakisi normaldi ancak gluteal bélgede asimetri ve sol gluteal inferomedial bélgede killanma artisinin eslik
ettigi hiperpigmente 5 cm boyutunda solid kitle tespit edildi. N6rojen mesaneye neden olabilecek spinal anomali agisindan
manyetik rezonans gériintiilemesi yapildi. Sol sakrumda parsiyel agenezi, sakral vertebra posteriorda fiizyon anomalisi (genis
spina bifida), tethered kord ve solda lipomiyelosel tespit edildi. Takibimizde idrar yolu enfeksiyonu tedavi edilen ve triner
kateterizasyonla izlenen hastanin kreatinin degerleri geriledi. Hastaya temiz aralikli kateterizasyon ve iseme egitimi verildi,
operasyon icin beyin cerrahi béliimiine devredildi.

Sonug: Gizli spina bifidali gocuklarin bir¢ogunda belirgin nérolojik bulgu yoktur, mesane bulgulari tek nérolojik bulgu olarak
karsimiza ¢ikabilmektedir. Bu nedenle nérojen mesanesi olan vakalarda ndrolojik bulgu saptamasak da genital, perineal, anal
bélge ve sirt dikkatlice degerlendiriimeli ve hemanjiom, deri katlantilari, killanma artisi gibi bulgularin gizli spina bifidanin tek
bulgusu olabilecegi mutlaka akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: adélesan, spina bifida
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[P-077]
Bobrek Nakli Sonrasinda Saptanan IgA Nefropatisinin 2 Farkli Yiizii

Eren Soyaltin', Gékgen Erfidan’, Belde Kasap Demir?, Secil Arslansoyu Camlar', Demet Alaygut', Giilden Diniz?, Fatma Mutlubas'
'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

3Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Patoloji Klinigi, izmir

Giris: immiinoglobulin A nefropatisi (IgAN) diinya capinda en sik gézlenen primer glomeriilonefrit olup immiinfloresan
mikroskobide karakteristik mezangial alanda graniiler IgA ve C3 birikimi ile birlikte asemptomatik mikroskobik hematiiri veya
tekrarlayan makroskobik hematdiri ataklari ile karakterizedir. Bobrek nakli yapilan olgularin yaklasik %20’sinde IgAN mevcut olup,
nakil sonrasinda protokol biyopsilerin rutin olarak yapildigi merkezlerin verilerine gore rekiirren olarak mezengial IgA depozitleri
ve mezengial hiperseliilarite %50-60 oraninda gériilmektedir. Klinik olarak rekiirren IgAN, primer IgAN’a benzemektedir ve
genellikle kendini mikroskobik hemattdiri, proteintiri ve bdbrek fonksiyonlarinda bozulma ile géstermektedir. Biz burada son
dénem bobrek yetmezIigi etyolojileri IgA nefropatisi ve posterior tiretral valv olan iki ayr hastayi nakil sonrasi izlemlerinde
yapilan biyopsilerinde IgA nefropatisi gézlemlememiz lizerine rekiirren ve de novo IgA nefropatisi olarak sunmayi amacladik.

Olgut: Posterior lretral valv, multiple renal skara ikincil son ddnem bébrek yetmezligi tanisi ile 2,5 yil 6nce kadavradan bir doku
uyumu ile nakil olan hastanin izleminin 2. yilinda nefrotik diizeyde (70 mg/m2/saat) proteiniiri saptanmasi tizerine olguya graft
biyopsi yapildi. Biyopsi preperatlarinin incelemesinde 17 glomertilden birinde global skleroz, fokal mesengiyal proliferasyon, orta
siddette interstisyel fibrosis ve tiibiiler atrofi saptandi. immunfloresan incelemede mesangial +3 IgA ve +2 (3 depolanmasi
saptandi. MEST skoru o olarak belirlendi. Hasta olasi sekonder IgA nefropati nedenlerine yonelik olarak tetkik edildi ancak yapilan
tetkikler ile olasi etyolojiler ekarte edildi. Olguya posttransplant denova IgA nefropati tanisi konularak proteiniriye yonelik olarak
enalapril 1img/kg/g dozunda basland.. izlemde kreatinin diizeyi bazal seviyede seyreden olgunun tetkiklerinde proteiniiride
gerileme izlendi.

Olgu2: IgA Nefropatiye ikincil son dénem bdbrek hastaligi nedeni ile babasindan 4 doku uyumu ile nakil olan 17 yasindaki kiz
olguya nakilin 1. yilinda yapilan protokol biyopsisinde nonspesifik bulgular mevcut iken 2.yilinda yapilan protokol biyopsisinde 15
glomerdliin 4’tinde global skleroz, 11’'inde diffiiz mesengiyal proliferasyon ve endokapiller hiicre proliferasyonu izlendi.
immiinfloresan incelemede 3 glomeriilde mesangial +3 IgA ve +2 (3 depolanmasi izlendi. MEST skoru 3 olarak belirlenen ancak
greft fonksiyonlari bazalde seyreden ve proteinirisi olmayan hastaya enalapril (1 mg/kg/giin) baslandi. Kortikosteroid tedavisi
almakta oldugu 5 mg dozunda devam edildi.

Tartisma: IgA nefropati, bobrek nakli sonrasinda niiks orani yiiksek bir glomertlopati olup, primer tanilari IgA nefropatisi olan
hastalarin, nakil sonrasinda yakin klinik takibi protokol biyopsileri ile olasi niiks durumlarinin incelemesi, greft sagkalimi agisindan
6nem arzetmektedir. Primer tanisi {irolojik patoloji olan olguda ise, nakil sonrasi denovo IgA nefropati gelisimi ile ilgili literatiirde
benzer vakayla karsilasilmamis olup, etyolojisi nonglomeriiler bir hastalik olan olgularin izleminde de novo glomerdiler hastaliklar
da olasi bir patoloji olarak akla gelmeli ancak 6ncesinde sekonder nedenler ekarte edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: bébrek nakli, IgA nefropati
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[P-078]
Kemik iligi Transplantasyonu Sonrasi intravaskiiler Hemolize Sekonder Gelisen Ciddi Akut Bébrek
Hasari

Demet Alaygut', Gokcen Erfidan', Eren Soyaltin', Zuhal Sivis?, Secil Arslansoyu Camlar’, Fatma Mutlubas', Belde Kasap Demir?
'Tepecik Egitim ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Nefroloji Klinigi

*Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Hematoloji Klinigi

3Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Klinigi

Giris: Kemik iligi transplantasyonu (KiT), bir cok hematolojik, otoimmun ve inflamatuvar hastalik da kiratif tedavi olarak
kullaniimaktadir. Son yillarda yiiz gildiiriici sonuglari olmakla birlikte gelisebilecek renal disfonksiyon 6nemli bir problem olarak
karsimiza cikmaya devam etmektedir. KiT sonrasi gelisen akut bébrek hasari (ABH) oranlarinin %25-50’ lerde oldugu
bilinmektedir. Burada talasemi major nedeni ile KiT yapilan ve intravaskiiler hemolize sekonder ABH gelisen bir olgu
sunulmustur.

Olgu: Talasemi major tanisi ile izlenmekte olan 15 yasinda kiz olgu, kardesinden KiT yapilmak {izere bagvurdu. Oykiisiinden
dogum sonrasi rutin kontrollerinde yeterli kilo alamadigi igin, 4 aylik iken bakilan tam kan degerlendirmesinde hemoglobin
disuklugi (6.2 gr/ dl), hepatomegali, splenomegali saptanmasi, hemoglobin elektroforezinde HbF %89.5, HbA2 %1.9, HbA %3.1
bulunmasi ve anne baba da talasemi tasiyiciligl dykiisi olmasi nedeni ile olguya talasemi major tanisi konarak kan transfiizyonlari
ile izleme alindigy, 13 yasinda iken diinyaya gelen erkek kardesi ile doku gruplarinin uyumlu bulundugu ve kordon kaninin
saklandig1 ancak yeterli miktarda olmamasi nedeni ile ayrica kardesten kemik iligi toplanarak donduruldugu 6grenildi. O Rh (+)
kan grubuna sahip olguya 15 yasinda iken A Rh (+) kan grubuna sahip kardesinden KiT uyguland. Oncesinde hazirlik protokolii
olarak 4 gilin Busulfan, 4 giin siklofosfamid + Mesna ardindan siklosporin tedavisi verildi. Hazirhk asamasinin basindan itibaren
Defibrotide idame dozdan aldi. KIT {iriin uygulamasindan hemen sonra hastada makroskopik hematiiri ve aniiri, es zamanl
hipertansiyon gelisti. Bazal kreatinin degeri 0,6 mg/dl| olan olgunun kreatinin diizeyi 1 mg/dl’ye ve ardindan 4.5 gr/dl’ye kadar
ylikseldi. Es zamanli AST, ALT, LDH yiiksekligi, anemi, trombositopeni ve indirekt hiperbilirubinemi meydana geldi. Periferik
yaymada hemoliz bulgusu saptanmadi. idrar rengi makroskopik hematiirik, cubuk reaksiyonunda +3 kan pozitif, mikroskopide
eritrosit yoktu. Fizik muayenesinde karaciger agrili ve 6 cm palpe edilmekte idi. Ani gelisen hematiiri ve aniiri nedeni ile yapilan
renal doppler normal bulundu. 3000 cc/ m2 IV hidrasyonu devam ederken furosemid infiizyonu baslanan olgu CVP takibine alindi.
TTP agisindan ADAMTS-13 gonderildi. Trombositopeni, agrili hepatomegali nedeni ile vazookluzif hastalik dislanamadigr igin
Defibrotide tedavi dozu artirildi. Almakta oldugu tedavileri bébrek yetersizligi dozunda ayarlandi ve siklosporin kesildi. izlemde
anemi ve trombositopenisi direngli devam eden ve furosemid inflizyonu maksimuma ¢ikilmasina ragmen yeterli idrar gikisi
olmayan olgunun azotemisinin artmasi, akciger yiiklenme bulgulari ile birlikte solunum sikintisinin olmasi {izerine yogun bakima
devredilerek HDF ve high flow oksijen tedavi baslandi. Yogun bakim izleminin ikinci giini idrar rengi acildi, LDH artisi durdu, idrar
cikisi artti. 2 giin HDF ve 3 seans konvansiyonel hemodiyaliz sonrasi olgunun ek diyaliz ihtiyact kalmadi. izleminde kreatinin
seviyeleri bazale dénen olgunun KiT sonrasi degerlendirmesinde de kimerizm %100 bulundu.

Tartisma: ABH’1 intravaskiiler hemoliz ve hemoglobiniirinin bilinen bir komplikasyonudur. Bu vakada hemolitik transfiizyon
sendromuna sekonder gelismistir. KIT sonrasi ABH yapabilecek tiimér lizis sendromu, kemik iligi infiizyon toksisitesi, hepatik
venookluzif hastalik, iskemik ve toksik nedenler, trombotik mikroanjiopati gibi nedenler arasinda hemolitik transfiizyon
reaksiyonu da akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: kemik iligi transplantasyonu, akut bébrek hasari
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[P-079]
Erken Tani Alan Takayasu Arteritli Olgu

Secil Conkar', Sema Yildirm Arslan’, Sevgin Taner', Asli Aslan’, Ahmet Keskinoglu', ipek Kaplan Bulut', Caner Kabasakal'
' Ege Universitesi Cocuk Nefroloji
*Ege Univeritesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari

Takayasu arteriti (TA) aorta ve aortanin ana dallari gibi arter tutulumu ile karakterize biiytik damar vaskdlitidir. Kronik seyirli bir
hastaliktir. Erken dénemde semptomlari bas agrisi, kilo kaybi ve ates gibi nonspesifik semptomlar vardir. Arteriyel stenoz
sonucu organ iskemisi gelisir. Stenozun ilerlemesiyle iskemik bulgular goriiliir. Stenoz nedeniyle azalmis veya alinamayan nabiz
ve sag-sol kol arasinda kan basinci farki goriliir. Burada nonspesifik yakinmalar ile basvurup heniiz arteriyel stenoz gelismeden
tani alan Takayasu arteritli bir olgumuzu sunmayr amagladik.

Olgu; 17 yasinda kiz hasta, bel agrisi, kilo kaybi ve halsizlik yakinmasi ile bagvurdu. Oykiisiinde bu yakinmalarla dis merkez
basvurdugu oradaki degerlendirmede; anemi (2 kez ERT), kemikiligi aspirasyonu normal, Brusella ,salmonella negatif, serviko-
torakal ve torako-abdominal BT normal olarak sapanmus. Olgu EgeUniversitesine sevk ile bagvurdu. Oz/soyge¢misinde 2 yil 6nce
trafik kazasi nedeniyle splenektomi dykiisti disinda 6zellik saptanmadi. Kilo 43 kg (<3P,-1,28SDS), Boy: 155 cm (3-10 P, -1.01SDS),
kan basinci sag kol 113/72 mmHg (normotansif), sol kol 110/75mmHg (normotansif), sag bacak 133/95mmHg sol bacak
143/92mmHg. Hastanin fizik bakida karinda Gflirimi ve splenektomiye bagli operasyon skari mevcuttu, tim nabizlar esit bilateral
alinlyordu diger sistem bakilari olagandi. Laboratuar tetkiklerinde BKH: 20,9 10°/uL, Hb 10,35 g/dL, Trb: 975 103/uL, Sed:
100mm/saat, CRP: 15,19 mg/dL, SAA:167 mg/L, C3:123 mg/dl, C4: 17 mg/dl, ANA (negatif), anti-dsDNA (negatif) Olgunun izlemde
siddetli karin agrisi gézlendi. Karin da tiftirim nedeniyle BT anjioda her iki karotiste bifurkasyona kadar devam eden tiim
brakiosefalik arter, torasik aorta, SMA duvar kalinlasmasi arterit olarak yorumladi. Takayasu arteriti tanisyla 2mg/kg/gtin’den
steroid tedavisi baslandi izlemde yakinmalari geriledi. Son laboratuar tetkiklerinde sed:20mm/saat, CRP:0,03mg/dl, SAA: 6mg/dL
kadar geriledi.

Tartisma: Takayasu hastaliginda baslangi¢ yakinmalarin nonspesifik olmasi nedeniyle genellikle tanida gecikme olabilmektedir.
Olgumuzda nonspesifik yakinmalarla birlikte fizik bakida saptanan karinda Ufiiriim nedeniyle nabizsizlik olusturacak stenoz
goriilmeden erken dénemde tani almistir. Sonug olarak 6zellikle adelosan dénemi kiz gocuklarinda kilo kayb, ates, halsizlik gibi
non spesifik yakinmalar oldugunda ayrintili fizik baki ve 6zellikle karinda Gfiirim acisindan dikkatle yapiimalidir. Erken teshis ve
tedavi hayat kurtarici olabilir.
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[P-081]
Multikistik Displastik Bobrek ve Turner Sendromlu Bir Olgu Sunumu

Aylin Gengler', Ozlem 0z%, Adnan Keles?, Zekeriya Sar®
'Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi BD

*Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik AD

3Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD

Turner sendromu 1/2500 kiz ¢ocukta goriilen, X kromozomlarindan birinin tamamen veya bir kisminin kaybi sonucu meydana
gelen sik goriilen kromozam bozuklugudur. Uriner sistem ve kardiyak (aort koarktasyonu ve ventrikiiler septal defektler)
anormallikler, boy kisaligi ve hipogonadizm ile karakterize hastalik tablosudur. Yele boyun, diisiik ense sag cizgisi, ayrik meme
baslari, el ve ayak sirtlarinda lenfédem gibi somatik bulgular da goriilebilir. Konjenital Griner sistem anomalileri TS’It hastalarda
%25-43 oraninda goriilmekte ve bu oran normal populasyondan dokuz kat fazladir. Bu anormallikler siklik sirasiyla; Cift Toplayici
Sistem, At nali bdbrek, Rotasyonel Anomaliler, Ektopik Bébrek, Agenesis, Ureteropelvik Darlik, Aberan Dolagim, Multikistik
displastik bobrektir. Renal displazinin bir varyanti olan multikistik displastik bobrek (MKDB) en sik saptanan dogustan Uriner
sistem anormalliklerinden biridir. insidansi 1/3640-4300 dir. MKDB ailesel olabilir, ancak ¢ogunlukla sporadiktir. Erkeklerde daha
siktir ve genellikle sol taraftadir, ancak iki bobrekte de olabilir. Vezikoiireterik reflij, Gireteropelvik bileske ve tireterovezikal
bileske tikaniklig: gibi ek anormallikler multikistik displastik bébrege eslik edebilir. Turner sendromlu kizlarda atnali bébrek en sik
gozlenen Uriner sistem anormalligi olmasina ragmen literatiir taramasi multikistik displastik bébrek sikliginin % 1,76 oldugunu
gostermektedir. Diger bobrekte VUR (vakalarinZ 15 - 20'sinde vezikotreterik reflii) gérilme riski vardir.Bu yazida, dismorfik ytiz
goriiniimi, kardiyak tftirtim, meme baslari ayrikhigi, ense kalinligi, ayak sirtlarinda 6dem olmasi nedeniyle tetkik edilen;
kromozom analizinde 46XX/45X0 Mozaik Turner Sendromu saptanan, Uriner USG ve DMSA da sol multikistik displastik bébrek,
idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle gekilen voiding sistolirografi sag bébrekte evre 2 VUR saptadigimiz 4 aylik kiz olgu sunuldu.
Hastayi antibiyotik profilaksisi ile takip etmeye basladik. Ekokardiyografisinde ventrikiler septal defekt saptandi. Multisistik
displastik bobreklerde, diger bébrekte VUR olasiligl akla gelmeli voiding sistoiirografi de dahil olmak {zere tanisal arastiriimalar
yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Multikistik displastik b&brek, turner sendromu
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[P-082]
Nadir Goriilen Bir Sendrom: Fraser Sendromu

Ayse Pinar Goksu Cetinkaya', Gozde Tutku Turgut?, Zeynep Nagehan Yiiriik Yildirm', Ozde Nida Tiirkkan', Ozlem Cam Delebe’,

Hiseyin Adil Oner', Alev Yilmaz', Ahmet Nayir', Umut Altunoglu?
‘istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi
*istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik

Giris: Fraser sendromu; kriptoftalmus (derinin bulbus okuli Gizerinden devamlilik géstermesi), akrofasiyal ve tirogenital anomaliler
ile seyreden, canl dogumlarda yaklasik 100.000’de 0.43, 6lii dogumlarda 100.000’de 11.06 siklikta goriilen nadir bir sendromdur.
FRAS1, FREM2 ve GRIP1 genlerinin biallelik mutasyonlariyla iliskilendirilmistir. Fraser sendromu klinik tanisi alan vakalarda en sik
FRAS1, daha nadir olarak FREM2 ve GRIP1 genlerinin patojenik varyantlari izlenmektedir. Literatiirde sinirl sayida olguda yapilan
calismalarda FRAS1 mutasyonlari %65, FREM2 mutasyonlari %20, GRIP1 mutasyonlari %10 olguda gdsterilmistir. FRAS1 ve FREM2
genleri, embriyonik gelisimde epidermal bazal membran ile dermal bag dokularin adezyonundan sorumlu ekstraseliler matriks
proteinlerini kodlamaktadirlar. Bu proteinleri kodlayan genlerdeki mutasyonlar, embiryonik epidermal adezyon defektlerine yol
acarak kriptoftalmus ve sindaktili fenotipine yol agmaktadir. Bobrekde ise hipoplazi, displazi ve ender olarak ageneziye neden
olmsktadir.Bu bildiride unilateral renal agenezi ile birlikte giden Fraser sendromlu bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Anne ve babasi arasinda 1. dereceden kuzen evliligi olan kiz hasta 41. gestasyonel haftada normal spontan vajinal yol ile
3250 gram agirhiginda dogmus, solunum sikintisi nedeniyle yenidogan yogunbakim initesine yatirilmig. Hastanin sol koanal
atrezisi ve larengeal webi oldugundan trakeostomi agilmis ve iki ay yogun bakim izlemi sonrasi taburcu edilmis. Dort aylikken
hastanemize bagvuran hastanin fizik muayene bulgularinda larengeal web ve koanal atreziye ek olarak sol kriptoftalmus, sag
gozde iris kolobomu, el ve ayak parmaklarinda sindaktili, klitoris hipertrofisi, labial flizyon, umblikal herni ve hipoplazik tragus
mevcuttu. Ultrasonografide sag renal agenezi, sol bébrekte grade 1 parankimal ekojenite artisi ve mesanenin batin 6n duvardan
19,5 mm herniasyonu saptandi. Bébrek fonksiyon testleri ve tam idrar tetkiki normaldi. Karyotip analizi 46+XX disi genotiple
uyumlu olarak sonuglandi. Yapilan genetik ¢alismada FRAS1 geni dizi analizi ve ekzon 5 MLPA analizinde ekzon 5’te homozigot
delesyon saptand. Klinik bulgulari ve genetik sonucuyla beraber hastaya Fraser sendromu tanisi kondu.

Sonug: Renal ageneziler izole olarak ya da bir sendromun komponenti olarak gordilebilir. FRAS1 geninin sentezlemekle gorevli
oldugu ekstraseliler matriks proteinleri bébrekler de dahil olmak {izere organ ve dokularin dogru gelisiminde rol oynar.
Embriyonik gelisimde FRAS1 ekspresyonunun yiiksek oldugu organlar kalp ve bébreklerdir. Hastamizda oldugu gibi koanal atrezi,
larengeal web, klitoris hipertrofisi, kulak ve g6z anomalileri olan hastalarda Fraser sendromu diistiniilmelidir. Nadir gériilen
sendromlarin sunulmasi hastaliklarin taninirliklarini arttiracaktir.Olgumuz nadir gériilmesi ve unilateral bébregi olan hastalarda
gorilebilecek sendromlara dikkat gekmek amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Fraser sendromu, renal agenezi
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[P-083]
immunglobulin A Vaskiiliti Nefritli ve immunglobulin A Nefropatili Hastalarin Bébrek Biyopsilerinde
Pentraksin 3 ve interldkin 5 Boyanmasi, Patogeneze Katkisi

Merve Oguz', Selcuk Yiiksel', Nagihan Yal¢in?, ilknur Giriggen'
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Nefroloji BD, Denizli
*Pamukkale Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Patoloji AD, Denizli

Giris ve Amag: immunglobulinA Vaskiiliti Nefriti(IgAVN) ve immunglobulinA Nefropatisi(IgAN) klinik, histolojik ve immiinolojik
bircok ortak noktaya sahiptir. Her iki hastaligin patogenezinde anormal glikozillenmis immunglobulin A (IgA) molekiilii s6z
konusudur. Pentraksin3(PTX3) lokal enflamasyona sistemik yaniti gésteren akut faz proteinidir. IgAN hastalarinin bébrek
biyopsisinde PTX3’tin mezengial hiicrelerde birikimi gdsterilmis, ancak IgAVN hastalarinin bébrek biyopsisinde doku diizeyinde
yapilmis ¢alisma bulunmamaktadir. interlékins(IL5), B hiicreleri ve eozinofillerin islevlerinin stirdiiriilmesinde gérevli, mukozal IgA
Uretimini saglayarak dogal bagsiklikta rol oynayan glikoproteindir. IL5’in IgAVN ve IgAN hastalarinin bébrek biyopsilerinde doku
diizeyinde tutulumuiile ilgili literatiirde yapilmis calisma yoktur. Calismamizda IgAVN ve IgAN hastalarinin bébrek biyopsi
materyallerinde Pentraksin3 ve IL5 Poliklonal Antikorlarinin varligini, tutulum dizeyini, farklliklarin ayrimlanmasini ve

patogeneze katkisini tespit etmeyi amacladik.

Geregler ve Yontem: Ocak 2012 - Aralik 2018 tarihleri arasinda Cocuk Nefroloji BD tarafindan IgAVN ve IgAN tanisiyla bébrek
biyopsisi yapilan hastalarin parafine gémdli ince igne bébrek biyopsi materyalleri PTX3 ve IL5 poliklonal antikorlari ile
immunohistokimyasal boyanarak yeniden degerlendirildi. Glomerdillerdeki tutulum; boyanma yok(0), hafif boyanma(+1), orta-agir
boyanma(+2) olarak kaydedildi. Biyopsi materyallerinin negatif PTX3 ve IL5 boyanimi kontrolii i¢in baska nedenlerle nefrektomi
yapilan hastalarin saglam doku bélimleri kullanildi.

Bulgular: Calismaya 30 IgAVN, 10 IgAN, toplam 40 hasta alindi. ISKDC(International Study of Kidney Disease in Children)
siniflamasina goére IgAVN hastalarinin 9’u(%30) Evre1, 13’ti(%43) Evre2, 8’i(%26) Evre3’tu. IgAN hastalarinin Oxford siniflamasinda
ise 7 hasta(%70) M1, 3 hasta(%30) Mo idi. Bobrek biyopsilerinin PTX3 ile immunhistokimyasal boyanmasinin degerlendirmesinde
IgAVN grubunda 15(%50) hastada boyanma yoktu, 12 (%40) hastada +1 boyanma, 3 (%10) hastada +2 boyanma saptandi(Tablo1).
Kresent varliginda daha yogun boyanma gériildi. ISKDC siniflamasinda Evre1 9 hastanin 4’tinde(%44), Evre2 13 hastanin
5’inde(%38), Evre3 8 hastanin 3’tinde(%37) +1 boyanma saptandi. PTX3 +2 boyanma olan 3 hastanin hepsi Evre3’tl. IgAN grubunda
ise 5 (%50) hastada boyanma yoktu, 4 (%40) hastada +1 boyanma, 1 (%10) hastada +2 boyanma gérildii(Tablo1). Oxford
siniflamasina gére M1 olan 7 hastanin 4’tinde(%57) +1 boyanma vardi. M1T2 olan hastada ise PTX3 tutulumu belirgin ve +2’ydi. IL5
ile immunohistokimyasal boyanmanin degerlendirilmesinde IgAVN grubunda 14 (%46) hastada boyanma yoktu, 15 (%50) hastada
+1 boyanma, 1 hastada (%0,3) +2 boyanma saptandi(Tablo1). Kresent varligi IL5 boyanmasinda artisa sebep olmadi. ISKDC
siniflamasina gore Evre1 9 hastanin 3’tnde(%33), Evre2 13 hastanin 8’inde(%61), Evre3 8 hastanin 4’tinde(%50) +1 boyanma
saptandL. IL5 +2 boyanma saptanan hasta Evre3’tl. IgAN grubunda ise 3 (%10) hastada boyanma gériilmedi, 7 (%70) hasta +1
boyandi(Tablo1). Boyanma saptanan hastalarin hepsi Oxford’a gére M1’di

Tartisma ve Sonug: IgAN ve IgAVN ayni hastada ardisik karsilasilabildiginden, ikizlerde tanimlandigindan, ayni patolojik ve
immunolojik anormallikleri tasidigindan iliskili hastaliklar olarak kabul edilir. IgAVN’nde tutulum sistemikken IgAN’nde klinik
bébrek bulgulartyla sinirlidir. Calismamizda renal dokuda benzer PTX3 ve IL5 immunhistokimyasal boyanmanin gésterilmesi her
iki hastaligin patolojik benzerligine katki saglamistir.

Anahtar Kelimeler: immunhistokimya, Nefrit
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[P-084]
Bilateral Hidronefrozlu Olguda Ge¢ Konulan Tani: Didmoad

Atilla Gemici', Bahriye Atmig', Raziye Ergiin®, Erdal Kurnaz?
'Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi
*Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Urolojisi Klinigi
3Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi

Giris: Wolfram tarafindan 1938 yilinda Diabetes insipidus(Di), Diabetes mellitus(DM), optik atrofi ve sagirligin(DIDMOAD) birlikte
gorildugu klinik bir durum olarak tanimlanmistir ve Wolfram sendromu olarak adlandiriimistir. Hastalik genel olarak yasamin ilk
10 yiinda DM ve optik atrofi ile klinik olarak ortaya cikar. ikinci dekadda Di ve sensérinéral sagirlik eklenir. Ugiincii dekadinda
hidrolireteronefroz ve nérojenik mesane bulgulari gordiliir. Dérdiincii dekadda ise multipl nérolojik anomaliler goriilebilmekte,
o6lim ise gelisen beyin sap1 atrofisine bagli gelisen solunum yetmezIigine baglidir. Fakat sendromu olusturan bulgularin ortaya
cikis siresi kisisel farkliliklar géstermektedir. Olgumuzda da DIDMOAD sendromu bulgularinin gikisi farkllik gésterdigi gibi, akilc
bir klinik degerlendirme ile nefro-lirolojik komponenti icin daha erken tani konulabilecegini géstermek amacli sunmayi amacgladik.

Olgu: Alt1 yas sekiz aylik kiz hasta Tip 1 DM ile ¢ocuk endokrinoloji kliniginden bilateral hidrotireteronefrozu(Bil. HUN) olmasi
nedeni poliklinigimize yénlendirildi. Oykiisiinde 1 yil nce DM tanisi aldigini ve insiilin tedavisi baslandigini, 2.5 yil 6nce ise Bil. HUN
nedeni ile etyolojik agidan yapilan DTPA ve VCUG 6zellik saptanmadigi ve takibe alindigr bilgisine ulasildi. Fakat polidipsi,
pollakiiri, geceleri idrar kacirmasi da olan olgu iseme bozuklugu agisindan incelenmemisti. Fiziki muayenede boyu ve agirligr 3
persantil altinda idi. Alinan tetkiklerinde sodyum:143 mEq/L disinda biokimyasal degerlerinde 6zellik yoktu, spot idrar
dansitesi:1002 idi. Ultrasonografide bilateral bobrek boyutlari ve parenkim kalinliklari normal, sagda ap ¢ap:17 mm, solda ap
¢ap:10 mm, her iki Greter distalinde ¢ap sagda 9.2mm ve solda 9,5 mm idi. Mesane normal olarak raporlamisti. Postmiksiyonel
rezidii(PMR) bakilmamusti. Yapilan tiroflowmetride(UF) ise g max: 20, bosaltilan volim 475 ml, beklenen mesane kapasitesi 240
ml, PMR 135 ml, 2. kez alinan PMR 158 ml idi. Olgunun D. Mellitusu, polidipsisi, pollakiirisi olmasi, mesane hacminin beklenen
kapasitesinden yiiksek olmasi, idrar dansitesinin ok diisiik olmasi nedeni ile DIDMOAD sendromu olabilecegi distinildd. Ginlik
idrar cikist 7,3 ml/kg/saat idi. Cocuk endokrinoloji ile tekrar degerlendirilen olguya susuzluk testi yapildi. Test esnasinda idrar
dansitesinde artis goriilmeyen olguda sentetik desmopressin verildi. Test sonucuna gore santral Di tanisi konuldu. Desmopressin
tedavisi baslandi. Es zamanli yapilan irodinamide ise hissiyati azalmis, dolum fazinda detriisérde kontraksiyon gézlenmeyen
artmis kapasiteli mesane, PMR yiiksek saptandi. Oftalmolojik muayenede bilateral optik atrofisi tespit edildi. Yapilan isitme
tetkiki ve muayenesi normaldi. DIDMOAD tanisi ile takibe alindi. Desmopressin tedavisini takiben gece idrar kagirmasi kalmadi.
Gunlik idrar cikist 2,6 mi/kg/saate geriledi. Kontrol UF tetkiklerinde, PMR eski incelemelerdeki miktarlarda devam etmekteydi.
Olguya temiz aralikli kateterizasyon énerildi.

Tartisma: DIDMOAD sendromu ilerleyici nadir dejeneratif bir(1/770bin) hastaliktir. Olgumuzun iseme bozuklugu Sykisi, DM tanisi
konulmadan énce mevcuttu. Eger Bil. HUN icin ilk basvurusu ve takiplerinde iseme bozuklugu icin degerlendirilseydi, olgunun Di
tanisi ve gelisen tirolojik bulgulari daha erken saptanabilecekti. DIDMOAD’lu olgular ilerleyen yaslarda nérojenik mesaneye ikincil
gelisen kronik bébrek yetmezligini agisindan takip edilmelidir. Erken tani ve tedavi morbidite ve mortalite oranini azaltacaktir.

Anahtar Kelimeler: Wolfram sendromu, hidrolreteronefroz
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[P-085]
Civa Zehirlenmesine Bagl Hipertansiyon ve Proteiniiri

Evra Celikkaya', Evrim Kargin Gakicr', Tiilin Giingér', Fatma Yazilitas', Fehime Kara Eroglu', Gékge Giir', Eda Didem Kurt Siikiir,

Semanur Ozdel’, Deniz Karakaya', Esra Baglan®, Mehmet Biilbiil'
'Dr.Sami Ulus Kadin Dogum,Cocuk Saglig ve Hastaliklar Egitim ve Arastirma Hastanesi,Gocuk Nefroloji Bélimii,Ankara
*Dr.Sami Ulus Kadin Dogum,Gocuk Saghigi ve Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi,ocuk Romatoloji Bélimi,Ankara

Giris: Agir metallerin toksik etkileri ve bu toksisitenin bircok akut ve kronik hastaligin etyolojisinde rol oynadigi bilinmektedir.
Civa, agir metal zehirlenmeleri icinde en sik goriilenlerden birisidir. Glinimiizde halen civa icerikli bilesiklerin bilingsizce
kullaniimasi 6zellikle ¢ocuk yas grubunda tehlike yaratmaktadir. Esas olarak deriden ve bir miktarda oda isisinda buharlasarak
akcigerlerden emilir. Civa intoksikasyonu, santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem, kardiyovaskiiler sistem, cilt, akciger ve
bdbrek gibi yaygin organ disfonksiyonu yapan, tedavisi geciktirildiginde geri doniisiimsiiz beyin hasari ile éldiiriicii olabilen bir
hastaliktir. Bir kaza sonrasi, maruziyetten 1 ay sonra tanist konmus cilt bulgulari, hipertansiyon ve proteindiri ile bagvuran, ancak
hematolojik ve biyokimyasal parametreleri normal olan iki olgu ile civa zehirlenmesine dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Olgu: On yasinda erkek hasta ellerde ayaklarda agrili dokiinti, halsizlik nedeniyle hastanemize basvurdu. Hastanin
anamnezinden; bir ay 6ncesine kadar saglikli oldugu, bir aydir sikayetlerinin giderek arttigi 6grenildi. Hastanin fizik
muayenesinde; viicut 1sisi: 36,5°C, KTA: 92/dk, kan basinci: 130/95 mmHg, viicut agirligi: 31kg (25-50p), boy: 137 cm (50p), ellerde
eritemli dokiintd, avug icinde yer yer desquamasyon, agiz ici ve yanak mukozasinda aft6z lezyonlar mevcuttu ve diger sistem
muayeneleri normal olarak degerlendirildi. Laboratuar tetkiklerinde hemogram, biyokimya, akut faz reaktanlari normal, 24 saatlik
idrarda 27,4 mg/m?/saat protein atilimi saptandi. Ekokardiyografi, abdominal ultrason, renal arter ve ven dopplerde patolojik
bulgu saptanmadi. Hastanin hikayesi derinlestirildiginde hastanin 11 yasinda olan erkek kardesinde de el ve ayakta ayni bulgular
oldugu ve yaklasik 1,5 ay 6nce okuldan eve civa getirip oynadiklari 6grenildi. Diger kardeste ¢agnldi ve yatirilarak tetkik ve
tedavisine baslandi. Her iki hastadan da gonderilen idrar civa diizeyi 8,8ug/l olarak geldi. Hastalara dimer kapto stiksinik asit
(1omg/kg 8 saatte bir 5 giin,12 saatte bir 14 giin) ile selasyon tedavisi néropatik agrilari icin gabapentin (1omg/kg/giin)
hipertansiyon tedavisi i¢in 6nce enalapril (0,5mg/kg/glin) baslandi ve takipte losartan (0,3mg/kg/gtin) eklendi. Hastalara 1.
selasyon tedavisinden sonra néropatik agrilarinin devam etmesi nedeni ile 2. Selasyon tedavisi verildi. Taburcukluktan sonra 1. Ay
kontrollerinde idrar civa diizeyi o ug/l olarak geldi.

Tartisma: Civa bir¢ok organ tutulumu ile birlikte, proksimal tiibiil hasari nedeniyle B2 mikroglobulin gibi kiigtik molekdilli
proteinlerin idrarla atiiminda artis, glomeriil bazal membrana kargi otoimmiin reaksiyon ile glomerdiler hasar gibi nefrotoksik
etkilerde gosterebilir. Sonug olarak, yaygin organ tutulumu ve tani geciktiginde kalici hasarlara yol agmasi nedeniyle civa
zehirlenmesi; anamnez ve fizik muayene birlestirildiginde ayirici tanida diisiinilmeli ve hastalar bu yénde sorgulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Civa, Hipertansiyon
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[P-087]
Monoallelik Cyp24at Mutasyon iliskili Nefrocalcinosis

Faysal Gok', Dganit Dinour?

'Faysal GOK, MD Professor Department of Pediatrics Pediatric Nephrology and Rheumatology Medicana international Ankara Hospital 06510 S6gitézii -
Cankaya/ANKARA Email:faysalgok@yahoo.com

*Dganit Dinour, MD Head of Dialysis Unit The institute of Nephrology and Hypertension The Sheba Medical Center Tel-Hashomer, Israel 52621 Email:
dganit.dinour@sheba.health.gov.il

Nefrokalsinosis neden ile degerlendirilen bes yasinda erkek hasta. 3 aylikken semptomatik hiperkalsemi tanisi ile hastaneye
yatirilmis. izlem surecinde hiperkalseminin klinik bulgu ve semptomlarini gelistirdigi gézlemlendi. Sonucta hastada Klinik ve
laboratuvari bulgulari ile hiperkalsemik hiperkalsitiri oldugu degerlendirildi. Hastanin klinik ve laboratuvar sonuglari, diger
nedenlerin, (Kanser, graniilomat6z hastaliklar (sarkoidoz), ilaglar (6rn. Tiazidler) ve yiiksek kalsiyum ve / veya D vitamini alimr)
hari¢ tutulmasiyla, PTH-bagimsiz hiperkalsemi, yiiksek diizeyde D vitamini alimiyla olusabilir. Tanida, aktif D vitamini inaktive eden
enzim D-24-hidroksilazi kodlayan sitokrom P450 24A1 geninde (CYP24A1) mutasyon oldugu distinildi.Molekuler calisma ile D-24-
hidroksilazi (sitokrom P450 24A1) enzimini kodlayan CYP24A1 geninde delE143 heterozigoz mutasyonu oldugu gésterildi.

Anahtar Kelimeler: nefrokalsinozis, CYP24A1) mutasyon
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[P-088]
Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonu Olan Cocuklarin Kolon Mikrobiyotasinda Yiiksek Virulans Ozelligine
Sahip Escherichia Coli izolatlarinin Degerlendirilmesi

Dilek Akkurt S6nmezoglu', Selcuk Yiiksel, ilknur Kaleli®, Hande Senol*
" Pamukkale Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg) ve Hastaliklari AD, Denizli

2 pamukkale Universitesi, Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Denizli

3 pamukkale Universitesi, Tip Fakdiltesi, Mikrobiyoloji AD, Denizli

44 Pamukkale Universitesi, Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik AD, Denizli

Giris: idrar yolu enfeksiyonlarinin (IYE) en sik nedeni Escherichia Coli (E.coli)'dir. Kolon mikrobiyotasi kaynakl E. Coli asendan
yolla yolla riner sisteme girerek bébrege ulasir ve skar gelisimine kadar gidebilen durumlara katkida bulunur. Bakteriye ait
virulans faktérleri bdylesi bir sonucun olusmasinda énemli bir role sahiptir. Bu calismada, tekrarlayan IYE’ si olan ¢ocuklarin kolon
mikrobiyotasina hakim olan E.coli suslarinda virulans faktérlerinin varlig, vezikotireteral reflii (VUR) zemininde renal skar gelisimi
ile iliskisinin arastiriimasi amaclanmuistir.

Gereg-Yontem: Klinigimizde 2015-2017 yillari arasinda tekrarlayan iYE tanisi ile takip edilen, radyolojik olarak VUR ve renal skar
varligi ya da yoklugu saptanmis toplam 96 hasta ve 32 saglikli cocuk kolon mikrobiyatalarinda var olan E. Coli suslarinda etkinligi
kanitlanmis virulans faktorlerinin varligr incelendi. Calisma grubu, VUR ve renal skar olmayan, VUR olmayip renal skar olan, hem
VUR hem renal skar olan hastalar seklinde 3 alt gruba ayrildi. Rektal siirlintii 6rnekleri alinarak, izole edilen E. coli'de virulans
faktorlerinin varligi PCR yontemi ile arastirildi. Veriler, SPSS 21.0 istatistik programi ile Kruskal Wallis Varyans, Spearman ya da
Pearson ve Ki kare analizi kullanarak incelendi.

Bulgular: Calisma ve kontrol grubu arasinda yas ve cinsiyet agisindan istatistiksel olarak farklilik yoktu. Hastalarin ortalama takip
siireleri 33£22 ay, ortalama IYE siklig1 4,6 %1,3 [ yil (min:3 max:10)idi. Calisilan yedi virulans faktér geninden, Tiptfimbria virulans
faktoér geni olan FimH, tiim ¢ocuklarin %290’ ninda saptandi. FimH kontrol ve ¢alisma grubunda en ¢ok saptanan gendi. FimH’ nin
skar olmayan hasta grubunda ve saglikli kontrol grubunda daha yiiksek oranda gériilmesi istatistiksel olarak anlamli bulundu
(p=0.002). Aerobaktine ait Aer geni, tiim ¢ocuklarda 2. siklikta (%68) saptandi. Kontrol grubunda gériilme orani daha yiiksek
olmasina ragmen, ¢alisma grubu ile arasinda goriilme siklig1 agisindan anlamli istatistiksel fark bulunamad. P fimbria’ya ait pap
geni, tim gruplarda 3.siklikta (% 33) saptandi. Kontrol grubu ile VUR ve renal skar olmayan alt grupta skar olan gruba gére daha
yliksek oranda saptanmasina ragmen istatistiksel anlamlilik yoktu. Afimbrial adezin virulans faktériine ait afaC geni tim
cocuklarda %31 oran ile 4.siklikta saptandi. Skar olan hastalarda diger gruplara gére saptanma orani yiiksek olmakla birlikte,
farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmad. F1C fimbria’ ya ait sfa/foc genin gérilme sikhigi %25’di. VUR ve renal skari olan
grupta diger gruplara gore goriilme sikhigi daha yiiksek olmakla birlikte, farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmadi. Hemolizin
virulans faktor geni olan hly, %7 oran ile 6. siklikta saptandi. Kontrol grubunda saptanma yiizdesi yiiksek olmakla birlikte, farkhlik
istatistiksel olarak anlamli degildi. Tim hasta grubunda sitotoksik nekrotizan faktére ait cnf genin goriilme sikligi %0,8 olup, en
disiik siklikta saptanan gen oldu.

Sonug: Bu ¢alismada tekrarlayan iYE’ si olan ¢ocuklarin (renal skari olan veya olmayan) kolon mikrobiyotasina hakim olan E.coli
suslarina ait virulans faktdérlerinin kontrol grubundaki gocuklardan siklik agisindan bir farklilik géstermedigi belirlenmistir. Bu
durum, son dénemde kolon mikrobiyotasinda virulans faktori yiiksek zararl mikroorganizmalarin ortadan kaldirilmasina yonelik
calismalarin, tekrarlayan ve komplike [YE’si olan ¢ocuklarda fazlaca bir fayda saglamayacagi anlamina gelebilir. Bu konuda daha
ileri calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: E.coli virulans fakt&r genleri, renal skar
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[P-089]
Lowe Sendromu Benzeri Kronik Bobrek YetmezIigi Olgusu

ilke Beyitler', Cigdem Bakkaloglu®, Ayse Sayil’®, Salih Kavukeu'
'Yakin Dogu Universitesi Tip Fakdiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Lefkosa
*Burhan Nalbantoglu Devlet Hastanesi, Pediati Klinigi, Lefkosa

Giris: Lowe sendromu (okuloserebrorenal sendrom) nadir gériilen, OCRL geninde mutasyona bagli ortaya cikan ve X’ bagli
resesif kalitilan bir hastaliktir. G6z, bobrek, santral sinir sistemi basta olmak {izere birqok sistem tutulumu ve biiyiime, gelisme
geriligi ile seyreder.

Olgu: 3,5 yasinda erkek olgu, sag ve kas azligi ile 3 aydir olan kasinti yakinmalariyla basvurdu. Anne baba arasinda 2. derece
akrabalik oldugu 6grenildi. Fizik bakisinda viicut agirligr 3 persentil, boyu <3 persentilde, soluk gériiniimde, gézleri kiigiik ve derin
yerlesimli, sac ve kaslar seyrek, kriptorsidizm, el ve ayak parmaklarinda deformiteler mevcuttu, konusmasi ve yiriimesi yok,
desteksiz oturabiliyordu. Yapilan tetkiklerinde (ire, kreatinin yliksekligi, anemi, trombositopeni, hipokalsemi, metabolik asidoz,
proteindiri, TPR dustikligl, FeNa yiiksekligi saptandi. Ultrasonografide bébreklerde atrofi ve ekojenite artisi, kranial incelemede
hafif atrofik degisiklikler, g6z bakisinda lenste kesafet artisi, gelisim testinde tiim basamaklarda gerilik olup metabolik
hastaliklara yénelik incelemeleri normaldi. OCRL gen analizinde mutasyon saptanmayan hastaya periton diyalizi uygulanmaya
bagsland.

Tartisma: OCRL geni molekiiler analizi ile hastalarin % 95’inde patojenik varyant saptanma olasilig) bildirilmektedir. Lowe
sendromu fenotipi olan hastamizda Lowe sendromu benzeri konservatif tedavi yaklasimi ve az sayidaki hastada uygulanmis olan
b&brek transplantasyonu agisindan da degerlendirilmesi planlanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Lowe sendromu, kronik bébrek yetmezligi
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[P-090]
Nefrokalsinozis: Cok Merkezli Bir Yillik izlem

Sebahat Tiilpar', Serra Siirmeli Déven®, Zeynep Yiiriik Yildirm?, Harika Alpay*, Esra Karabag Yilmaz®, Funda Bastug®, Ozlem Cam
Delebe’, ibrahim Gokce?, Elif Comak’, Mehtap Sak®, Lale Sever, Nimet Patat Oner®, Sema Akman’, Ali Delibas®, Burcu Yazicioglu®,

Atilla Gemici®, Sibel Yel", Alev Yilmaz3, Ayse Agbas®”, Midhat EImaci®®, Pelin Ertan™
'SBU, Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&limd, istanbul
*Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

3istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Sistanbul-Cerrahpasa Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

°sBU Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Béliimii, Kayseri

’Akdeniz Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

8Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, Mersin

9Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, Ankara

°SBU Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B8limd, Erzurum
"Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

SBU Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Béliimil, istanbul

BKonya Dr Faruk Siikan Dogum ve Cocuk Bakimevi, Cocuk Nefroloji Bélimii, Konya

*Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Manisa

Giris: Nefrokalsinozis, bébrek parankimi ve tiibiillerinde kalsiyum depolanmasi ile karakterizedir. Nefrokalsinozis, akut ya da
kronik bébrek hasari sonucunda ya da bébrek fonksiyonlari normal olan kisilerde radyolojik gériintiilemede rastlantisal olarak
ortaya gikabilir.

Amag: Bu ¢alismada nefrokalsinozis tanisiyla izlenen hastalarin etiyolojik risk faktérlerinin, izlem ve tedavi sonuglarinin
degerlendirilmesi amagland.

Yéntem: Ondort Cocuk Nefroloji merkezinde, nefrokalsinozis tanisiyla izlenen hastalar ¢alismaya alindi. Hastalarin demografik
o6zellikleri, basvuru sikayetleri, hastanede yatis dykdileri, sistemik hastaliklari, ilag kullanimlari, ultrasonografi bulgulari, idrar
bulgulari ve bir yillik izlem sonuglari, kayrtlardan retrospektif olarak elde edildi.

Bulgular: Toplam 105 hastanin 56’si (%53,3) erkekti. Tani alma yasi median 9 (0,50-205) aydi. Hastalarin %38’ (40/105) rutin kontrol
sirasinda rastlantisal tespit edilmisti, %16,2’si (n=17) kusma, %14,3’ti (15/105) huzursuzluk sikayetiyle basvurmustu. Hastalarin
%15,8’inde (16/101) prematdirite, %28,2’sinde (29/103) yenidogan déneminde hastanede yatis hikayesi vard. Ailede tas 6ykisu ise
hastalarin %45,7’sinde (48/105) vardi. D vitamini kullanimi hastalarin %44,1’inde (45/102) giinde 400-600 Unite, %7,8’inde (8/102)
600 Unitenin tizerindeydi. Serum 25 (0H)2D3 dlizeyi hastalarin %44,6’sinda (33/74) 30 ng/mI’nin Ustlinde, %2,7’sinde (2/74) ise 100
ng/ml’nin Usttindeydi. Nefrokalsinoze neden olan hastaliklar; renal tiibiler asidoz (n=4), Bartter sendromu (n=2), primer
hiperoksaliri (n=2), Williams sendromu (n=1) ve Little sendromu (n=1) idi. Hastalarin %2,9’unda (3/105) b&brek yetmezligi,
%2,9’unda (3/105) hipertansiyon, %24,8’inde (26/105) biiytime geriligi saptandi. En sik saptanan metabolik risk faktérleri,
hiperkalsitiri 48,5 (n/n=48/99) ve hiperokzaliiri %24,7 (n/n=19/77) idi. Hastalarin %66,3’(ine (69/104) potasyum sitrat tedavisi
verilmisti. Bir yillik izlem sonucunda hastalarin %72,3’tinde (60/83) nefrokalsinozis devam ediyordu, %21,7’sinde (18/83)
nefrokalsinozis kaybolmustu, %6’sinda (5/83) ise azalma gostermisti.

Sonug: Cocuk hastalarin iigte birinden fazlasinda nefrokalsinozis rastlantisal olarak saptanmaktadir. Bir yillik izlem sonunda
hastalarin ¢ogunda nefrokalsinozisin devam ettigi gérilmistdir.

Anahtar Kelimeler: Nefrokalsinozis
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[P-091]
Cocuklarda Alt Pol Taslari: Cok Merkezli Bir Yillik izlem

Funda Bastug', Harika Alpay?, ibrahim Gkge?, Atilla Gemici?, ismail Dursun*, Zeynep Yiiriik Yildinm?, Burcu Bulum®, Bahriye
Atmis®, Mehtap Sak?, Neslihan Giinay%, Giilay Demircin’, Sebahat Tulpar®, Kenan Yiimaz?, Ozlem Cam Delebe®, Midhat Elmaci™,
Serra Stirmeli Déven", Elif Comak™, Neslihan Cicek?, Ayse Agbas®, Yesim Ozdemir Atikel™, Sevcan Bakkaloglu', Pelin Ertan'®,

Hilya Cetinkaya', Esra Karabag Yilmaz"

'SBU Kayseri Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji B&limi, Kayseri

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3SBU Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bollimii, Erzurum
“Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

Sistanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

®Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Cocuk Nefroloji Boliimii, istanbul

’TOBB Ekonomi ve Teknoloji Universitesi Hastanesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara

8sBU, Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&limii, istanbul
%Balikesir Universitesi Saglik Arastirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Nefroloji BD, Balikesir
"°Konya Dr Faruk Siikan Dogum ve Cocuk Bakimevi, Cocuk Nefroloji B&liimi, Konya
"Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

SBU Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&limii, istanbul

*Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Boliimii, Eskisehir

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara

®Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Manisa
7istanbul-Cerrahpasa Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Son yillarda insidansi artmakta olan alt pol taslarinin spontan diisme oranlari, anatomik yapi nedeniyle {ist-orta pol taslarina
gore daha diisiiktir. Bu calismanin amaci alt pol yerlesimli bébrek taslarinin demografik 6zelliklerinin ve metabolik risk
faktorlerinin degerlendirilmesi ve alt pol ile (ist-orta pol bébrek taslarinin bir yillik izlem ve tedavi sonuglarinin karsgilastiriimasidir.

Yontem: Calismaya 17 Cocuk Nefroloji merkezinde renal pelvis-kaliks yerlesimli bébrek tasi tanisiyla en az ti¢ aydir izlenen 1248
cocuk hasta alindi. Hastalarin demografik 6zellikleri, metabolik risk faktorleri ile medikal ve cerrahi tedaviler ile bir yillik izlem ve
tedavi sonuglari retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya alinan hastalarin 593 (%48)’tinde alt pol yerlesimli renal pelvis/kaliks tasi vardi ve bu hastalarin 335’i (%56)
erkekti. Tani alma yasi median 8,0 ay (0,5-216 ay) olup, hastalarin %63 (n:376)’i slit cocugu, %30 (n:179)’u cocuk ve %7 (n:38)’si
adolesan yas grubundaydi. Siit ¢ocuklari en sik herhangi bir nedenle yapilan ultrasonografi sonrasi tani alirken, cocuk ve
adolesanlarin en sik karin agrisi nedeniyle tetkik edilerek tani aldiklari saptand. Siit cocuklarinin yaklasik yarisinda tas boyutu <=3
mm iken, cocuk ve adolesanlarin tigte ikisi 3-10 mm tasa sahipti. Tiim yas gruplarina bakildiginda ise %7 (n:43) hastanin tas boyutu
10 mm’nin tizerindeydi. Hastalarin lgcte ikisinde birden fazla sayida tag vardi. Alt pol tas etiyolojisinde hiperkalsitri (%26),
hipositratiri (%25) ve hipomagneziri (%21) en sik nedenlerdi ve list-orta pol taslarina gére etiyolojide daha fazla rol aldiklari
gorildi (p<0,05). Hastalarin 405’ine (%68) medikal tedavi verilmisti, 123’tine (%21) cerrahi islem uygulanmisti, 162’sine (%27)
herhangi bir tedavi veya girisim uygulanmamusti. Alti ay sonundaki degerlendirmede Ust-orta pol tasi olan hastalarin yaridan
fazlasinin tassiz kaldigi saptanirken, alt pol tasina sahip hastalarin sadece gte biri tagsizdi (p<0,001). Bir yilin sonunda ise tassizlik
orani (ist-orta pol tasi olan hastalarda %72’ye kadar ¢ikmisken, alt pol taslarinin biy(k kismi stabil olarak kalmisti (p<o,001)
(Tablo). Alt pol taslarina yonelik medikal tedavi alan ve/veya cerrahi tedavi uygulanan hastalar ile herhangi bir tedavi almamis
olan hastalarin alti ay ve bir yillik izlemlerinde ise taslarin gerileme ve progresyon oranlari arasinda anlamli bir fark saptanmadi.

Sonug: Alt pol yerlesimli bébrek taglarinda, (ist-orta pol taslarina gére daha az oranda gerileme goriilmektedir. Yine bu taglarin
medikal ve/veya cerrahi tedavi ile erken siiregte biiylik oranda geriledigi ya da kayboldugu gériilse de, uzun dénem izlemde
taslarin dortte (¢l stabil olarak kalmakta ya da progresyon géstermektedir. Bu nedenlerle alt pol tasina sahip hastalarin uzun
dénemde daha dikkatli ve yakin izlem edilmesi prognoz agisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: alt pol, nefrolitiazis
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[P-092]
Sistiniiri Tanili Hastalarin Degerlendirilmesi: Cok Merkezli Bir Yillik izlem

Ayse Agbas', Harika Alpay?, Serra Siirmeli Déven?, Lale Sever*, Sevcan Bakkaloglu®, Funda Bastug®, Yesim Ozdemir Atikel’, Ruhan
Diistinsel®, ibrahim Gékce?, Esra Karabag Yilmaz*, Sebahat Tiilpar®, Midhat Elmaci™, Pelin Ertan™, Elif Comak™, Zeynep Yiiriik

Yildinm®, Neslihan Giinay®, Burcu YaziciogIus, Sibel Yel®, Mehtap Sak?
'SBU Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bolimii, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

%istanbul-Cerrahpasa Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
5Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara

°sBU Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Béliimii, Kayseri

’Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélimii, Eskisehir

8Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri

9SBU, Bakirk&y Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Béliimii, istanbul
"°Konya Dr Faruk Siikan Dogum ve Cocuk Bakimevi, Cocuk Nefroloji B6limdi, Konya
"Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Manisa

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

Bistanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Sistinlri yasam boyu Uriner sistem tasi gelisimi agisindan risk olusturan, multidisipliner yaklasim ve dikkatli tedavi gerektiren
bir hastaliktir. Erken tani koyulup tedavi edilmedigi takdirde, Uriner sistemde obstriiksiyon, enfeksiyon ve bobrek yetersizligine
yol agmaktadir. Bu ¢alismada, sistintiri tanili hastalarin demografik ve klinik 6zelliklerinin incelenmesi ve tedavi yanitinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yéntem: Toplam 14 Cocuk Nefroloji merkezinde en az 3 ay izlemi olan, sistindiri tanil 38 hasta ¢alismaya alindi. Demografik, klinik
ve laboratuvar &zellikleri, medikal-cerrahi tedavi ve bir yillik izlem bilgileri hasta dosyalarindan geriye déniik olarak incelendi.

Bulgular: Sistintiri tanili hastalarin %52’si kiz (n=20), ortanca tani yasi 20 (IQR:7-48) ay idi. En sik basvuru sikayetleri, karin agrisi ve
renal kolik (%21, n=8), kusma (%16, n=6) ve huzursuzluktu (%13, n=5). Hastalarin %24’tinde (n=9) tani aninda, %51’inde (n=19)
ge¢miste driner sistem enfeksiyonu 6ykdist vardi. Tas distirme hikayesi 12 hastada (%33) vardi. Akraba evliligi orani %43’ti (n=16)
ve 22 hastada (%59) ailede Uriner sistem tas hastaligi dykdisii vardi. Ug hastada hipertansiyon, 2 hastada biiyiime geriligi ve 2
hastada b6brek yetmezligi eslik etmekteydi. Hastalarin %64’iinde (n=23) tas boyutu 3-10 mm arasindaydi ve %78’inde (29 hasta)
coklu tas mevcuttu. Alt pol tasi %42 (n=16), nefrokalsinoz %8 (n=3), hidronefroz %34 (n=13) oraninda saptand. Bes hastada treter
tasi mevcuttu ve birinde bébrek yetmezligi gelismisti. En sik eslik eden metabolik risk faktorleri; hipositratiiri %19 (n=7) ve
hiperoksaluri %13 (n=5) idi. Medikal tedavi olarak; potasyum sitrat %95 (n=36), tiopronin %50 (n=19), kaptopril %16 (n=6) ve d-
penisilamin %13 (n=5) verilmisti. Hastalarin yarisina (n=19) toplam 26 kez cerrahi girisim uygulanmisti [ESWL %37 (n=10), PCNL %33
(n=8), acik cerrahi %19 (n=5) ve treterorenoskopi %11 (n=3)]. Tas analizi yapilabilen 13 hastanin dokuzunda sistin, ligtinde ise
kalsiyum oksalat tasi saptandi. Bir yillik izlem sonunda hastalarin %38’inde tas goriilmedi; tas boyutu veya sayisinda azalma, stabil
kalma, artma oranlari sirasiyla %21, %31 ve %10 idi. Cerrahi girisim yapilan hastalarin %85’inde (n=16) izlem siresinin birinci yilinda
tas gozlenirken, cerrahi gerekmeyen hastalarda ise bu oran %31’di(n=6) (p=0,015).

Sonug: Sistinliride medikal tedavi ve tekrarlayan cerrahi girisimlere ragmen taslar sebat edebilir, ilerleme gosterebilir veya
niiksedebilir. Tedaviye uyum ve diizenli takip olduk¢a 6nemli olup, sik araliklarla yapilan gériintiilemelerle tekrarlar erken
saptanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Sistintri, nefrolitiazis
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[P-093]
Avrupa Cocuk Nefroloji Merkezlerindeki Diyaliz Hastalarinin Hastaneye Yatisi Uzerinde Etkili Faktorler:
Epdwg/Espndwg Raporu

Sevcan A Bakkaloglu', Yesim Ozdemir Atikel?, Claus Peter Schmitt?, Fabio Paglialonga®, Karel Vondrak®, Burcu Yazicioglu',

Augustina Jankauskiene®, Bahriye Atmis’, Aleksandra Zurowska®

'Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Nefroloji BD, Ankara, Turkiye

*Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bélimii, Eskisehir, Tiirkiye

3Center for Pediatric and Adolescent Medicine, Department of Pediatric Nephrology, Heidelberg, Almanya
*Fondazione IRCCS Ca’ Granda Ospedale Maggiore Policlinico, Department of Pediatric Nephrology, Milan, italya
University Hospital Motol, Department of Pediatric Nephrology, Prag, Gek Cumhuriyeti

®Vilnius University Hospital, Department of Pediatric Nephrology, Vilnius, Litvanya

’Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Adana, Tiirkiye; 8

8Medical University of Gdansk, Department of Pediatrics Nephrology & Hypertension, Gdansk, Polonya

Giris: Kronik hastalik nedeni ile izlenen hastalarin sik hastaneye yatis dénemlerinin oldugu bilinmektedir. Cocuk diyaliz
hastalarinda bu alanda literatiirde ¢ok az veri bulunmaktadir. Bu ¢alismada Avrupa’daki ¢ocuk nefroloji merkezlerindeki diyaliz
hastalarinin hastaneye yatislari (izerinde etkili olan fakt&rlerin arastirilmasi amaglanmustir.

Yéntem: 10 Avrupa tilkesinden 16 merkezin katildig calismada, 1 Temmuz 2017 - 1 Temmuz 2018 arasi dénemde yatan ve
yatmayan diyaliz hastalarina ait veriler incelenerek hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya katilan %62’si periton diyalizi, %38’i hemodiyalizde olmak lzere 265 diyaliz hastasinin %81’inin (n=214)
hastaneye yatirildigi gézlendi. Hastalarin ¢ogu (%63) erkek olup, cinsiyet ile hasta yatisi arasinda iliski saptanmadi (p>0,05). Yatan
hastalarin yaslarinin (median:126 ay), hi¢ yatmayanlara gére (median: 155 ay) daha kiictik oldugu gorildi (p=0,034). Her iki
grupta diyalize baslama yasi arasinda anlami fark yokken, diyalizde gecen siire yatan hastalarda daha kisaydi (p=0,022). Yatan
hastalarin boy SDS’si (median: -2,11), yatmayan hastalara (median: -0,97) gére dustikti (p=0,033). Yatan ve yatmayan hastalarin,
kan basinglari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmayip (p>0,05), hipertansiyon ile yatis arasinda iliski saptanmadi
(p>0,05). PD hastalarinin %78, HD hastalarinin ise %83’t en az bir kez hastaneye yatmis olup, diyaliz modalite ve submodaliteleri
ile hasta yatislar arasinda iliski saptanmadi (p>0,05). Hastalarda altta yatan en yaygin ti¢ bébrek hastaligi grubu CAKUT (42,5%),
glomerulopatiler (21,7%) ve nefronofitizis/kistik bobrek hastaliklari (10,9%) idi. Primer bobrek hastaligi ve eslik eden
komorbiditelerin yatan ve yatmayan hastalar arasindaki oranlari benzerdi. Hemoglobin ve albumin degerleri yatan hastalarda
daha diislik, fosfor ve dirik asit ise daha ylksek olup, aradaki fark albumin ve Urik asit icin anlamlr idi (sirasiyla p=0,032 ve
p=0,002). Hastalarin destek tedavileri ile yatig arasindaki iliski incelendiginde; ESA, ACE inhibitdrii ve kalsiyum iceren fosfor
baglayicilar kullanan hastalarin yatis oranlari daha distik saptandi (sirasiyla p=0,003, p=0,014 ve p=0,037).

Sonug: Kiiglik yas, diyalizde gecen siirenin kisa olmasi, boy kisaligi gibi faktdrlerin yanisira, hipoalbuminemi, hiperiirisemi gibi
modifiye edilebilir risk faktorleri diyaliz hastalarinda yatisla iligkili bulunmustur. ESA, ACE inhibit6rii ve kalsiyum iceren fosfor
baglayici kullanimi ile yatis arasindaki iliskinin daha detayh ¢alismalarda incelenmesi gerektigi sonucuna varilmistir.

Anahtar Kelimeler: diyaliz, hastaneye yatis nedeni
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[P-094]
Avrupa Cocuk Nefroloji Merkez Ozelliklerinin Diyaliz Hasta Yatislarina Etkisi: Epdwg/Espndwg Raporu

Sevcan A Bakkaloglu', Yesim Ozdemir Atikel?, Eszter Lévai®, Adalat Shazia*, Rukshana Shroff®, Aysun Karabay Bayazit®, ismail

Dursun’, llona Zagozdzon®, Alberto Edefonti®

'Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Nefroloji BD, Ankara, Turkiye

*Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bolimdi, Eskisehir, Tirkiye

3Center for Pediatric and Adolescent Medicine, Department of Pediatric Nephrology, Heidelberg, Almanya
*Evelina London Children’s Hospital, Department of Pediatric Nephrology, Londra, ingiltere

>Great Ormond Street Hospital for Children, Department of Pediatric Nephrology, Londra, ingiltere

®Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Adana, Tiirkiye

7Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri, Tiirkiye

8Medical University of Gdansk, Department of Pediatrics Nephrology & Hypertension,Gdansk, Polonya
9Fondazione IRCCS Ca’ Granda Ospedale Maggiore Policlinico, Department of Pediatric Nephrology, Milan, italya

Giris: Saglik politikalarinin amaglarindan biri, yatarak tedavileri ve tekrar yatislar azaltarak hastalarin bakim kalitesini artirabilmek
ve saglik harcamalarini diisiirmektir. Pediatrik diyaliz hastalarinin yatislarinin degerlendirildigi galisma sayisi son derece sinirlidir.
Bu ¢alismada Avrupa’daki cocuk nefroloji merkezlerindeki diyaliz hastalarinin hastaneye yatis ve tekrar yatislari tizerinde merkez
ozelliklerinin etkisi olup olmadiginin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yéntem: 10 Avrupa tilkesinden (Almanya, ingiltere, Gek Cumbhuriyeti, Fransa, italya, Litvanya, Polonya, Portekiz, Tiirkiye ve
Yunanistan) 16 merkez ¢alismaya katildi. Hastanelerin tipi, ayri bir cocuk nefroloji servisinin ve diyaliz tinitesinin olup olmadig,
merkezin saglik ¢alisanlari agisindan is giicl ve altyapisi, 1 Temmuz 2017-1 Temmuz 2018 arasi ddnemde merkezdeki gocuk
nefroloji uzmani sayisi, yatak kapasitesi, merkezdeki toplam diyaliz hastasi ve yatirilan hastalarin sayisi ile bu hastalara ait yatis
verileri kaydedildi.

Bulgular: 16 merkezden 5’i (%31) cocuk hastanesi olup, 11 merkezde (%68) ayri bir cocuk nefroloji servisi bulunmaktaydi. Bu
merkezlerdeki yatak sayisi (mean rank:4,5), servisi ayri olmayan merkezlerdekine (mean rank: 1) gére daha fazlaydi (p>0,05). 13
merkezde (%81) cocuk periton diyaliz (PD) tinitesi, 10 merkezde (%62) ¢ocuk hemodiyaliz (HD) tinitesi eriskin diyaliz Gnitelerinden
ayriydi. Tim merkezlerde ¢ocuk PD ve HD hemsiresi vardi. Merkezlerin timiinde diyetisyen ve 6gretmen, 11’inde (%69) sosyal
hizmet uzmani, 13’tinde (%81) psikolog gorev yapmaktaydi. Merkezlerin tipi ile diyaliz tecriibeleri arasindaki fark istatistiksel
olarak anlamli degildi (p>0,05), ancak ¢ocuk hastanelerinde gérece daha uzun siredir diyaliz yapilmaktaydi. Merkezlerin diyaliz
tecriibesi (yil olarak) ve cocuk nefroloji uzmani sayisi ile hastaneye yatis arasinda iliski bulunmadi (p>0,05). Yatisi olmayan
hastalarin %47’si, yatanlarin %43’, yeniden yatanlarin ise %51’i cocuk hastanelerinde izlenmekteydi. Cocuk hastanelerinde izlenen
hastalarin %79’u, diger merkezlerdekilerin %82’si yatirilmisti. Yeniden yatan hastalar icin ise bu oranlar sirasiyla % 36 ve %27’ydi.
Merkezlerin tipi ile hasta yatis ve tekrar yatisi, yatislarin sayisi ve tipleri (acil, gerekli, elektif, sosyal endikasyon) arasinda iligki
saptanmadi (p>0,05). Ayri cocuk nefroloji servisi olan merkezlerdeki hastalarin %79’u, olmayanlarin %90’1 yatirildi, bu oranlar
yeniden yatislar icin sirastyla %30 ve %32 bulundu. Arada anlamli fark saptanmadi (p>0,05). Cocuk HD (initesi olan merkezlerde HD
hastalarinin yatis orani ve ¢ocuk PD Unitesi olan merkezlerde birden fazla yatis orani daha dustikt (sirasiyla p=0,047 ve p=0,020).
Yatis stiresi qocuk hastanelerindeki yatislarda daha kisa iken (p=0,001), ayri bir cocuk nefroloji servisi olan merkezlerdeki yatis
siiresi olmayanlara gére daha uzundu (p=0,048). Yatan hasta sayisi en az olan (Almanya) ile en ¢ok olan merkezlerin (ingiltere)
organizasyon acisindan benzer 6zelliklere sahip oldugu goralda.

Sonug: Pediatrik nefroloji servisi ile pediatrik PD ve HD {nitelerinin bulundugu merkezlerde yatislarin daha az olmasi, 6zenli
bakimin yatis ve tekrar yatislari azaltabilecegine iliskin bir 5ngéri olusturmustur. Yatis igin diizeltilebilir risk faktorlerini saptamak,
bunlara yonelik iyilestirmeler yapmak ve verilen bakimin kalitesi artirmak diyaliz hastalarinin acil ve tekrar yatislarini biiyiik 6lclide
engelleyebilecektir.

Anahtar Kelimeler: diyaliz, hastane yatislar
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[P-096]
Ailesel Soguk iliskili Sendrom 2(Fcas2): Nadir Bir Olgu

Belde Kasap Demir', Eren Soyaltin?, Caner Alparslan?, Secil Arslansoyu Camlar?, Fatma Mutlubag’, Demet Alaygut?, Afig Berdeli?,
Onder Yavascan™?

'izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Klinigi, izmir.

*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefroloji Klinigi, izmir

3istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglgi ve Hastaliklari AD, izmir

Giris: Ailesel soguk iliskili sendrom 2 (FCAS2), nadir rastlanan otozomal dominant bir otoinflamatuar hastaliktir. Sik rastlanan
bulgulari arasinda episodik ve tekrarlayici dokiintd, rtiker, artralji, miyalji ve basagrilar bulunmaktadir. Ayrica olgularda karin
agnisi, gogiis agrisi ve sensorindral isitme kaybina da rastlanabilir. Hastalarda bulgularin ortaya ¢ikmasi igin adinda gectigi gibi
soguga maruz kalmalari gerekmemektedir. Burada nadir gériilen ve tanisi ancak genetik taramalarda ilerlenmesi sonucu yillar
icerisinde koyulabilmis FCAS2’li bir ¢ocuk olgu sunulmustur.

Olgu: 16 yasinda kiz olgu ilk kez 10 yasinda iken tekrarlayan ates, karin agrilari, diz agrilari ve ara sira eklenen ishal sikayetleriile
basvurdu. Olgunun dig merkezde bakilan FMF genetik analizinde mutasyon saptanmadigi 6grenildi. Sikayetleri ddneminde akut
faz reaktanlarinin pozitif olmasi lizerine FMF genetik analizi tekrarlanarak kolsisin tedavisi baslanan olgunun analiz sonucunda
R202Q homozigot mutasyonu saptandi. Kolsisin dozlarinin arttirlmasina ragmen yaklasik 2 ayda bir ataklari izlenen olgunun
izleminin 2. yilindan itibaren ataklari esnasinda soguga maruziyet ile iliskisiz olarak gégiis 6n ylizde ya da sirtinda Urtikeryal
dokiintdlerinin oldugu, ates ile birlikte miyalji ve artralji sikayetlerinin 6n planda oldugu gériildi. 1gD diizeyi yliksek saptanan
hastadan génderilen MVK gen analizinde mutasyona rastlanmadi. Diger periyodik sendromlar agisindan bakilan NLRP3 ve
TNFRSF1A genlerinde de mutasyona rastlanmadi. izleminde sikayetleri devam eden olgunun ataklarinin siklasmasi iizerine
canakinumab 2mg/kg/doz 8 haftada bir yaklasik 1 yil boyunca uygulandi, ancak atak sikliginda belirgin azalma gézlenmemesi
Gzerine 1. yilin sonunda tedavi kesildi. Sikayetlerine nébet gegirme de eklenen olgunun yeni nesil dizi analizi ile tekrarlanan
otoinflamatuvar hastalik panelinde NLRP12 geninde p.Arg868His (c.2603G>A) heterozigot mutasyonu saptandi. Kolsisin
tedavisine devam eden ve atak esnasinda diisiik doz steroid (5mg/giin prednisolon) ile sikayetleri gerileyen olgunun tedaviyi
yanlis anlamasi {izerine sonraki 6 ayda da ayni sekilde steroid aldig, bu esnada hig atak gegirmemis oldugu 6grenildi.

Sonug: Kriyopirin iliskili periyodik sendromdakine benzer sekilde ates ataklari ile birlikte tirtikeryal dokiintd, artralji, miyalji
bulgulari goriilen, ancak NLRP3 geninde mutasyon saptanmayan olgularda FCAS2 agisindan NLRP12 geni de mutasyonlar
acgisindan taranmalidir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel Soguk iliskili Sendrom, periyodik ates
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Cocukluk Caginda Nutcracker Sendromunun Klinik Onemi Nedir ?

Secil Arslansoyu Camlar, Eren Soyaltin', Caner Alparslan’, Onder Yavascan'?, Demet Alaygut', Fatma Mutlubas', Belde Kasap
Demir3

'SBU, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

Giris: Nutcracker sendromu (NCS) sol renal venin ¢ogunlukla aorta ve superior mezenterik arter arasinda komprese olmasi
sonucu ortaya ¢ikan klinik semptomlarla iligkili bir sendromdur. Bu ¢alismada ¢ocukluk ¢caginda tani alan NCS’lu hastalarin klinik
ozelliklerinin degerlendirilmesi amagland.

Materyal Metod: Geriye déniik olarak hastalarin tibbi dosyalari degerlendirildi. Yas, cinsiyet, bagvuru semptomlari, viicut kitle
indeksleri ve diger fizik muayene bulgulari (hipertansiyon, varikosel), eslik eden renal ve diger sistem hastaliklari, izlem stireleri
kaydedildi. idrar bulgulari, renal doppler ultrasonografi bulgulari ve eger varsa bilgisayarli tomografi (BT) anjiografi bulgulari
analiz edildi.

Bulgular: Toplam 26 hastanin verilerine ulasildi. Hastalarin 16’si ( %62) kiz idi. Ortalama basvuru yast 12+4.1(4-18) yil bulundu.
Dokuz hastada (%35) ortostatik proteintiri vardi. Diger bagvuru semptomlari 10 hastada (%38) mikroskobik hematiiri, 7 hastada
(%27) makroskopik hematiiri seklinde idi. Bes hasta bir ve birden fazla semptom ile bagvurmustu. iki hastada posterior NCS’u
tesbit edildi. iki hasta ayni zamanda Henoch- Schénlein nefriti ve bir hasta tubulointerstisyel nefrit nedeni ile takip edilmekte idi.
Sadece hastalarin iki tanesinde taniy desteklemek igin BT anjio kullanlmisti. Ciddi abdominal agrisi olan bir hastada cerrahi
planlandi.

Tartisma: NCS nadir goriilmekle birlikte hematiiri veya ortostatik proteiniirisi olan olgularda akla gelmeli ve diger renal
patolojilere eslik edebilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: hematiiri, nutcracker sendromu
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[P-098]
DMSA Sintigrafisi ile Renal Skar Tespit Edilen Hastalarin Uzun Dénem izlemi

Demet Baltu', Bilge Volkan Salancr?, Bora Giilhan?, Giilsah Ozdemir?, Nesrin Tas?, Kiibra Celegen?, Fatih Ozaltin®, Ali Diizova’®,

Rezan Topaloglu®

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, Ankara
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Niikleer Tip AD, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Ankara

Bu calismada renal skar (RS) saptanan hastalarin izleminde karsilasilacak komplikasyonlarin saptanmasi ve bunlara yonelik risk
faktdrlerinin belirlenmesi amaclanmistir. Calismaya ortalama takip siiresi 9,69 yil olan, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu nedeni
ile takipli, anatomik veya norolojik obstriiksiyonu ve kompleks tirolojik anomalisi olmayan 50 RS’li hasta alindi ve 25 RS’si olmayan
hasta ile karsilastirildi. Hastalara ofis kan basinci (KB) 6l¢iimii ve ambulatuar kan basinct monitorizasyonu (AKBM) yapildi. Serum
kreatinin, kan lire azotu ve 24 saatlik idrarda protein, albiimin, kreatinin diizeylerine bakildi, kreatinin klirensi hesaplandi.
Ambulatuar KB 6l¢timleri yas, cinsiyet ve boya gore en kii¢iik medyan kareler (LMS) yontemi kullanilarak standardize edildi.
Renal skar hafif, orta ve agir olarak derecelendirildi. Renal skari olan ile olmayan hastalarin glomeruler filtrasyon hizi (GFR)
degerleri arasinda anlamli farklilik saptanmadi. Ayrica hafif, orta ve agir dereceli RS’si olan hastalarin GFR degerleri arasinda da
anlamli farkllik saptanmadi. Alblminiirisi olan 7 hastanin hepsi RS’si olan gruptaydi. Agir RS’si ve bilateral RS’si olan hastalarda
alblminiri daha fazla gorildi. Ambulatuar KB monitorizasyonu ile RS’si olan hastalarin %20,4’tinde hipertansiyon (HT) saptandi
ve bu hastalarin %60’inda nokturnal HT tespit edildi. Ambulatuar KB monitorizasyonu sonuglarina gére 24 saatlik, glindiiz, gece
KB standart deviasyon skoru (SDS) ve 24 saatlik, giindiiz, gece ortalama arter basinci (MAP) SDS degerleri ve tim gtin sistolik ve
diyastolik KB y{kii ile gece sistolik ve diyastolik KB yiikii RS’si olanlarda, olmayanlara gére istatistiksel olarak anlamli olarak
yiksek saptandi (hepsinde p<0,05). Glindiz diyastolik KB ytku agir RS’si olan hastalarda hafif RS’si olanlara gére anlamli olarak
yliksek saptandi. Diger KB yiikii ve KB SDS degerlerine goére hafif, orta ve agir RS’si olan hastalar arasinda anlaml farklilik
saptanmadi. Renal skari ve albimintirisi olan hastalarda RS’si olup albimintirisi olmayan hastalara gére anlamli olarak 24 saatlik
ve gece diyastolik KB SDS yiiksek, GFR diislik saptandi. Renal skari olan hastalarda GFR ile 24 saatlik diyastolik KB SDS, gece
diyastolik KB SDS, tiim giin diyastolik KB yiikii ve gece diyastolik KB yiikii arasinda negatif korelasyon saptandi. Sonugta RS’si
olan hastalarin bobrek fonksiyon testlerinde RS’si olmayanlara gére anlamli farklilik olmasa da RS’si olan hastalarda HT ve
alblminiri gelisme riski RS’si olmayan hastalara gére artmis bulundu. Hipertansiyonu olan hastalarda da nokturnal HT’nin 6n
planda olmasi nedeni ile RS’si olan hastalarin izleminde AKBM kullaniimalidir. Renal skara ek albimindirisi olan hastalar en riskli
grup olarak goriilmektedir ve bu hastalarin KB’leri daha yiiksek GFR’leri daha dislktir. Renal skari olan hastalarda albiimindiri
takibi rutin izlemde olmali ve albimintirisi olan hastalar HT ve bozulmus renal fonksiyonlar agisindan yakin takip edilmelidirler.

Anahtar Kelimeler: renal skar, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu
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[P-099]
Tiiberoskleroz Kompleksi Tanili Bir Olguda Anjiomiyolipom Tedavisinde Selektif Arterial Embolektomi
Uygulamasi

Eren Soyaltin', Secil Arslansoyu Camlar', Demet Alaygut', Fatma Mutlubas', Belde Kasap Demir?, Caner Alparslan’, Ahmet Ergin
Capar*, Umit Belet?, Onder Yavascan™

'Saglik Bakanligi Universitesi Tip Fakiiltesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

4Saglik Bakanligi Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Aragtirma Hastanesi Girisimsel Radyoloji Klinigi, izmir

Giris: Renal anjiomiyolipomlar, perivaskiiler epiteloid hiicre tiimérleri grubundan benign bébrek tiimérleri olup, olgularin % 80’i
sporadik ve soliterdir. Geri kalan %20°si tuberoskleroz kompleksinin bir parcasi olarak karsimiza gikar. Renal anjiomyolipomlarin
cogunlugu asemptomatik olup ve rastlantisal olarak saptanirken bir kismi da spontan perforasyon ve hayati tehdit eden
retroperitoneal kanamaya yol acabilmektedir. Temel yaklasim izlem ya da konservatif tedavi edici girisimleri olup, perforasyon
agisindan riskli boyutlarda olan ya da duisiik yag icerigi ile renal hiicrel karsinom ayirimi yapilamayan stipheli kitleler icin kesin
taniyr saglamak amaci ile girisim gerekli olabilmektedir. Burada tuberoskleroz kompleks tanisi ile izlenen ve embolizasyon
uygulanan anjiomyolipomlu olgu sunuldu.

Olgu: Tiiberoskleroz kompleksi tanisi ile 14 yildir ocuk néroloji tarafindan takipte olan 17 yasindaki erkek olgu, 4 yil énce yapilan
abdomen ultrasonografide (USG) ¢ok sayida anjiomiyolipom saptanmasi ve b&brek fonksiyon testlerinde bozulma nedenile
klinigimiz tarafindan takibe alindi. Oykiisiinde enfeksiyon dénemlerinde akut bébrek hasari gelistigi 6grenildi. Fizik muayenesinde
ylizde ¢ok sayida adenoma sebaseum mevcuttu. Glomeruler filtrasyon hizi 75.2 ml/dak/1.73m2 olan hastada 8mg/m2/saat
proteiniiri saptand.. Tiibiiler testleri normal sinirlarda olup diger laboratuvar parametrelerinde patolojik bulgu saptanmadi. Renal
USC’ de sag bébrek parankiminde en biiytigii 27x25 mm, sol bébrek parankiminde en biiy(igli 62x60 mm boyutlarinda ¢ok sayida
anjiomiyolipomlar izlendi. Mevcut lezyonlarin olast malignite potansiyeli bulunmasi nedeni ile cekilen abdomen manyetik
rezonans goriintiilemede lezyonlar bening karakterli anjiomiyolipom olarak degerlendirildi. Hastanin sol bébrek parankiminde
mevcut olan 62x60 mm boyutlu anjiomiyolipomun spontan perforasyon riski bulunmasi nedeni ile girisimsel radyoloji tarafindan
anjiografi esliginde selektif arterial embolizasyon uygulandi. Kontrol USG’ de arterial embolizasyon uygulanan anjiomiyolipomun
geriledigi goriildi, en biyiigi 177 mm ¢apli anjiomiyolipomlar izlendi.

Tartisma: Tliberosklerozis kompleksi tanili olup tetkikkerinde anjiomiyolipom saptanmis olan hastalar; kronik bébrek hastalig,
spontan perforasyon ve malignite riskleri acisindan yakin olarak izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: renal anjiomyolipom, arterial embolektomi
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[P-100]
Kronik Bobrek Hastalig1 Olan Oniki Yasindaki Erkek Olguda Galaktore

Eren Soyaltin', Secil Arslansoyu Camlar', Berna Eroglu Filibeli*, Demet Alaygut', Fatma Mutlubas', Hayrullah Manyas*, Géniil Catl?,

Belde Kasap Demir?, Bumin Nuri Diindar?

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji AD, izmir

4saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Klinigi, izmir

Giris: Kronik bobrek hastaliginda (KBH), bébrek ekskresyon fonksiyonlarindaki bozulmaya ikincil bircok metabolik ve
endokrinolojik patolojiler gelisebilmektedir. Ozellikle glomeriiler filtrasyonun azalmasiyla birlikte peptit hormonlarda, periferik
metabolizma degisiklikligi sonucu serum diizeylerinde artig olabilir. Uremik hiperprolaktineminin patogenezi tam olarak
anlasilmamakla birlikte, D vitamin eksikligi, anemi ve prolaktin salimiminin pitiiter diizenlenmesindeki bozuklugun diger nedenler
oldugu duistinilmektedir. Burada KBH nedeniyle takip edilen on iki yasindaki erkek hastada gelisen hiperprolaktinemi ve
galaktorenin tartisiimasi amaglanmustir.

Olgu: Bilateral displastik bobrek (sag renal agenezi, sol Evre 4 vezikoireteral reflii) zemininde kronik bébrek yetersizligi
nedeniyle iki yasindan itibaren Cocuk Nefroloji béliimiinde takip edilen on iki yasindaki erkek olgu, her iki memeden siit gelme
yakinmasi ile bagvurdu. Ozge¢misinde; miadinda, NSVY ile zor doguma bagli asfiksi tanisiyla yenidogan yogun bakimda izlenmis
olup, idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle tekrarlayan hastaneye yatis 6ykileri mevcuttu. Soygecmisinde anne baba arasinda ikinci
derece akrabalik mevcut olup bilinen hastalik 6ykist yoktu. Fizik muayenede agirligi 37,2 kg (- 0,59 SDS), boyu 128,6 cm (-2,82
SDS), VKIi +1.01 SDS, hedef boy 172,1 cm (-0,61 SDS), kan basinci 115 /72(75p), gergin penis boyu 6 cm, testis voliimleri 3mL/ 3mL,
pubik killanma Tanner Evre 1idi, meme muayenesinde bilateral memede plak ele gelmedi her iki memeden hafif basi ile siit
geldigi gorildi. Diger sistem muayeneleri olagand.. Eritropoetin, sodyum bikarbonat, poliestren siilfat, kalsiyum asetat, kalsitirol
(0,25 mcg/gtin asirt), kolekalsiferol (1000 1U/gtin) disinda destek tedavi almiyordu. Tam kan sayiminda Hb 10,2 g/dL, ferritin 102
mg/dL, serum Ure 152 mg/dL, kreatinin3.9 mg/dL (glomeriiler filtrasyon hizi 23 ml/dak/1.73 m2 ), Urik asit 6,2 mg/dL, sodium 135
mmol/L, potasyum 4.5 mmol/L, kalsiyum 10.5 mg/dL, fosfor 6.1 mg/dL., ALP:264 PTH:182 D vit:32 saptandh. ileri laboratuvar
tetkiklerinde, LH: 1 mIU/mL (N, 200 pg/L (N, 2,64-13,1), TSH: 3,2 mU/L (N, 0,34-5,6), serbest T4: 0,82 ng/dL (N, 0,54-1,24),
Somatomedin-C (IGF-1): 168 pg/L (N, 68-316) saptandi. Kemik yasi Greulich Pyle atlasina gére 10 yas ile uyumlu olup tahmini
eriskin boy 160 cm (- 2,27 SDS) olarak hesaplandi. Pitiiiter adenomu dislamak igin ¢ekilen kontrastli (gadolinyum) hipofiz ve
kraniyal manyetik rezonans gériintiilemesi normal saptandi. Dopamin resept&r agonisti baglanmadan 6nce degerlendirilen
ekokardiyografisi normaldi ve kabergolin 0,5 mg/haftada 2 giin olarak baslandi. Tedavinin ikinci haftasinda serum prolaktin
diizeyi baskilandi ve kabergolin dozu azaltildi. Hastanin kabergolin tedavisi altinda galaktore yakinmasi olmayip bébrek nakli igin
hazirlik siirecine ve takibine devam edilmektedir.

Sonug: Uremik hiperprolaktinemi, cocukluk déneminde nadir gériilmekle birlikte pek ok olguda gecikmis puberte ile iligkili
oldugundan uygun tedavinin baglanmasi 6nemlidir. Renal yetmezligin derecesi ile prolaktin yiiksekligi dogru orantili olup, nakil
sonrasi prolaktin seviyeleri normale dénen olgular g6z 6niine alindiginda, hiperprolaktinemi gériilen olgular bébrek nakli
agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: kronik bébrek hastalig, galaktore
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[P-101]
Tekrarlayan Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefrit Olgusu

Aslihan Kara, Metin Kaya Giirgoze
Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig ve Hastaliklari AD, Pediatrik Nefroloji BD, Elazig

Giris: Akut poststreptokoksik glomertlonefrit (APSGN), streptokok enfeksiyonlarindan sonra gelisen ve immiin mekanizmayla
oluslan glomertdillerin yaygin enflamatuar bir hastaligidir. Bilindigi Gzere APSGN’nin tekrarlamasi genellikle beklenmez.
Bildirimizde ¢ok nadiren tekrarlayan akut post streptokoksik glomerilonefrit olgusunu sunmayi amacladik.

Olgu: On yasinda erkek hasta goz kapaklarinda sislik, idrar renginde koyulasma ve idrar miktarinda azalma yakinmalari ile
basvurdu. Hastanin 6ykiisiinden énceden saglikli oldugu, 15 giin 6nce (st solunum yolu enfeksiyonu gegirdigi, bir hafta énce goéz
kapaklarinda sislik oldugu, son 4 giindiir giderek idrarin koyulastigi ve miktarinin azaldig 6grenildi. Fizik muayenesinde, kan
basinci 115/55 mmHg idi. Genel durumu iyi, bilinci agik olan hastada bifisstir 6demi ve bilateral kostavertebral act hassasiyeti
disinda patoloji saptanmadi. Laboratuar incelemesinde; bébrek yetmezligi saptandi. Tam idrar tetkikinde dansite 1005, protein
eser, idrar mikroskopisinde her sahada 8 eritrosit (dismorfik) yaninda hiyalen ve grandiler silendirler goriildu. Serum C3 diizeyi 0.6
g/L (N:0.9-1.8) ASO 654 1U/mL bulundu. Bogaz kiiltiirinde Grup Astreptokok tiremesi oldu. Uriner ultrasonografide bébrek
parankim ekojeniteleri artmisti. APGSN tanisi alan hastaya Benzatin Penisilin 1.200.000 U intramuskiiler yapildi, furosemid
basland. izleminde idrar cikisi azalan {ire ve kreatin degerleri tedricen artan ({ire:223mg/dL, kreatin:8.3mg/dL) hasta giinasir 4
seans hemodiyalize alindi. RPGN ve APSGN 6n tanisi ile hastaya renal biyopsi yapildi. Glomeriillerde eksudatif proliferatif
degisiklikler ve cogu seliiler nitelikte olan kresent (34/48) olusumlart izlendi. Bunun tizerine (i giin puls steroid tedavisi ardindan
IV siklofosfamid tedavisi baglandi. Kronik glomerulonefritler ve vaskiilitler agisindan génderilen antiniikleeer antikor, ANCA ve
anti-ds DNA, anti GBM antikoru negatif idi. Kreatin degeri 0.9 mg/dL’ye gerileyen hasta aylik kontroller ile takip edildi. Bir ay
sonraki kontroliinde C3 (1.2 g/L) normaldi. Proteintirisi devam eden hastaya ti¢c doz aylik IV Siklofosfamid yapildi. Takibinde
hematdiri ve proteinirisi olmayan, kreatin degeri 0,5mg/dl’ye diisen hastada Azatiyopirine gegilerek tedavisi bir yila tamamlandi.
Tedavisi kesildikten bir yil sonra idrar renginde koyulasma ve idrar miktarinda azalma yakinmalari ile tekrar basvurdu. Fizik
muayenesi dogal olan hastanin laboratuvarinda BUN 71 mg/dL, kreatinin 1.78 mg/dL, serum C3 diizeyi dusiik (0.8 g/L), ASO 792
IU/mL bulundu. Tam idrar tetkikinde protein 3+, idrar mikroskopisinde her sahada 56 eritrosit (dismorfik) yaninda hiyalen ve
graniiler silendirler goriildi. iki hafta 6ncesinde USYE gegiren ve antibiyotik kullanim 8ykiisii olan hastanin bogaz kiiltiiriinde
Greme olmadi. Bu klinik ve laboratuvar bulgulariyla tekrarlayan APSGN diisiiniilen olguya benzatin penisilin ve furosemid tedavisi
baslandi. Taburcu olurken kan kreatin dlizeyi normal sinirlarda (0.8 mg/dL) idi. Hasta APSGN tanist ile izleme alinmasina ragmen,
imminfloresan yapilamamasi, tekrarlayan glomertlonefrit olmasi nedeniyle ayirici tanidaki diger kronik glomertlonefritler
(C3GN) agisindan yakin takibe alindi.Sonug olarak akut poststreptokoksik glomertilonefritin tekrarlamasi ¢ok nadir bir durum
olmakla birlikte tekrarlayan glomeriilonefritte farkl nefritojenik suslarla olan rekiirrenslerin gériilebilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Akut poststreptokoksik glomerilonefrit, Bobrek yetmezligi
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[P-102]
Konjenital Seminal Vezikiil Kisti Ve ipsilateral Renal Agenezi: Zinner Sendromlu iki Olgu

Meral Torun Bayram', Erdal Tiirk’, Gizem Yildiz', irfan Karaca’, Handan Giileryiiz>, Alper Soylu', Salih Kavukeu'
'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir

*Etik Cocuk Cerrahisi ve Cocuk Urolojisi Klinigi, izmir

3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, ocuk Radyolojisi BD, izmir

Giris: Konjenital seminal vezikiil malformasyonlari nadir olup, bunlarin ¢ogunu kistik malformasyonlar olusturmaktadir. Eger
gebeligin 4. ve 13. haftalari arasinda bu malformasyon meydana gelirse, bobregin, treterin ve vas deferenslerin embriyogenezi de
degisebilir. Bu neden ile konjenital seminal vezikiillii olgularin Ggte ikisinde ipsilateral renal agenezi veya displazi de birlikte olup,
bu durum Zinner Sendromu olarak isimlendirilmektedir. Burada Zinner Sendromu tanisi konulan iki olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu: Olgu 1: On {i¢ yasinda erkek hasta perinede agri nedeni ile basvurdu. Batin ultrasonografi (USG) ve manyetik
rezonans goriintiileme (MRG)'de mesane komsulugunda, mesaneye basi yapan homojen ve hipoekoik avaskiiler olusum ve sol
renal agenezi saptandi. Ozge¢mis ve soygecmis normal idi. Fizik ve laboratuvar bulgularinda patolojik bulguya rastlanilmadi.
Mesaneye basi yapan olusumun degerlendirilme ve tedavisi i¢in laparoskopi uygulandi. Mesaneye basi yapan kistik lezyon ve ileri
derecede atrofik bobrek eksize edildi. Patolojik incelemede eksize edilen dokular seminal vezikdil kisti ve kistik renal displazi ile
uyumlu geldi. Zinner sendromu tanisi ile halen izlemine devam edilmektedir.

Olgu 2: On bes yasinda erkek hasta mesane komsulugunda saptanan kist nedeni ile getirildi. Yedi yasinda rastlantisal olarak sag
renal agenezi belirlendigi ve sonrasinda yillik kontrollerinin yapildigi ancak son yapilan batin USG’de mesane komsulugunda kistik
lezyon saptandigi égrenildi. Ozgec¢mis ve soyge¢mis normal idi. Fizik ve laboratuvar bulgularinda patolojik bulguya rastlanilmadi.
Batin MRG'de prostat komsulugunda sag vezikula seminalis ile iliskili kistik lezyon belirlendi (Resim 1). Zinner sendromu
distiniilen hastanin izlemine aralikli gériintilemeler ile devam edilmektedir.

Sonug: ipsilateral renal agenezi veya renal displaziile birlikte seminal vezikiil kistleri olduk¢a nadir gériilmektedir. Bu hastalar
asemptomatik olabildikleri gibi, mesane obstriiksiyonu ve irritasyonu ile iliskili semptomlar veya perine ve skrotal agriile
bagvurabilirler. Bu durumlarda ve kist boyutu biiyiik olan hastalarda tedavi seminal vezikiiler kistin eksize edilmesinden ibarettir.

Anahtar Kelimeler: Zinner Sendromu
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[P-103]
Uriner Sistem Tas Hastaliginin Nadir Bir Nedeni: Tip 1 Plazminojen Eksikligi
Meral Torun Bayram', Gizem Yildiz', Suna Asilsoy?, Alper Soylu', Salih Kavukgu'

'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinolojisi ve Allerji Hastaliklari BD, izmir

Giris: Tip 1 plazminojen eksikligi, plazminojen seviyesinde diisiikliik ile karakterize otozomal resesif gecis gosteren nadir, kalitsal
bir hastaliktir. Hiicre disi fibrinin temizlenmesindeki bozukluk nedeni ile plazminojen eksikliginde basta g6z olmak tizere birgok
sistemde psddomembrandz lezyonlar ve sonrasinda organ hasari goriilebilmektedir. Burada tip 1 plazminojen eksikligine bagli
Uriner sistem tas hastaligi disiindlen bir olgu sunulmustur.

Olgu: 4 yasinda erkek hasta tip 1 plazminojen eksikligi nedeni ile izlenirken renal tag saptanmasi tizerine getirildi. Oykiisiinden
yirmi giinlik iken hidrosefali nedeni ile ventrikiilo-peritoneal sant takildig|, {ig aylik iken lignéz konjuktivit tanisi konuldugu ve
daha 6nce kardesinin de tip 1 plazminojen eksikligi nedeni ile kaybedilmesi lizerine ¢alisilan plazminojen aktivitesinin diisiik (%17;
ref:%55-145) saptandigi 6grenildi. Anne-baba birinci derece kuzen idi. Uriner sistem ultrasonografisi (USG)’nde bilateral en
biiyigti 7 mm multiple tas vardi. Tas igin yapilan incelemeler (b&brek fonksiyon testleri, iyonlar, kan gazi, parathormon, D-
vitamini ve idrar kalsiyum, Urik asit, sitrat, magnezyum, oksalat, sistin diizeyleri) normal olmasi nedeni ile hastada plazminojen
eksikligi ile iliskili renal tas diislintildl. Destek tedavi énerildi. 4 yildir izlemine devam edilen hastanin son driner sistem USG’de
bilateral 6 mm multiple taslari devam etmektedir.

Sonug: Tip 1 plazminojen eksikliginde fibr6z materyal birikimine bagh psédomembranlar ézellikle fibrinden zengin dokularda
daha belirgindir. Ancak Uriner sistemde de fazla fibréz materyal birikimi obstriiksiyonlara ve ayrica tas iginde bir nukleusa sebep
olabilmektedir. Bu neden ile plazminojen eksikligi olan hastalarin aralikli tiriner sistem tas hastaligi ve obstriiksiyonu agisindan
degerlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: plazminojen eksikligi, renal tas
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[P-104]
Cocukluk Caginda Hipertansiyonun Nadir Bir Nedeni: Paraganglioma

Eren Soyaltin', Demet Alaygut', Ali Kanik?, Berna Eroglu Filibeli®, Caner Alparslan', Onder Yavascan"?, Fatma Mutlubas’, Segil

Arslanoyu Camlar’, Belde Kasap Demir*

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefroloji Klinigi, izmir
*istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

3izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, izmir

4izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

5Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Klinigi, izmir

GIRIS: Paraganglioma, sempatik veya parasempatik sinir sistemi ile iligkili néroendokrin hiicrelerden kaynaklanan adrenal disi
yerlesimli timdrlerdir. Cocuklarda nadir olup, artmig katekolamin salinimina bagl hipertansiyon, tasikardi, basagrisi gibi
nonspesifik semptomlar ile bulgu vermektedir. Burada, hipertansiyon etiyolojisinin oldukg¢a nadir bir nedeni olan paraganglioma
olgusu sunulmustur.

Olgu: On bes yasinda kiz olgu, bas agrisi ve bulanik gérme yakinma ile bagvurdugu g6z hastaliklari polikliniginde kan basinci
ylksekligi ve papil 6dem saptanmasi izerine tarafimiza basvurdu. Hastanin son bir yildir sik araliklar ile tekrarlayan, terlemenin de
eslik ettigi bas agrisi ve son iki aydir carpinti ataklari ve gérme bulanikligi ve karin agrisi oldugu, bu yakinmalarla baska bir
merkezde kranial ve toraks bilgisayarli tomografisinde T5-T7 seviyesinde kitle tespit edilerek beyin cerrahisine yonlendirildigi
dgrenildi. Ozgecmis ve soy ge¢misinde dzellik saptanmadi. Fizik muayenede, viicut agirhgi 1,22 SDS, boy 1,01 SDS, VKi: 22,6 kg/mz2,
kan basinci 170/95 mm Hg (99 persantil: 144/94 mm Hg), nabiz 9o/dk olarak saptandi. Diger sistem muayenelerinde patolojik
bulgu yoktu. Tam kan sayimi, karaciger ve bébrek fonksiyon testleri, elektrolitleri ve tiroit fonksiyon testleri normal sinirlardaydi.
Ug organ hasarina yonelik yapilan ekokardiografik incelemesinde sol ventrikiil hipertrofisi, g6z dibi bakisinda da evre 2 hipertansif
retinopatiyle uyumlu bulgular saptandi. Olguya antihipertansif tedavi olarak sirast ile enalapril (0,4 mg/kg/gtin), metoprolol (2
mg/kg/gun) ve nifedipin (0,3 mg/kg/gtin) tedavileri baslanarak kan basinci kontrol altina alindi. 24 saatlik idrarda vanilmandelik
asit/kreatinin: 36,6 mg/gr (N, 0-9), normetanefrin: 11847 pg/gtin (N, 103-390), metanefrin: 135 pg/gtin (N, 30-180) saptandi. Olguda
noradrenerjik paraganglioma diistiniilerek ¢ekilen torakoabdominal MRG’de torakal 6-8. vertebra arasinda néral foramene
uzanim olusturan 3,7x5x5 cm diizgtin sinirl kitle saptandi. Multifokal tutulum ve metastaz agisindan Ga-DOTATATE PET/BT
tetkikinde metastaz saptanmadi. Eslik edebilecek diger endokrin tiimérler agisindan yapilan taramalar negatif idi. Perioperatif
dénemde karsilasilabilecek malign hipertansiyonu 6nlemek amaciyla antihipertansif tedavileri doksazosin (2 mg/giin), nifedipin
(0,3 mg/kg/giin) ve atenolol (1 mg/kg/glin) olarak diizenlendi. Kan basinci kontrol altina alinan hasta elektif sartlarda opere edildi.
Histopatolojik olarak paraganglioma bulundu.

Sonug: Paraganglioma; cocukluk ¢agindaki hipertansiyonun oldukga nadir rastlanan bir sebebi olmakla birlikte nonspesifik
bulgular ile bagvuran hipertansif olgularda etyolojide akla gelmesi gereken bir patolojidir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, paraganglioma
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[P-105]
Nadir Bir Renal Fiizyon Anomalisi: Tek iireterli sag ektopik pankek bébrek

Pelin Ertan’, Esra Nagehan Akyol Onder’, Faruk Bekgi?, Giil Giimiiser?, Mine Ozkol*, Can Taneli?
'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD, Manisa

*Celal Bayar Universitesi, Cocuk Cerrahisi AD, Cocuk Urolojisi BD, Manisa

3Celal Bayar Universitesi, Niikleer Tip AD, Manisa

4Celal Bayar Universitesi, Radyoloji AD, Manisa

Girig: Renal fiizyon anomalileri tiim canli dogumlarin %0,1-0,2 sinde gordillir. En nadir gorilen renal flizyon anomalisi ise pankek
bobrektir. Pankek bébrek pelvik kavitede her iki bobrek (ist, orta ve alt pollerinin komplet flizyonu ile karakterizedir. Her bobrek
orta hatti gegmeyen Ureterlere ve kendi toplayici sistemine sahiptir. Burada lireteopelvik bileske darligi nedeniyle basvuran sag
yerlesimli ektopik tek Ureterli pankek bébrekli bir olgu sunulmustur.

Olgu: 2 yasinda erkek olgu baska bir merkezde sol bébrek agenezisi ve sag bobrekte iireteopelvik darliga bagl grade 4
hidronefroz nedeniyle acil perkutan nefrostomi endikasyonu ile klinigimize sevk edildi. Hastanin yapilan Griner sistem
ultrasonografisinde (USG) sag yerlesimli ektopik pankek bobrek, grade 3-4 hidronefroz ve sag bobrek ve tireterde dilatasyon
(UTD-P3) saptandi. Teknesyum-99m MAG-3 b&brek sintigrafisinde pankek bobrek ve tireteropelvik bileskede obstriiktif
dilatasyon paterni saptandi. Miksiyon sistoliretrogramda sag grade 1 vezikolireteal reflii ve liretra ve mesane boynunda
dilatasyon izlendi. Sistoskopide; sag lireter orifisi atnali seklinde goriiliirken, sol tireter orifisi yerinde saptanmadi. Mesane boynu
ve prostatik liretrada verumontanumdan baslayan her iki yana dogru saat 10 ve 2 hizasina uzanan Tip | posterior Uretral valv
goriilerek rezeke edildi. Daha sonra kontrol sistoskopisi sirasinda sag Greteral kateterizasyon yapilarak gekilen retrograd
pyelografilerde pankek bébregin sag tinitesinin dilate bir pelvise sahip oldugu soldaki daha kigtik (hipoplazik) bobrek tnitesinin
pelvis cikisindan 2-3 cm sonra Y seklinde sag lreterle birleserek inkomplet duplikasyon olusturarak sagdan mesaneye acildigl
goriildi. Ureteropelvik darlik saptanan fakat operasyon endikasyonu olmayan olguya proflaksi baslandi. Takiplerde iiriner
enfeksiyon goriilmedi. Sag yerlesimli ektopik tek Greterli pankek bébrekte tireteropelvik bileske darligi konservatif tedaviile
izlendi, USG'de pelvis ve distal ireter dilatasyonu geriledi. Olgu 28 aylik olup halen takip edilmektedir.

Tartisma ve Sonug: Mc Donald ve Mc Clellan 1957 yilinda bu anomalileri ayrintili olarak siniflandirmistir. Konjenital renal
malformasyonlar sayr anomalileri (renal agenezi, supernumerary bobrek), sekil anomalileri (atnali bobrek, pankek bobrek),
yerlesim anomalileri (unilateral veya bilateral ektopi, fiizyonlu veya flizyonsuz krossed ektopi, renal parankimal (multikistik
displastik ve ve kistik renal hastaliklar) ve treter duplikasyonu olarak sayilabilir. En sik gorilen renal flizyon anomalisi 1/700 olarak
atnali bébrek anomalisi iken en nadir gériilen pankek bobrektir ve renal flizyon anomalilerinin %10 ununu olusturur. Pankek
bébrek pelvik kavitede birlesmis iki lateral lobdan olusan biiyiik ve lobule renal kitle ile karakterizedir. Genelde her lob ayri
pelvikalisyel sisteme sahiptir. Renal pelvis 6nde yerlesim gdsterir ve iireterler genelde kisadir. Pankek bébrek genelde abdominal
aorta veya anaiiliak arterden kanlanir. Pankek bdbrek en sik olarak ¢apraz renal ektopinin disk tipi ile karisir. Bu tipte ektopik
b&bregin iireteri orta hatti geger. Genelde hastalar asemptomatik olup tesadiifen tani alirlar. Eslik eden baska tirogenital anomali
olmadikga hastalarin tedavisi konservatiftir. Olgumuzda tek treter bulunmasi ve bébreklerin orta hat yerine sag ektopik
yerlesimli olmasi bu hastayi literatiirdeki diger pankek bébrek vakalarindan farkl kilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: pankek bébrek
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[P-106]
Fowler Sendromlu Bir Adélesan Kiz Olgu
Pelin Ertan’, Esra Nagehan Akyol Onder’, Fulya Doganeroglu’, Can Taneli®

'Celal Bayar Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Nefrolojisi BD,Manisa
*Celal Bayar Universitesi, Cocuk Cerrahisi AD, Cocuk Urolojisi BD,Manisa

Giris: Fowler sendromu geng kadinlarda agri hissi olmaksizin 1000 mI’den yiiksek voliimlerde iriner retansiyondur. Uriner sfinkter
mesane kapasitesine erisene kadar agri ve rahatsizlik olusturmaz ve idrar inkontinasina engel olur. Mesanenin dolma ve bosaltma
fazi bozukluklarina bagh degisik semptomlarla karsimiza ¢ikan farkl hastaliklar gorilebilmektedir. Bazi olgularda ¢ok diistik bir
mesane voliimiinde bile alt karin bélgesinde veya belde agri olusurken bazi olgularda ciddi miktarlarda idrar retansiyonunda bile
rahatsizlik gériilmez. Fowler sendromuna nérolojik bir defisit eslik etmez ve etyoloji tam olarak agikhiga kavusmamustir. Bazi
olgularda anormal sfinkterik elektromiyografik aktivite ve poliklistik overlerle birlikteligi gdsterilmistir. Burada Fowler sendromu
tanili bir hasta sunulmustur.

Olgu: 16 yasinda kiz olguya akciger kist hidatigi tanisi ile opere edilmek i¢in sonda takildiginda idrara sikisma sikayeti olmaksizin
sondadan 1800 ml idrar geldigi saptand. Kist hidatik tedavisi tamamlandiktan sonra iseme hacim gizelgesi ve iseme giinl(igu
doldurularak, giinde 1 kez idrar yaptigi ve fonksiyonel mesane kapasitesinin 1600 ml oldugu tespit edilen hastanin iseme
bozukluklari semptom skoru 5 olarak bulundu. Urge ve urge inkontinansi saptanmadi. Ayrintili anamnezinde olgunun tuvalet
egitiminin 3 yasinda tamamlandig, 7 yasina kadar gece idrar kagirmasinin devam ettigi ve 12 yasina kadar sik olmamakla birlikte
giindiiz idrar kagirma sikayeti oldugu 6grenildi. Fizik muayenesi normal olan hastanin iiriner sistem ultrasonografisinde bébrek ve
Ureterler normal olup mesanede postvoid rezidii idrar kalmadigi goriildii. Gece ve glindiiz idrar kagirma yakinmasi olmaksizin
urge hissi duymadan giinde 1 kez ortalama 1000-180oml idrar yapan olguya Fowler sendromu tanisi konuldu. Roma IlI kriterleri ve
Bristol kaka skalasi kullanilarak olguda fonksiyonel kabizlik tespit edildi. Olguya 6ncelikle kabizlik tedavisi ve troterapi egitimi
bagslandi. Ek olarak giinde 6 kez saatli iseme ve parasakral transkutan6z elektriksel sinir stimulasyonu (TENS) tedavisi uygulandi.
Olgunun 6 ay siiren tedavisi sirasinda yapilan idrar tetkiklerinde enfeksiyon saptanmadi. Olgumuzda gocuklar igin invaziv tetkik
olan trodinami ve tretra basing profili ve elektromiyografi (EMG) ¢alismasi yapilmadi.

Tartisma ve Sonug: Fowler sendromuiilk olarak 1988 yilinda geng kadinlarda yiiksek Uretral basinglara bagl iiretral sfinkter
relaksasyon bozuklugu olarak tanimlanmustir. Tipik olarak 20-30’lu yaslardaki kadinlarda goriiliir. Bu hastalar 1000 ml’yi gegen
idrar miktarlarina ragmen mesane doluluguna bagh gerginligi hissetmezler. Bu hastalarda iiretral sfinkter EMG’de kompleks
desarjlar saptanmustir. Altta yatan herhangi bir nérolojik hastalik olmaksizin en az 1 giin idrar yapmama ve idrara sikisma hissi
olmadan alt abdominal rahatsizlik hissi ile karakterizedir. En stk semptomlar alt karin agrisi, perine veya bacak agrisi ve bacak
gligslizlugudir. Tedavide sakral néromoddilasyon uygulanabilir. Kadinlarda goériilen Griner retansiyonlarda sakral sinir
stimiilasyonundan en ¢ok fayda géren grubun Fowler sendromlu hastalar oldugu ¢esitli calismalarla ortaya konulmustur. Bu
nedenle Fowler sendromu tanisinin erken konularak tedavi i¢in zaman kaybedilmemesi énemlidir. Pediatrik yas grubu adélesan
kizlarda da bizim olgumuzda oldugu tizere goriilebilmekte ve tani siklikla atlanmaktadir. Bu nedenle hastalar yanlig tanilar alarak
zaman kaybetmekte ve yasam kaliteleri diismektedir. Pediatrik yas grubunda 6zellikle idrara sikisma hissi olmaksizin idrar
retansiyonu olan hastalarda Fowler sendromu akla gelmeli ve tani ve tedavide uygun yaklasimlar izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Fowler sendromu
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[P-107]
Orak Hiicreli Anemi Hastalig1 Ve Tasiyicilarinda Nefropati Degerlendirilmesinde Nétrofil Jelatinaz iliskili
Lipokalinin Yeri

Ali Delibas’, Niyazi Cetin?, Serra Stirmeli Déven?, Senay Balci Fidan, Liiliifer Tamer?, Merve Tiirkegiin®, Selma Unal®
'Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklart AD Cocuk Nefrolojisi BD, Mersin

*Galdiran Devlet Hastanesi Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Van

3Mersin Sehir Hastanesi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Klinigi, Mersin

“Mersin Universitesi Tip Fakdiltesi Tibbi Biyokimya AD, Mersin

>Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim AD, Mersin

®Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD Cocuk Hematoloji BD, Mersin

Amag: Orak hiicre hastalarinda (OHH) nefropatinin erken saptanmasi igin bir¢ok galisma yapilmistir. Bu ¢alismanin amaci Mersin
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD’nda takip edilen OHH ve orak hiicre anemi tasiyicilarinda (OHAT) bébrek
tutulumunu ve tanida nétrofil jelatinaz iliskili lipokalinin (NGAL) yerini géstermektir.

Gereg ve Yontemler: Calismaya 1 Temmuz-1 Aralik 2017 tarihleri arasinda izlenen 10-24 yas arasi cocuk ve yetiskinler dahil edildi.
Calismaya 61 (33 erkek, 29 kiz) OHH’sI, 65 (35 erkek, 30 kiz) OHAT, 84 (51 erkek, 33 kiz) saglikli birey alindi. OHH Grup 1, OHAT
Grup 2, kontrol grubu da Grup 3 olarak siniflandirildi. OHH’larinin 8ykii ve klinik muayene bulgulari degerlendirildi. Serumdan
hemogram, NGAL, sistatin C ve kreatinin calisildi. idrardan tam idrar tetkiki, anlik idrarda protein, 32 mikroglobulin (B2M), NGAL
ve kreatinin ¢alisildi. Veriler STATISTICA 13.3 programiyla istatistiksel olarak karsilastirildi.

Bulgular: Grup 1’de 61 hastada (%100) damar tikayici kriz, 18 hastada (%29,5) akut gogiis sendromu, 4 hastada (%6) splenik
sekestrasyon krizi ve 5 hastada (%8,1) inme gecirdigi saptandi. Grup 1 de idrar dansitesi medyan degeri Grup 2 ile Grup 3 e gére
istatistiksel olarak anlamli decede diisiiktiir(p<0,05). Grup 1’de serum NGAL, idrar NGAL/kreatinin ve B2M/kreatinin Grup 2 ve
Grup 3’e gore istatistiksel olarak anlamli oranda yiiksek (p<0,001) saptandi. Sistatin C ile hesaplanan glomeruler filtrasyon hizi
(GFHsisC) Grup 1de Grup 2 ve Grup 3 e gore istatistiksel olarak anlamli derecede (p<0,001) diisiik ¢iktr.

Sonug: OHH’de serumda ve idrarda NGAL’in ¢alisiimasinin OHH nefropatisinin varligini géstermek icin yararl bir belirteg oldugu
dastintlmastdr.

Anahtar Kelimeler: NGAL
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[P-108]
MEFV Gen Mutasyonlari Henoch Schonlein Purpura’da Klinik, Laboratuvar Bulgular1 Ve Hastalik Seyrini
Etkiler Mi?

Ceyhun Acart', Meral Bayram’, Salih Kavukcu', Alper Soylu'
'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Romatoloji BD, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, izmir

Giris: Henoch Schonlein Purpurasi (HSP) ve diger sistemik vaskiilitler ile Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) birlikteligine sik
karsilasiimaktadir. Bu ¢alismada bizde MEFV gen mutasyonlarinin HSP’li cocuk olgularda sikligini, ayrica MEFV mutasyonunun
klinik ve laboratuvar bulgulari ile hastalik seyri Gizerindeki etkisini arastirdik.

Metod: Calismaya HSP tanisi ile izlenmis ve MEFV mutasyonu arastirilmis hastalar alindi. Hastalar MEFV mutasyon varli§ina gére
6nce iki gruba ayrildi (Grup 1: MEFV mutasyon tagimayanlar, Grup 2: en az bir allelde mutasyon tasiyanlar). M694V mutasyonunun
HSP tzerindeki etkisini degerlendirmek icinde ayrica gruplandirildi (Grup 3: M694V mutasyonu tagimayan hastalar ve Grup 4:
M694V mutasyonu tastyanlar). Gruplar demografik, klinik, laboratuvar bulgular, tedavi sikligi, gastrointestinal sistem (GiS) ve
renal tutulum siireleri agisindan karsilastirildi.

Bulgular: Toplam hasta sayisi 47 idi: 23 (%49) kiz, 24 (%51) erkek. HSP hastalari arasinda MEFV gen siklig1 %53 idi (M694V mutasyon
sikhi@1 %26). Grup 1ve 2 baslangic yasl, cinsiyeti, GiS, eklem, renal ve skrotal tutulum, steroid tedavi uygulanma siklig, GiS ve renal
tutulum stireleri bakimindan farkli degildi (Tablo 1). Ancak viicut agirlik persentil ortalamasi (50.6+29.8 vs 71.4+21.9, p=0.041) ve
relaps sikligr (6/16 vs 12/13, p=0.029) Grup 2 de daha fazla, ortalama trombosit sayisi (424.045+161.212 vs 317.720+100.640,
p=0.009) ise daha dusik idi. Grup 3 ve 4 arasinda ise yine kilo persentil ortalamasi (50.6+29.8 vs 71.4+21.9, p=0.041), relaps siklig
(11/24 vs 7/5, p=0.028) ve ayrica skalp 6dem sikligi (0/35 vs 4/8, p=0.004) Grup 4 ‘de daha fazla idi.

Sonug: MEFV mutasyonu tasiyanlarda HSP sikli§i daha fazladir. MEFV mutasyon varligi HSP’nin bazi klinik ve laboratuvar
bulgularini etkileyebilir. Ancak uzun dénem prognoz ve komplikasyonlar {izerinde etkisinin olmadigini diislinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Henoch-Schénlein, MEFV
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[P-109]
Cocuk Acile Bagvuran Febril Konviilziyonlu Hastalarda idrar Yolu Enfeksiyonu Siklig

Ahmet Midhat Elmaci
Dr Ali Kemal Belviranh Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi, Konya

Giris: Febril konvilziyon ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen ndbet tipidir. Alti ay ile 5 yas arasi ¢ocuklarda %2-5 oraninda rastlanir ve
siklikla viral patojenlerin neden oldugu st solunum yolu enfeksiyonlari seyrinde goriiliir. Bu ¢alismada febril konvdilziyon tanisi
alan olgularda idrar yolu enfeksiyonu (iYE) sikligi ve eslik eden anormallikler arastirimistir.

Metod: Hastanemiz ¢ocuk acil Gnitesine 01.01.2018 ile 31.12.2018 tarihleri arasinda basvuran febril konvdilziyonlu vakalarin
dosyalari geriye doniik incelendi. Epilepsi, motor-mental retardasyon ve nérojen mesane tanisi alan vakalar ¢alisma disi birakildi.
Calismaya idrar analizi yapilabilen vakalar dahil edildi. IYE tanisi, idrar analizinde piyiiri ( >5 I6kosit/ HPF) tespit edilen vakalarda
idrar kiiltird alinarak konuldu. idrar kiiltiiriinde tuvalet egitimi olan ¢ocuklar igin orta akim idrarda 100.000 koloni/ml, daha kiiciik
cocuklarda kateterle alinan idrarda >10.000 koloni/ml mikroorganizma anlamli kabul edildi.

Bulgular: Febril konviilziyon tanisi alan 181 hasta dosyasi incelendi, idrar analizi elde edilen 79 vaka (%43.6) calismaya dahil edildi.
Hastalarin 45'i (%57) erkek, 34°(i (%43) kiz, ortalama yas 2.62+1.43 yil (6 ay-5.5 yil) idi. Vakalarin 6’sinda (%7.6) IYE tespit edildi ve
bunlarin 5'i kiz, biri erkekti. 3 vakada tekrarlayan IYE 8ykiisii mevcuttu ve bunlarin 2’sinde vezikotireteral reflii (VUR) saptandi.

Sonug: Cocuklarda febril konviilziyon etyolojisinde IYE sikligi fazla gézikkmemekle birlikte cogu vakada idrar analizi
yapilamamaktadir. Ates odagi bulunamayan febril konviilziyonlu vakalar, IYE agisindan arastirimalidir. Tekrarlayan IYE ve febril
konviilziyon birlikteligi VUR varligini diisiindiirmelidir.

Anahtar Kelimeler: febril konvdilziyon, idrar yolu enfeksiyonu
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[P-110]
Psddobartter Sendromu ve Akut Bébrek Hasarinin Adélesanda Ender bir Nedeni: Ulser iliskili Bulbus
Stenozu

Eren Soyaltin', Demet Alaygut', Ali Kanik?, Masallah Baran*, Fatma Mutlubas', Belde Kasap Demir?, Secil Arslansoyu Camlar’
'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, izmir

3izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

4izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji AD, izmir.

Giris: Pseudo-Bartter sendromu, Bartter ve Gitelman Sendromlarinin aksine tiibiiler defekt olmaksizin metabolik alkaloz ile
karakterize bir hastaliktir. Kistik fibrozis, uygunsuz ditiretik kullanimi, siklik kusmalar, laksatiflerin uygunsuz kullanimi Pseudo-
Bartter sendromu gelisimine neden olabilmektedir. Siklik kusma ataklari sonucunda mide igeriginin bosaltiimasi ve dehidratasyon
bu tabloya ek olarak ek olarak prerenal azotemiye de yol acabilmektedir. Burada siklik kusma ataklari sonucu akut bébrek hasari
ve psédobartter sendromuile bagvuran adélesan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: On yedi yasinda erkek olgu tekrarlayan kusma ataklari, beslenememe ve halsizlik sikayetleriile bagvurdu. Olgunun
Oykistinde dort yildir aralikh mide agrisi ve kusmalart oldugu ve proton pompa inhibitérii tedavisi aldig ancak fayda gérmedigi
6grenildi. Olgunun fizik muayenesinde vital bulgular yasina gére normal sinirlarda olup, epigastrik bélgede palpasyonla
hassasiyet disinda patoloji saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde WBC:21.500/ul, Hb:17.5 gr/dl, plt: 557.000, tre:122 mg/dI
kreatinin.2.5 mg/dl Na: 133 mEq/L, K: 3,6mEq|/L, Cl: 69mEq/L, ph: 7.57, pCO2: 48, HCO3: 42.2 saptandi. Tam idrar analizinde dansite
artist (>1030) mevcuttu. Ayakta direk karin grafisi ve karin ultrasonografisinde patoloji saptanmadi. Hipopotasemik hipokloremik
metabolik alkaloz saptanan olgunun spot idrar analizinde idrar kloru: 15 mEq/L saptanmasi tizerine tiibiler patolojiler ekarte
edildi. Sivi ve elektrolit destegine baslanan olgunun ist gastrointestinal sistem endoskopisinde; deforme pilor, bulbusta tizeri
eksiidal ciddi iilser alani, bulbusta yaygin 6dem ve duodenum ikinci kisma gegisi giiglestiren stenoz izlendi. Olguya pilor
stenozuna bagl kusmalar sonucu gelisen hipovolemi, klor ve hidrojen kaybina bagli olarak gelisen Pseudo-Bartter Sendromu ve
akut bébrek hasari tanist kondu. Mevcut GIS patolojisine yénelik pantoprazol, sukralfat ve antiinflamatuar olarak
metilprednisolon tedavisi baslandi. Oral beslenmeyi tolere edemeyen olguya total parenteral nutrisyon destegi verildi. izleminde
kan basinci ve ditirezi yasina uygun seyreden olgunun, bobrek fonksiyon testlerinde, elektrolit degerlerinde ve kangazi analizinde
diizelme izlendi. Bir hafta sonra tekrarlanan st GiS endoskopisinde iilser alaninda iyilesme ve darlik alanindan duodenum ikinci
kisma gegisin rahatladigi izlenen ve oral beslenmeyi tolere eden hasta poliklinik kontroliine gelmek tizere taburcu edildi.

Sonug: Metabolik asidoz ve akut bébrek hasari olan hastalarda mutlaka altta yatan sebep bulunmaya calisiimali ve tedavi sebebe
gore yonlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Ps6dobartter, akut bébrek hasari
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[P-111]
Hafif Renal Varyant ile Karakterize Pierson Sendromu: Olgu Sunumu

Bahar Biiyiikkaragéz', Sevcan A. Bakkaloglu', Ciineyt Ozmen?, Fatih S. Ezgii®
'Gazi Universitesi, Cocuk Nefroloji BD, Ankara,

*Gazi Universitesi, G6z Hastaliklari AD, Ankara

3Gazi Universitesi, Cocuk Genetik BD, Ankara

Giris: Pierson sendromu nadir goriilen otozomal resesif bir sendrom olup, konjenital nefrotik sendrom ve mikrokori basta olmak
Gzere ¢esitli okller anomaliler ile karakterizedir. Hastalik cogunlukla hizla son donem bdbrek yetmezligine ilerler, nérolojik ve
gelisimsel bozukluklar da eslik edebilir. Son yillarda daha hafif renal bulgularla prezente olan olgular bildirilmistir. Burada Pierson
sendromu tanisi alip, nefrotik diizeyde proteiniiri ile izlenmekte olan bir olgu sunulmustur.

Olgu: 7.5 yasinda erkek hasta, ilk kez 1.5 yasindayken gérme bozuklugu nedeniyle basvurdugu g6z hastaliklari béliimiinde sol
bulbus okdilide kiiglikliik, dar agili glokoma sekonder retina dekolmani, sag gézde ise ciddi makidiler atrofi, 6kiiz g6zl makiilopatisi
ve koni-rod distrofisi tanisi almis. Bu dénemde tam idrar tetkikinde protein 3+ saptanmasi lizerine béliimiimiize yénlendirilmis.
Hastanin ilk bagvurusunda 6zgegmisinde baska 6zellik olmadigl, anne-baba arasinda 1. derece akrabalik oldugu ve ailede bébrek
hastaligi 6ykiisti olmadig 6grenildi. Serum alblimin: 3.4 g/dI, kreatinin: 0.21 mg/dI, Griner USG: normal ve 24 saatlik idrarda
proteindri: 62 mg/m2/saat bulunmasi tizerine yapilan bobrek biyopsisinde 1sik mikroskopide minimal mezangial proliferasyon,
immiinfloresan inceleme negatif ve elektron mikroskopide podosit ayaksi ¢ikintilarinda fokal silinme saptandi. Genetik
incelemede LAMB2 geninde homozigot mutasyon saptanarak Pierson sendromu tanisi alan hasta enalapril tedavisi altinda
izlenmekteyken, proteiniiride artis olmasi lizerine 2 mg/kg/giin oral prednizolon baslandi. 8 haftalik tedavi sonrasi steroide
yanitsizlik nedeniyle siklosporin tedavisine gecildi. Hastanin sonrasindaki 4 yillik izleminde nefrotik diizeyde proteindirisi sebat etti
ancak nefrotik sendrom tablosu gelismedi. Hastaya sirasiyla siklosporin, azatiopirin, oral siklofosfamid ve mikofenolat mofetil
tedavileri uygulandi. Bu dénemin sonunda 24 saatlik idrarda proteiniiri: 50.3 mg/m2/saat, serum albiimin: 4.0 g/dl ve kreatinin:
0.26 mg/d! idi. Tekrarlanan renal biyopsisi 15tk mikroskobik olarak minimal glomeriiler degisiklikler disinda normal olarak
degerlendirildi. Tekrar siklosporin tedavisi baslanan hastada bu kez proteiniride kismi azalma saptandi. Hastanin toplam 5 yillik
izlem siiresince norolojik semptomu olmadi, néromotor gelisimi normaldi ve bébrek fonksiyon testleri de normal bulundu.

Tartisma: Pierson sendromunun klinik bulgulari ve hastalik siddeti hastadan hastaya degisebilir. En sik rastlanan g6z bulgular
mikrokori, katarakt, glokom ve retina dekolmani olup, hastamizda oldugu gibi bu bulgular tam kérliikle sonuglanabilir. Renal
bulgular genelikle ilk 3 ayda konjenital nefrotik sendrom ile prezente olur. Hastalik cogunlukla ciddi ve progresif bobrek hastalig
nedeniyle ilk dekadda son donem bdbrek yetmezligi ile sonuglanir. Bununla beraber hastamizda oldugu gibi hafif renal varyant
olarak tanimlanan olgular da bulunabilir. Pierson sendromlu olgularda nérolojik bozukluklar da gogunlukla eslik eder. Hastalarin
¢ogunda oturma, ylirime ve konusma gibi gelisimsel basamaklarin elde edilemedigi bildirilmistir. Hastamizda bu déneme dek
néromotor gelisiminin normal olmasi ve herhangi bir nérolojik semptom saptanmamis olmasi da dikkat ¢ekicidir. Sonugta bu olgu
Pierson sendromu’nda tipki géz bulgularinin oldugu gibi, renal bulgularinin da cesitlilik gésterebilecegini ortaya koyan bir &rnek
olmasi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Pierson Sendromu
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[P-112]

Ailesel Akdeniz Atesi ile Takip Edilen Hastada Gégiis Agrisinin Nadir Bir Sebebi: Wolff-Parkinson-White
Sendromu

Ahmet Midhat Elmaci', Hayrullap Alp?
'Dr Ali Kemal Belviranli Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Gocuk Nefrolojisi, Konya
*Dr Ali Kemal Belviranl Kadin Dogum ve Gocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Kardiyolojisi, Konya

Giris: Ailesel Akdeniz atesi (AAA) tekrarlayan ataklar seklinde olan ates ve eslik eden ser6z zarlarin inflamasyonu ile karakterize
otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. Ek olarak bobrek, gastrointestinal ve kas-iskelet sistemleri gibi cesitli organ ve sistemleri de
etkileyebilir. Kardiyak tutulum ise nadir gordilur ve siklikla perikardin inflamasyonuna bagh gelisen perikardit seklindedir.
Literatiirde bugtine kadar AAA’da aritmi gelisen bir olgu bildirilmemistir. Bu bildiride AAA tanisi ile takip edilen, gégiis agrisi ve
carpinti sikayeti ile bagvuran bir hastada saptanan Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromu sunulmustur.

Olgu Sunumu: Yedi yasindan beri AAA tanisi ile kolsisin 1 mg/gtin kullanmakta olan 17 yasinda erkek hasta yaklasik 5 yildir, ayda bir
olan ve 2 giin siiren gégiis agrisi ve zaman zaman buna eslik eden carpinti sikayeti ile tarafimiza basvurdu. Sikayetlerinin oldugu
dénemde nefes alip vermede zorluk yasayan hastanin erkek ve kiz kardesinde de AAA &ykiisii mevcuttu. Anne-baba arasinda
akrabalik yoktu.

Fizik muayenesinde kan basinci 100/60 mmHg, nabiz 112/dk ritmik, boy 180 cm (75p), viicut agirligr 74 kg (50-75p) olarak bulundu.
Kardiyovaskiiler ve solunum sistemi muayenesi normaldi. idrar analizi, hemogram ve biyokimya degerleri normaldi.
Sedimantasyon degeri 2 mm/s, CRP 3.1 mgj/l, fibrinojen 214 mg/dl, serum amiloid-A diizeyi 0.5 mg/dL olarak tespit edildi. FMF gen
analizinde M68ol/- ve M694V/- birlesik heterozigot mutasyon tespit edildi. Ekokardiyografik incelemesi normal olan hastanin
elektrokardiyografisinde WPW sendromu tespit edildi (Resim 1). 24 saatlik ritim Holter incelemesinde supraventrikiiler tasikardi
tespit edilmeyen ve araliklarla ritmin siniise déndiigi goriilen hasta elektrofizyolojik ¢alisma ve ablasyon tedavisi i¢in ti¢linc
basamak bir merkeze yénlendirildi.

Sonug: Ailesel Akdeniz atesi takibinde goégiis agrisina 6zellikle carpinti sikayetinin de eslik ettigi durumlarda aritmi olabilecegi
unutulmamaldir.

Anahtar Kelimeler: ailesel akdeniz atesi, aritmi
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[P-113]
Nefrokalsinozisli Cocuklarda Basvuru Yakinmalari, Etiyoloji ve Klinik Seyir

Gizem Yildiz, Alper Soylu, Meral Torun Bayram, Salih Kavukqu
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Nefroloji BD

Giris: Nefrokalsinozis (NK) 6zellikle erken ¢ocukluk dénemlerinde cogunlukla asemptomatik olup, genellikle baska nedenlerle
yapilan ultrasonografide tesadiifen veya poliiiri-polidipsi gibi semptomlardan dolay: yapilan gériintiileme yontemleri ile saptanir.
Bu nedenle, cocuklarda NK sikhigi disiinlilenden daha yiiksektir. NK bir hastalik bulgusudur, hastalik degildir. Altta yatan patoloji
her zaman net degildir ve detayli bir arastirma gerektirir. Burada, klinigimizde meddiller NK saptanan olgularimizin &zellikleri
sunulmaktadir.

Olgular ve Yontem: Klinigimizde 2000-2018 yillart arasinda mediiller NK nedeni ile izlenen olgularin hastane kayitlari retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin demografik verileri, bagvuru yakinmalari, metabolik ve genetik tetkik sonuglari ve seyirleri
degerlendirildi.

Bulgular: NK saptanan 27 hastanin (18 erkek) ortalama tani yasi 31.9+43.8 ay ve izlem siiresi 36.6+39.9 ay idi. Akraba evliligi 10
(%37) olguda tanimlandi. Hastalarda NK saptanmasina neden olan yakinmalar sirasi ile kilo alamama/buyime geriligi (11, %41),
prematdrite (4, %15), karin agrisi (3, %11), idrar yolu enfeksiyonu (3, %11), hematdiri (1, %4), rasitizm (1, %4), hipotoni (1, %4) ve
rastlantisal (3, %11) idi. Degerlendirmeler sonunda hastalarin 10 (%37) tanesinde monogenik hastalik (ikiser hastada distal renal
tlbdler asidoz-ATP6V1B1 ve familyal hipomagnezemik hiperkalsiiirik nefropati-CLDN16/CLDN-19 ve birer hastada Dent-1 hastalig,
hipofosfatemik rasitizm-PHEX, Lesch-Nyhan hastaligy, familyal hipotrisemi-SLC2A9, tip 1 glikojen depo hastalig), 6 (%24)
tanesinde idopatik hiperkalsitiri, 5 (%19) tanesinde mediiller siinger bdbrek, 5 (%19) tanesinde iatrojenik nedenler (3 prematiirite,
2 hipervitaminoz-D) saptandi. Bir hastada neden bulunamadi. Akraba evliligi olan hastalarda monogenik neden sikhigr anlamh
olclide ytiksek idi (7/11 vs 4/16, p=0.034, OR 5.7). Monogenik NK olgularinda cinsiyet ve tani yasi diger olgulardan farkl degildi. NK
4 hastada izlem sonunda kayboldu (hipervitaminoz D, hipofosfatemik rasitizm ve familial hipotirisemi). Son vizite kreatinin
klirensi 7 hastada 9o ml/dk/1.73 m2’nin altinda idi: FHHN’li olgular, meddiller siinger bébrekli iki olgu, ailesel hipotrisemi, glikojen
depo hastalig| ve prematiirlerden biri. FHHN’li bir olgu kardiyak anomali nedeni ile kaybedildi.

Sonug: Nefrokalsinoziste tedavi yaklasimi risk faktorlerine goére sekillendiginden hemen ve dogru tanisal degerlendirme yapilmasi
6nemlidir. Olgularimizin %96’sinda etiyoloji aydinlatilabilmistir; yapisal ve/veya metabolik bozukluk siklig1 %78 olarak
belirlenmistir. Akraba evliligi varhiginda monogenik hastalik siklig yaklasik 6 kat artmaktadir. Yiiksek doz D vitamini tedavisi ile
iliskili olan NK diizelme egilimindedir.

Anahtar Kelimeler: nefrokalsinozis
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[P-114]
Fokal Segmental Glomeruloskleroz, Son Tan1 Mr?

Neslihan Cicek', Nurdan Yildiz', Pinar Ata®, ibrahim Gékce', Sercin Giiven', Mehtap Sak', Harika Alpay"
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik BD, istanbul

Giris: Fokal segmental glomeruloskleroz (FSGS) cocuklarda steroid direngli nefrotik sendromun énemli nedenlerinden biridir.
Fokal segmental glomeruloskleroz patolojik bir tanimlamadir. Bu tani altinda herediter hastaliklar da bulunabilir ve bu hastaliklar
primer FSGS’den ayri tutulmalidir. Bu sunumda masif proteindri ile gelen, bébrek biyopsi sonucu FSGS ile uyumlu olan ancak
elektron mikroskopik (EM) ve genetik incelemeler sonucu Alport sendromu (AS) tanisi alan dért hastamizi sunarak herediter
hastaliklarda FSGS’nin tek tani olmayabilecegini vurgulamayi amagladik.

Olgu 1: On bes yasinda kiz hasta dis merkezde masif proteinrisi (24 saatlik idrarda protein>40 mg/m2/saat) olmasi nedeniyle
yapilan bébrek biyopsisi sonucu FSGS tanisi almis ve sonrasinda takiplerine devam etmemisti. Hastanemize agir asidoz ile
basvuran ve serum kreatinin degeri 17 mg/dl saptanan hastaya acil hemodiyaliz baslandi. Son dénem bébrek yetmezIigi (SDBY)ile
takibe alinan hastanin kiz kardesinde de FSGS’a sekonder SDBY &ykiisii vard. isitme kaybi olan hastanin genetik incelemesinde
COL4A3 geninde bilesik heterozigot c.2806C>T; p.GIn936 ve c.393delG; p.Glu131Aspfs22 mutasyonlari, COL4A4 geninde
homozigot ¢.3979G>A; p.Val1327Met varyasyonu saptandi. Olgu 2: On yasinda erkek hasta masif proteiniri nedeniyle yapilan
bdbrek biyopsisi sonucu FSGS tanisi aldi. Steroid tedavisine cevapsiz oldugu icin yapilan genetik incelemede COL4A3 geninde
homozigot ¢.3646G>A; p.Gly1216Arg mutasyonu saptandi. Elektron mikroskopik bulgulari da AS ile uyumlu olan hasta halen
izlenmekte olup son kreatinin degeri 1.2 mg/dl’dir. Olgu 3: Masif proteindiri ile bagvuran bes yasinda kiz hasta steroide cevapsiz
oldugu icin yapilan b&brek biyopsisi sonucu FSGS tanisi aldi. Ancak genetik incelemede COL4A4’de homozigot c.2242G>T;
p.Gly748Cys mutasyonu saptandi. Elektron mikroskopik bulgulart AS ile uyumlu bulundu. Olgu 4: On bir yasinda Diabetes Mellitus
tanil erkek hasta proteiniiri ile basvurdu, yapilan bébrek biyopsisi sonucu FSGS tanisi aldi. Elektron mikroskopik bulgulart AS ile
uyumlu saptanan hastanin genetik incelemesinde COL4A4 geninde heterozigot c.3979G>A; p.Val1327Met varyasyonu saptandi.

Sonug: Fokal segmental glomeriiloskleroz, Alport sendromu olan hastalarin bébrek patolojisinde gériilebilir. Bu nedenle,
proteindiri ile bagvuran ve bobrek biyopsisi ile FSGS tanisi alan hastalar EM bulgulari ve genetik inceleme isiginda
degerlendirilmelidir. Fokal segmental glomerdilosklerozlu hastalarin 6zellikle COL4A3 ve COL4A4 genlerinde mutasyon ve/veya
varyasyonlari olan AS hastalari olabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: FSGS, Alport Sendromu
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[P-115]
Otozomal Dominant Polikistik B6brek Hastaliginda iki Yeni Mutasyon

Neslihan Cicek', ibrahim Gékce', Pinar Ata®, Sercin Gliven', Mehtap Sak', Nurdan Yildiz', Harika Alpay"
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik BD, istanbul

Giris-Amag: Otozomal dominant polikistik bébrek hastaligi (ODPKBH) ¢ocukluk déneminde bulgu verebilir ya da taramalar
sirasinda saptanabilir, erken tani komplikasyonlari nlemek agisindan énemlidir. Genetik incelemelerde Polisistin-1 sentezinden
sorumlu PKD1 mutasyonu hastalarin %85’inde, polisistin-2 sentezinden sorumlu PKD2 mutasyonu %15’inde saptanmistir. Genetik
inceleme ile hastalarin prognozlari 6n gorilebilir ve genetik danisma verilebilir. Bu sunumumuzda daha énce tanimlanmamus, iki
hastamizda saptadigimiz iki yeni mutasyonun paylasiimasi amaglanmustir.

Olgu-1: Ug yasinda erkek hastanin babasinda ODPKBH &ykdisii olmasi nedeniyle bir yasinda yapilan rutin USG’de sag bébrekte tek
kist ve izleminde kist sayisinda artig saptandi. Hastanin tansiyonu normal, serum kreatinin (0.2 mg/dl) ve spot idrarda
protein/kreatinin orani (0.1) normal saptandi. Genetik incelemesinde giincel veri tabanlarinda kayitli olmayan PKD1 geninde
heterozigot ¢.6360C>G (p.Tyr2120%) mutasyonu saptandi. Hastanin 33 yasindaki babast ODPKBH tanili olup heniiz son dénem
bdbrek yetmezligine ilerlememis iken babaannesi 55 yasindan beri hemodiyaliz tedavisi almaktadir. Olgu-2: Onalti yasinda kiz
hastanin ailede ODPKBH 6ykiisti olmasi nedeniyle yapilan rutin USG’sinde iki bobrekte kist saptandi. Hastanin tansiyonu normal,
kreatinin (0.44 mg/dl) ve 24 saatlik idrarda proteini (2.7 mg/m2/saat) normal saptandi. Genetik incelemesinde giincel veri
tabanlarinda kayitli olmayan PKD1 geninde heterozigot ¢.5992C>T (p.Arg1998Cys) mutasyonu saptandi. Hastanin annesine
ODPKBH’na ikincil 30 yasinda bébrek nakli yapilmis olup diger hasta aile bireylerinde de hemodiyaliz 6ykiisti bulunmaktadir.

Cikarim: Giincel veri tabanlarinda kayitli olmayan PKD1 genindeki heterozigot ¢.6360C>G (p.Tyr2120%) ve ¢.5992C>T
(p-Arg1998Cys) mutasyonlarinin ODPKBH ile iliskili olabilecegi 6ngoérilmistiir.

Anahtar Kelimeler: ODPKBH, yeni mutasyon




(FROLa, Uluslararasi Katthmii

\! Gocuk
E‘B 10 Nefroloji Kongresi

e 1 - 4 Mayss 2019 / La Blanche Hotsl, BODRUM

[P-116]
Cocukluk Caginda Otozomal Dominant Polikistik Bébrek Hastaligi

Neslihan Cicek', ibrahim Gékee', Sercin Giiven', Mehtap Sak', Pinar Ata’, Nurdan Yildiz', Harika Alpay’
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik BD, istanbul

Giris-Amag: Otozomal dominant polikistik bébrek hastalig (ODPKBH) daha ¢ok bir eriskin hastaligi olarak bilinmesine ragmen,
cocukluk déneminde de bulgu verebilir, hatta antenatal dénemde tani alabilir. Polisistin-1 ve 2’nin sentezinden sorumlu PKD1 ve
PKD2 genlerindeki mutasyonlar hastaliga neden olmaktadir. PKD2 mutasyonlarinin daha iyi seyir gdsterdigi bildirilmistir. Bu
calismada Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BDnda ODPKBH tanusi ile izlenen hastalarda genotip ve
fenotiplerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Hastalar ve Metod: ODPKBH tanisi ile izlenen 24 hastanin tibbi kayitlar geriye déniik olarak incelendi. Hastalarin genetik
inceleme sonuglar, glomertil filtrasyon hizlari (GFH), idrarda protein atilimlari, poliklinik kan basinc 6l¢timleri degerlendirildi.
Sonuglar: Hastalarin 11%i (%45.83) kiz, 13’i (%54.16) erkekti. iki (%8.33) hasta antenatal dénemde tani almisti, diger 22 hastanin
ortalama tani yasi 9.18+4.8 yll, ortalama izlem siresi 5.42+4.81 yil idi. Tim hastalarin ebebeynlerinden birinde ODPKBH tanisi
vardi. Hastalarin ortalama kreatinin degeri 0.53+0.12 mg/dl idi, iki (%8.33) hastada nefritik diizeyde proteiniri mevcuttu,
hipertansiyon hicbir hastada saptanmad. Hastalarin 13’iinde genetik inceleme sonuglandi. iki hastada giincel veri tabanlarinda
kayrth olmayan PKD1 geninde iki yeni mutasyon saptandi. On hastada PKD1 geninde, {i¢ hastada PKD2 geninde heterozigot
mutasyon saptandi. PKD1 mutasyonu olan on hastanin tamaminin ailelerindeki diger ODPKBH tanili erigkin bireylerinde diyaliz ve
nakil 6ykdisii varken, PKD2 mutasyonu olan (¢ hastanin ailelerindeki eriskin hasta bireylerde diyaliz ve nakil 6ykdist yoktu.

Gikarim: Otozomal dominant polikistik bébrek hastaliginin gocukluk ¢aginda erken tanisi, proteiniiri ve hipertansiyon gibi
komplikasyonlarin erken tedavisini miimkdin kilar. Genetik inceleme ile hastalarin prognozlari 6n goériilebilir ve genetik danisma
verilebilir.

Anahtar Kelimeler: ODPKBH
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[P-117]
Tipik Hus( Hemolitik Uremik Sendrom) Gercekten Tipik Mi?

Mehtap Ezel Celakil, Kenan Bek
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklar AD,Cocuk Nefroloji BD

Hemolitik tiremik sendrom (HUS) ¢ocuklarda akut bobrek hasarinin yaygin bir nedenidir. En sik Shiga toksin treten Escherichia
coli (STEQ) ile iligkilidir. Atipik hemolitik tremik sendrom(aHUS) nadirdir ancak rekirrens orani yiiksek olup prognozu anlamli
derecede kotldir ve STEC ile tetiklenebilir.Olgumuz, kanh diyare, trombositopeni, anemi, kreatinin yiiksekligi ve oligoanuri
nedeniyle bagvurdu. Bir hafta 6nce tavuk eti yeme 6ykdisii olan hastanin 6zgegmis ve soygegmisinde 6zellik yoktu. Tarti 20 kg
(s0p), boy 116 cm (50p) idi. pretibial 2 ++ dem mevcuttu. Vitalleri normal,tansiyon137/81 mmHg (> 99p) idi. BUN:40 mg/dL,
kreatinin:2,4 mg/dL, GFR (Schwartz) 20 ml /dak/1.73m2, Na:136mEq/L, K:5,5 mEq /L, Urik asit:6,7 mg/dI, Fosfor: 7,5mg/d|,
Alblimin:2,5 gr /dl, Kolesterol 162 mg /dl, Trigliserit 161 mg / dI, Lokosit 17200 / mm3, hemoglobin 7 g/dL, trombositler 60900/mms3,
retikiilosit:% 10,6 ve haptoglobin 1,1 mg/dl idi. Periferik kan yaymasi hemolizle uyumlu idi. Tam idrar tetkikinde dansite:1038, 3+
proteintiri (protein/kreatinin:21,6), 3+ hematdiri ve mikroskopide bol miktarda dismorfik eritrosit vardi. C3: 100 mg/dL, C4: 38
mg/dL, ASO: 104 (1U/ml), ANA (-), antiDNA (-), ANCA (-), HbsAg (-), AntiHbs (+). antiHCV (-) olarak saptandi. ADAMTS 13 aktivitesi
normaldi (>108 1U [ ml). Uriner ultasonografisi bilateral grade 2 renal parankimal hastalik ile uyumluydu. Diski kiiltiiriinde E coli
0157: H7 PCR STX2 kuvvetli pozitif saptand. Tipik HUS tanisi ile sivi ve destek tedavisi baslandi. Yatisinin 6. gliniinde destekleyici
tedaviye yanit vermeyen kreatin diizeyi 5.89 mg/dl ‘ye yiikselen anurik seyreden hastaya periton diyalizi (PD) basland. Periton
diyalizine ragmen klinik iyilesme olmamasi tizerine 2.kez bakilan C3: 70.9mg / dl saptandi ve aHUS genleri génderilerek 1 doz
eculizumab verildi. Eculizumabtan 7giin sonra idrar ¢ikisi baglayan klinigi diizelen hasta yatisinin 71.gtintinde taburcu edildi. Fakat
1 hafta sonra oliguri, 6dem ve hipertansiyon ile tekrar basvurdu. Kreatinin: 2,3 mg / dl, haptoglobin: 4 mg/dl C3: 61.7 mg/dI, Hb: 8.5
mg/dl, trombosit: 264000 /mm3 idi ve periferik kan yaymasi hemoliz ile uyumluydu. idrar cikisi <0.5cc /kg/saat olan hastaya yaygin
6dem ve solunum sikintisi nedeni ile acil hemodiyaliz uygulandi. Genetik test sonucunda homozigot faktér H (CFH p.Glug36Asp)
ve heterozigot faktér B (CFB p.Arg32Trp) mutasyonlari oldugu 6grenildi. Atipik HUS tanust ile takibe alinarak eculizumab baslanan
hastanin serum kreatinin diizeyleri 4.ay sonunda 1,5 mg / dL seviyesinde devam etti ve hasta kronik bobrek hastasi kabul edildi.
Sonug olarak, STEC HUS'un patofizyolojisi ve tedavisinde son gelismelere ragmen, STEC enfeksiyonunu takiben bazi hastalarda
aHUS gelisimine duyarlilik saglayan genetik ve gevresel faktérlerin belirlenmesi de dahil olmak (izere gesitli konular agiklanmaya
devam etmektedir. Tipik HUS klinigi ile basvurup faktor H ve faktér B mutasyonlari saptanarak atipik HUS tanisi alan hastamiz
HUS'lu hastalari tedavi etmedeki klinik ve genetik zorluklar vurgulamaktadir. Bu hastamiz ile bu zorluklart ve ¢6ziim yollarini
tartismayi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Hemolitik Uremik Sendrom, Kronik Bébrek Hastalig
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[P-118]
Cocukluk Caginda Yogun Hematiirinin Nadir Bir Nedeni: Renal Lenfanjiektazi

Gagla Serpil Dogan, Giilsah Kaya Aksoy

Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji B&limii

Giris: Perirenal lenfanjiektazi, bobregi cevreleyen lenfatik kanallarin kistik malformasyonu ile karakterize nadir gorilen, selim
seyirli bir bozukluktur. Siklikla tesadiifen saptanmakla birlikte, hastalar karin agrisi, yan agrisi, hematdiri ve nadiren asit, lenfédem
ile bagvurabilirler.

Burada, agrisiz yogun hematiri yakinmasi ile gelen, fizik muayenede kan basinci yiiksek bulunan, tetkiklerde sol perirenal
lenfanjiektazi ve polisitemi saptanan bir olguyu sunmaktayiz.

Olgu: 13 yas erkek hasta, 2 giindiir devam eden agrisiz kanli idrar yapma yakinmasi ile basvurdu. Travma 8ykdisii yoktu. Oz ve soy
gecmisinde 6zellik belirtilmedi. Fizik muayenede ofis kan basinci 130/90 mmHg idi (99. persantil; 135/90 mmHg). 24 saatlik kan
basinciizleminde de ortalama sistolik ve diastolik kan basinci degeri yliksekti. Tetkiklerinde; kirmizi kan hiicresi: 5.7x106/mm3
(4.1-5.2 x106/mm3), hemoglobin: 17.2 g/dl (12.8-15.0 g/dl), hematokrit: %51 (% 37.3-47.3), ortalama eritrosit volimu: 9o fl (81.4-91.9
fl) bulundu. Renal fonksiyon testlerini de iceren rutin biyokimya analizinde patoloji saptanmadi. idrar rengi acik kirmiziydi ve idrar
analizinde proteiniri 1+, eritrosit 3+ idi.

Ultrasonografide sol bébrekte ekojenite artisi ve bébrek ¢evresinde ¢oklu septalari olan koleksiyon gériildii. Manyetik rezonans
goriintlilemede, T1 agirlikh gériintiilerde sol renal korteksi ¢evreleyen ve hipointens - kontrast tutmayan, T2 agirlikh gériintilerde
ise hiperintens kistik lezyon saptandi (Figur 1). Sag bébrek tim goériintiileme ¢alismalarinda normaldi. Bu karakteristik radyolojik
goriintlileme bulgulari perirenal lenfanjiektazi olarak degerlendirildi. Ek olarak, dimerkaptosiiksinik asit renal sintigrafide sol
bébrek diferansiyel fonksiyonu % 27 olarak bulundu. Hipertansiyon icin enalapril maleat (0.3 mg/kg, 2 dozda) basland:. izlemde
kan basinci normal sinirlarda seyretti. Hematokrit degerleri stabil kaldi ve flebotomi gerekmedi.

Sonug: Renal lenfanjiektazi, cocukluk ¢aginda kistik renal hastaliklarin nadir bir nedenidir ve kistik lezyonlarin ayirici tanisinda
dustintlmelidir. Tanisi radyolojik goriintiileme bulgularina dayanir. Semptomatik hastalarda komplikasyonlarin tedavisi ve uzun
donem izlem gereklidir.

Anahtar Kelimeler: renal lenfanjiektazi, hematuri
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[P-119]
Bobrek Nakli Sonrasi Renal Arter Stenozu Gelisen Ve Perkiitan Transliiminal Anjiyoplasti ile Tedavi
Edilen Bir Olgu

Serra Siirmeli Déven', Ali Delibas®, Engin Kara®, Mehmet Alakaya*, Ali Ertug Arslankdylii*, Murat Bozlu®, Erdem Akbay®
'Mersin Sehir Hastanesi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi, Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD Cocuk Nefrolojisi BD,Mersin

3Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji AD, Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart AD Cocuk Yogun Bakim Unitesi,Mersin

SMersin Universitesi Tip Fakiiltesi Uroloji AD, Mersin

Giris: Bobrek nakli, son dénem bobrek yetmezligi (SDBY) olan ¢ocuklarda en ¢ok tercih edilen tedavi seklidir. Cerrahi teknik ve
immunsupresif ajanlardaki ilerlemelere ragmen, bébrek nakli sonrasinda bazi komplikasyonlar gelisebilmektedir. Transplant renal
arter stenozu, boébrek nakli olan hastalarin %1-23’linde gordilir ve tiim vaskdiler komplikasyonlarin % 75’ini olusturmaktadir. Burada
nakli sonrasi renal arter stenozu gelisen ve perkitan transliiminal anjiyoplasti (PTA) ile basariyla tedavi edilen bir olgu
sunulmustur.

Olgu: Etiyolojisi bilinmeyen SDBY tanisiyla izlenen, alti aydir aletli periton diyalizi uygulanan 17 yasindaki erkek hastaya,
06.06.2017 tarihinde babasindan bébrek nakli gerceklestirildi. imminsiipressif olarak basiliksimab, metil prednizolon,
mikofenolat mofetil ve siklosporin tedavileri baslandi. Postoperatif birinci gtintinde idrar miktari 3230 ml, kreatinin: 11 mg/d|, ikinci
giinlinde idrar miktari: 4000 ml, kreatinin: 6 mg/dl iken ti¢lincli giintinde hastanin idrar miktarinda azalma (395 ml) ile beraber
atesi basladi. Akut faz reaktanlari da ylikselen hastaya (CRP:98 mg/L) peritonit 6n tanisiyla ertapenem ve vankomisin tedavileri
baslandi. Hipertansiyon (164/112 mmHg) sebebiyle nifedipin eklendi. Postoperatif altinci gliniinde hastanin siddetli karin agrisi
sikayeti basladi. Hemoglobin degeri 9,2 g/dI’den 3,5 g/dI’ye disti. Karin tomografisinde nakil edilen bobrek cevresinde karaciger
sag lob posterior komsuluguna dek uzanan aksiyel boyutu 14x14 cm olarak &lgiilen hematom ile uyumlu heterojen kolleksiyon
saptandi. Kanama odagini tespit edebilmek i¢in hastaya transplant renal anjiyografi uygulandi, ancak aktif kanama odagi
bulunamadu. internal iliak artere baglanmis olan renal arterde stenoz (renal arter [imeninde %75 darlik) saptanan hastaya
postoperatif erken dénem olmasi sebebiyle miidahale edilmedi. Takibinde belirgin sivi yiiklenmesi bulgulari olan hastaya diizenli
olarak hemodiyaliz ve ultrafiltrasyon uygulandi. Uc kez transfiize edildi. Hastaya yapilan transplant bébrek biyopsisinde
rejeksiyon bulgulari saptanmadi, tibdlointerstisyel nefrit ve hipertansiyona sekonder vaskiiler degisiklikler tespit edildi.
izleminde bébrek fonksiyon testlerinde yiikseklik (Ure:223 mg/dI, kreat:8,07 mg/dl), sivi yiiklenmesi bulgulari olan hastaya
19.07.2017’de (42.giin) PTA ve balon dilatasyon uygulanarak transplant renal arter limenindeki darlik giderildi. islem sonrasinda
hastanin idrar miktari belirgin olarak artmaya basladi. Kreatinin degerleri geriledi ve hig diyaliz ihtiyaci olmadi. Kontrol
abdoominopelvik USG’de retroperitoneal hematomunda gerileme tespit edildi. PTA sonrasi 22.07.2017’de kreatinin: 6,8 mg/dl,
15.08.2018’de kreatinin: 3,3 mg/dl. Genel durumu diizelen hasta 08.09.2017’de taburcu edildi (kreatinin: 1,5 mg/dl, idrar miktari: 2
litre/guin).

Sonug: Transplant renal arter stenozu tedavisinde PTA giivenli ve etkili bir tedavi olup, hem allograft fonksiyonlarinin hem de
hipertansiyonun diizelmesini saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: perkiitan transliiminal anjiyoplasti
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[P-120]
Akut post-streptokoksik glomerulonefrite bagh posterior reverzibl ensefalopati sendromu gelisen bir
ergen olgu

Cagla Serpil Dogan', Giilsah Kaya Aksoy', Muhammed Giiltekin Kutluk?, Mehmet Burak Ozkan?
'Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Bélumii

*Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Néroloji BSlimi

3Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Radyoloji Bélimii

Giris: Posterior reverzibl ensefalopati sendromu (PRES), gérme ile ilgili degisiklikler, biling ve davranis degisiklikleri, bas agrisi,
ndbet ile karakterize klinik-radyolojik bir tablodur. Ozellikle beynin posterior bélgelerinde hematolojik, renal, otoimmun
hastaliklar ya da immunsupresif ilaglarla tedavi gibi farkli nedenlerle meydana gelen vazojenik 6demle ilgilidir. Literatiirde, akut
post-streptokoksik glomerulonefrit (APSGN) seyrinde gelisen PRES, siklikla agir hipertansiyonla iligkili nadir bir komplikasyon
olarak bildirilmektedir.

Burada, APSGN seyrinde ve orta derece hipertansiyon varliginda PRES gelisen ve elektroensefalografide (EEG) jeneralize
epileptiform aktivitenin eslik ettigi non-konvulziv nébet gegiren bir ergen olguyu sunmaktayiz.

Olgu: 13 yas erkek hasta, 2 glindiir devam eden y(iz ve bacaklarda sislik, idrar miktarinda azalma ve koyu sari renkte idrar gikisi
yakinmalari ile bagvurdu. Tetkiklerinde; serum kreatinin: 0.92 mg/dl (0.5-1.2 mg/d!), tirik asit: 8.5 mg/dl (3.5-7.2 mg/dl), total
protein: 4.9 g/dl (5.7-8 g/dl), albumin: 2.4 g/dl (3.5-5.2 g/dl), anti streptolysin O antibody: 425 IU/ml (0-200 IU/ml), kompleman 3:
0.62 g/l (0.9-1.8), kompleman 4: 0.14 g/I. (0.1-0.4) idi. idrar analizinde protein:3+ (10.3 g/giin), kirmizi kiire: 3+, dansite:10270larak
bulundu. B6brek biyopsisi APSGN tanisi ile uyumluydu (toplam 11 glomerdilde; polimorf niiveli I6kosit infiltrasyonu, mezangial
matrikste artis, orta derecede hiicre artisi, kapiller limenlerde kapanma, bazal membranda hafif derecede kalinlasma gordldd.
immunfloresan mikroskopta C3 ile graniiler boyanma saptandi). Yatisinin 3. giiniinde, antihipertansif (amlodipin; smg/giin) ve
ditiretik (furosemid; 2 mg/kg, 2 dozda) tedavisi altinda kan basinci (KB) 130/80 mmHg iken, konfiizyon, bulanik gérme, konusma-
davranis degisiklikleri ve koyu kirmizi renkte idrar ¢ikisi gézlendi. ilerleyen saatlerde, KB 160/90-170/90 mmHg’a yiikseldi (99.
persantil; 135/90 mmHg). Manyetik rezonans goriintiilemede; T2 agirlikli ve FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery)
gorintiilerde sag temporal, sag temporo-oksipital, sag parieto-oksipital gri ve beyaz cevherde belirgin hiperintens alanlar
gorildu (Figtr 1). Bu bulgular PRES tanisi ile uyumlu olarak degerlendirildi. EEG’de ise jeneralize epileptiform aktivite saptandi.
izlemde, antikonviilzan (levetirasetam; 10 mg/kg, 2 dozda), ek furosemid ve antihipertansif (enalapril maleat; 0.3 mg/kg, 2 dozda)
tedavi ile klinik ve néro-gériintlileme bulgular diizelen hasta yatisinin 10.giiniinde tabucu edildi.

Sonug: Posterior reverzibl ensefalopati sendromu, APSGN’nin acil tani ve tedavi gerektiren nadir bir komplikasyonudur. Agir kan
basinci yiiksekligi olmaksizin ani nérolojik semptomlarin gelistigi APSGN’li hastalarin ayirici tanisinda diistiniilmelidir.

Anahtar Kelimeler: akut post-streptokoksik glomerulonefrit, posterior reverzibl ensefalopati sendromu
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[P-121]
Juvenil Sistemik Lupus Eritematozus Olgularinin Demografik, Klinik Ve Laboratuvar Bulgulari: Tek
Merkez Deneyimi

Hatice Adiglizel Dundar, Gizem Yildiz, Meral Torun Bayram, Alper Soylu, Salih Kavukqu

Sistemik Lupus Eritematozus

Amag: Sistemik lupus eritematozus (SLE) remisyon ve alevlenmelerle seyreden, klinik belirtileri ve seyri olduk¢a degiskenlik
gosteren, sistemik ve otoimmun bir hastaliktir. Bu ¢alismada jiivenil SLE (JSLE) tanisi ile takip edilen hastalarin demografik, klinik,
laboratuvar ve uzun dénem sonuglar degerlendirilmistir.

Yontem: Klinigimizde Ocak 2000 ve Aralik 2018 tarihleri arasinda takip edilen ve American College of Rheumatology 1997
siniflandirma kriterlerine gére SLE kabul edilen hastalarin dosyalari yas, cinsiyet, basvuru ve izlem sirasindaki yakinmalar ve
sistem tutulumlari, hematolojik ve immiinolojik laboratuvar incelemeri, uygulanan tedaviler ve prognoz agisindan retrospektif
olarak incelendi.

Bulgular: Toplam JSLE’li hasta sayisi 29 (%93 kiz) idi. Ortalama tani yasi ve basvuru zamaninda gecikme siiresi sirasi ile 12.8 (8.9-
14.8) yil ve 3.5 (1.0-11.0) aydi. Ortalama izlem siiresi 4.3 (£2.8) yildi. U¢ (%12.5) hastada ailede SLE 8ykiisii mevcuttu. En sik
gozlenen klinik bulgular sirastile cilt bulgulari (%77.8), renal (%75), kas-iskelet sistemi (%53.8), nérolojik bulgular (%40) ve serozit
(%19,2) idi. Cilt bulgularindan en fotosensitivite (% 65.4), nérolojik bulgulardan en sik bas agrisi (%20) ve ndbet (%20) gorilmust.
Tani anindaki laboratuvar incelemelerinden tam kan sayiminda en sik anemi (%85.4), daha az siklikla lenfopeni (%23.1) ve
trombositopeni (%11.5) saptanmisti. Immiinolojik taramada ise Anti-niikleer antikor tiim hastalarda (>1/100), Anti-Double
Stranded DNA %76.9, anti-Smith antikor %13.8 ve anti-fosfolipid antikor %50 hastada pozitif idi. Renal tutulumu olan hastalarin 13
(%46.4)tinde hematiiri, 20 (%71.4)’sinde proteiniiri mevcut olup, 21 (%75) hastaya bébrek biyopsisi yapilmisti. En sik histopatolojik
bulgular evre 4 (%33.3), 2 (%23.8) ve 5 (%23.8) lupus nefritiydi. Hastalara en sik steroid (%93.1), siklofosfamid (%55.2),
hidroksiklorokin (%41.4) ve mikofenolat-mofetil (%34.5) tedavisi verilmisti (Tablo 1). 3 (%.10.3) hastaya plazmaferez uygulanmusti.
izlem sirasinda bir hasta septik soktan kaybedildi. 4 (%13.8) hasta tedavi altinda remisyonda, kalan hastalar erigkin romatoloji
béliimiine devredildi.

Sonug: JSLE ciddi, multisistemik bir hastaliktir. Ozellikle cilt, hematolojik, nérolojik ve bébrek tutulumu énemli sikliktadir. JSLE
erken tani ve tedavi ile yliksek bir remisyon orani sahip olmasina ragmen, mortalite gibi 6nemli istenmeyen sonuclara da neden
olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: sistemik lupus eritematozus
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[P-122]
Henoch Schonlein Purpurali Cocuklarda Obesitenin Persistan Dokiintii, Uzamis Eklem Semptomlari ve
Agir Renal Tutulum ile iliskisi

Hatice Adigiizel Diindar', Mehmet Pektan¢’, Meral Torun Bayram?, Alper Soylu', Salih Kavukgu'
'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Romatoloji BD

*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD

3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji BD

Giris: Obesite prevalansi gelismis ve gelismekte olan iilkelerde son 20 yil iginde artis géstermistir. Adipoz dokunun, metabolik ve
istah diizenleyici mekanizmalarin yaninda, inflamasyon ve immiin system tzerine de etkileri bulunmaktadir. Bu nedenle,
glinimiizde obesite ve otoimmiin/otoinflamatuar hastaliklar arasindaki iliskinin agiga ¢ikarilmasina yonelik ilgi artmistir.

Amag: Bu calismada, Henoch Schonlein purpural (HSP) ¢ocuklarda obesitenin klinik seyir ve tedaviye yanit Gzerindeki etkileri
arastinilmstir.

Yéntemler: Dokuz Eyliil Universitesi Cocuk Hastanesi’nde HSP tanisi alan ¢ocuklarin kayrtlari retrospektif olarak incelendi.
Obesite viicut kitle indeksi (VKi) >=95 persentil olarak tanimlandi. Persistan purpura deri bulgularinin >=30 giin siirmesi; hafif
nefropati mikroskobik hematiiri ve/veya non-nefrotik proteindiri varlig); agir nefropati ise nefrotik sendrom ve/veya akut nefritik
sendrom ve/veya bébrek yetersizligi olarak kabul edildi. Hastalar VKi’ne gére obes ve obes olmayanlar olarak gruplandirildi. iki
grup demografik, klinik ve laboratuvar parameterlerine gére karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya 199 hasta alindi [E/K:104/95; basvuru yasi 7.1 yil (5.0-9.2); izlem siiresi 17.5 ay (3-50)]. Obesite hastalarin 35
(%17.5) tanesinde mevcut idi. Bu hastalarda persistan purpura (%45.7 vs %20.7), agir renal tutulum (%57.7 vs %30.8), hipertansiyon
(%28.6 vs %9.1) and artmus eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) (%79.2 vs %55.9) anlamli derecede yiiksek bulundu. Ayrica, obes
hastalarda deri (25 vs 14 giin), eklem (12.5 vs 10.0 giin) ve renal (280 vs 57 giin) semptomlarnin diizelmesi gecikmis idi. iki grup
arasinda steroid tedavisi gereksinimi farkli degildi, ancak obes ¢ocuklarin steroid kullanim siireleri anlamli 6lglide daha uzun idi
(236 vs 40 giin). Dahasi, immunosupressif tedavi ihtiyaci (azatioprin ve siklofosfamid) obes hastalarda daha yiiksek idi (%40.0 ve
%8.6).

Sonug: HSP’li obes ¢ocuklarda artmig ESH, hipertansiyon ve renal tutulum daha yiiksek; deri, eklem ve renal bulgularin diizelmesi
daha ge¢; imminsuppressif tedavi ihtiyaci daha fazla ve steroid kullanim siiresi daha uzun bulunmustur. Bu bulgular adipoz
dokunun inflamasyon {zerine olan etkileri ile iliskili olabilir.

Anahtar Kelimeler: Henoch Schonlein purpura, obesite
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[P-123]
Primer Monosemptomatik Eniiresisli Cocuklarda Psikiyatrik Degerlendirme Gerekli Mi?

Fatma Yazilitag', Burak Agikel’, Evrim Kargin Cakic', Tiilin Giingér', Evra Gelikkaya', Fehime Kara Eroglu’, Deniz Karakaya', Gokge
Can', Eda Didem Kurt Sukir', Mehmet Bulbal’

'S.B.U Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari SUAM, Cocuk Nefroloiji Klinigi, Ankara, Tiirkiye
*S.B.U Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart SUAM, Cocuk ve Addlesan Psikiyatrisi Bélimii, Ankara, Tiirkiye

Giris: Primer monosemptomatik eniirezis nokturna 5 yas ve lizerindeki cocuklarda uyku sirasinda istemsiz idrara gikma
bozuklugudur. Komorbid psikopatolojilerin entiretik cocuklar tizerinde potansiyel bir etkisi vardir.

Amag: Bu prospektif vaka kontrol ¢alismasinin amaci, primer monosemptomatik eniirezis nokturna tanili cocuklarda
gozlenebilecek anksiyete ve depresyon durumlarini aragtirmaktir.

Yontem: Bu ¢alisma, Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart SUAM, Cocuk Nefrolojisi Poliklinigi’nde primer
monosemptomatik entirezis nokturna tanisi konan 95 ¢ocuk ve gevre okullardan rastgele segilen eniiresis ykiisii bulunmayan 95
saglikl gondilli gocuklarin depresyon ve anksiyete diizeylerini belirlemek igin gerceklestirilen bir analizdir. Tiim ¢ocuklarda
anksiyete ve depresyon diizeylerini belirlemek icin “Cocukluk ¢agi anksiyete ve depresyon 6lcegi” kullanildi.

Sonug: Primer monosemptomatik endirezis nokturna tanili gocuklarin yas ortalamasi 10.0 +2.5 (dagiim 6-17) yil idi. Yas, cinsiyet ve
egitim seviyesi hasta ve kontrol grubu arasinda benzer olup istatistiksel anlamli farklilik yoktu. Primer monosemptomatik
enlrezis nokturna tanili ocuklarin gogunlugu erkekti (%61.5). Primer monosemptomatik entirezis nokturna tanili gocuklarda
“Cocukluk ¢agi anksiyete ve depresyon 6lcegi” skalasi toplam puani saglikli kontrollerden istatistiksel anlamli olarak yiiksek
saptandi (p=0.001).

Tartisma: Bu prospektif olgu-kontrol ¢alismasinda, primer monosemptomatik eniirezis nokturna tanili gocuklarda anksiyete ve
depresyon prevalansi arastirildi. Onemli bir bulgu, anksiyete ve depresyonun bu cocuklarda saglikl kontrollere gére daha yiiksek
oldugu idi. Bu ¢alisma, ¢ocuklarin psikiyatrik durumunun farkindaliginin hastalarin takip ve tedavisinde etkili olabilecegini
distindirmektedir. Gelecekte daha 6nemli psikososyal sorunlarin gelismesini 6nlemek icin bu ¢ocuklarda davranissal gelisimin
etkisini dikkatlice ve ayrintili bir sekilde analiz etmek gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Primer Monosemptomatik Enlirezis Nokturna, Anksiyete veDepresyon
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[P-124]
idyopatik Nefrotik Sendromlu Cocuk Hastalarda Igm Depolanmasinin Klinik Ve Patolojik Yiizii: 16
Hastada Tek Merkez Deneyimi

Fatma Mutlubas', Gkcen Erfidan', Eren Soyaltin', Secil Arslansoyu Camlar', Demet Alaygut', Emel Tekin?, Belde Kasap Demir?
'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

3Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji Klinigi, izmir

Giris: IgM nefropatisi (IgMN), idyopatik nefrotik sendromda(INS) degisken derecede mezangiyal hiicre artisi ve IgM depolanmasi
ile karakterizedir. Bu ¢alismada IgM depolanmasi gésteren 16 hastanin klinik ve patolojik bulgulari degerlendirilmistir.
Materyal-Metod: Calismaya Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Uygulama ve Arastirma Merkezi Cocuk Nefroloji Klinigi’nde
INS tanisi ile izlenen ve IgM depolanmasi gésteren 16hasta alindi. Hastalar bagvurudan son izleme kadar yas, izlem-hastalik-siiresi,
hastalanma- yasi, atak sayisi, steroid tedavisine verdikleri yanit, ilk-son biyopsi bulgulari, steroid disi tedavileri, proteindiri,
hematiiri, serum-kreatinin(sCr), serum-albumin, GFH, hipertansiyon ve ailede INS &ykdleri ile retrospektif olarak degerlendirildi.
Hastalarin atak sayisi sadece steroid bagimli nefrotik sendrom(SBNS) ve sik atak nefrotik sendrom(SANS) icin arastirildi. izlem
biyopsilerinde 6hastaya biyopsi yapilmamisti. Hastalarin baslangig ve son kontrollerindeki degerleri karsilastirildi.

Sonuglar: Hastalarin, hastalanma yas ortalamasi 4,2+3,4 ve izlem-siireleri 7,9+5,8yil idi. Cinsiyet oranlari(8/8) benzerdi. Ug hastada
hematiiri-hipertansiyon gézlendi. Calisma sonunda sadece 2 hastanin baslangigtan buyana steroid direngli nefrotik
sendrom(SDNS) oldugu goriildii ve genetik mutasyonlari saptandi. 14 hastanin da ikisi steroid tedavisi ile remisyona girmis tekrar
atak géstermemisti. 12 hasta ise 11SBNS ve 1SANS olarak degerlendirildi ve bunlarda yillik atak sayisi 1(0,3-4,5)idi. izZlemde SBNS’lu
2 ve steroid hassas NS’lu(SSNS) 1 hasta SDNS’li hastaya donstu. Isik mikroskobisindeki degerlendirmelerinde ¢alisma sonunda
FSGS orani %60’a ulasti ve fark anlamliydi(p=0,039). Imminfloresan incelemede IgM %81hastada tek basina birikirken IgM(++) ve
C3(+) birlikteligi olan 6 hasta vardi, bunlarin 4 tanesi son biyopsilerinde FSGS olarak yorumlandi. Diger 2 hasta
Mezangiyoproliferatif glomerilonefrit (MezProlGN) olsa da 1 hasta klinik olarak SDNS ve diger ilaglara yanitsiz iken son hasta ise
asir atak gosteren SBNS klinigi ile ancak rituksimab ile remisyona girdi. IgM(+)C3(+)C1Q(+) depolanmasi olan tek hasta
MezProlGN olarak davrandi. Calisma sonunda sadece 3 hastada IgM depolanmasi azalmis olup hepsi FSGS olarak tanimlanmuisti.
Biyopsi bulgulari izlemde 4hastada (baslangigta 3MezproGN+1MLH) FSGS’ye doniisti. Steroid disi tedavi alan hasta sayisi 14 idi.
SiklosporinA(CsA) 13 hastada ilk tercih edilen steroid disi tedaviydi. Bir hasta CsA-yanitsiz iken bir hasta da CsA-bagimli idi. CsA ile
13 hastada yillik atak sayisi 0,67(0-2,2)idi. Hastalarin kiimiilatif yillik atak-sayilart CsAtedavisi baslandiktan sonra hesaplanan yillik
atak sayilari ile karsilastirildiginda atak sayisinda belirgin azalma olsa da istatistiksel fark yoktu(p=0,06). Siklofosfamid(n=6), CsA
sonrasi ikinci tedavi iken 2 hastada yanit alinamadi 4 hastada ortalama ataksiz kalma stiresi 15aydi. Mikofenolat mofetil (MMF), 4
hastanin sadece ikisinde yanit sagladi. Rituksimab ise3 hastada; bir hasta yanitsiz 2 hasta ise 9 aydir izlemde olup ataksizdir. ACE
inhibit6ri ve/veyaARB hastalarin %68’ne verildi ve ortalama kullanma siiresi 100,9+44,5ay olarak hesaplandi. Hi¢bir hasta renal
replasman tedavisi almadi.

Tartisma: IgMN, INS’da MLH ve FSGS ortasinda kalmis ayri bir klinikopatolojik tanim olup giiniimiizde halen IgM depolanmasi ile
klinik arast iliski net degildir. Bu ¢alismada IgM-baskin birikimlerde(>=IgM++) mezangiyal hiicre proliferasyonlarinin oldugu siklikla
SBNS seklinde klinik seyir gésterdigi ve sonunda FSGS’ye ulastigi gosterilmistir. C3 birikiminin eslik etmesi FSGS gelisiminde risk
faktori olabilir. Yillik atak sayilarina ve klinige en ¢ok hakim olan tedavinin CsA olmasi literatiirle benzerdir. Rituksimabin etkinligi
icin ise daha genis hasta sayisi olan ¢alismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: IgM nefropatisi, Siklosporin A
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[P-125]
Veziko-Ureteral Refliilii Hastalarda Dikkate Deger Bir Birliktelik; Uretero Pelvik Darlik

Neslihan Yilmaz', Selcuk Yiiksel', ilknur Girisgen', Osman Uzunlu®
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Denizli
*Pamukklale Univeristesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, Denizli

Amag: Uriner sistemde birden fazla konjenital anomali siklikla beklenen bir durum degildir. Ustelik Giriner sistem yakinmalari
(idrar yolu enfeksiyonu, yan agrisi, ates ve alt driner sistem disfonksiyonu) olan hastalarda ultrasonografide hidronefroz bulgusu
var ise 6ncelikle vezikolreteral reflii varligr arastirilir. Saptanan VUR bu sorunlarin genelde tek nedeni olarak kabul edildiginden,
eslik eden Ureteropelvik (UP) darlik bu hastalarda siklikla gézden kagabilmektedir. Bu ¢alismada klinigimizde vezikoureteral reflu
(VUR) tanisi ile izlenmekte olan ve ayni zamanda tiretero-pelvik (UP) darlik anomalisi olan hastalar farkindalik olugturmasi adina,
dikkat gekici yonleri ile birlikte tartisiimistir.

Materyal-Metod: Yiiksek dereceli (>= 3. derece) VUR olan hastalarin iseme sistografileri yeniden degerlendirildi. Bunlardan treter
dilatasyonu belirgin olmadigi halde yiiksek dereceli VUR olarak degerlendirilen (pelvi-kalikseal dilatasyonu direter dilatasyonuna
gore cok daha genis, sekil 1) hastalarin DMSA sitigrafileri, ultrasonografileri (6n-arka ¢aplari ileri derecede genis ve parankim
kalinligr incelmis olan) yeniden gézden gecirildi. Bu hastalara sondali ve ditiretikli MAG3 sintigrafisi ¢ekildi.

Bulgular: Klinigimizde VUR tanisi ile izlenen 206 hastanin 6’sinda yukarida belirtilen 6zellikler saptandi. Bu hastalarin 5’inde
antenatal hidronefroz &ykiisii mevcuttu. Bir hastada postnatal tesadiifen saptanan hidronefroz vardi. Hastalarin yas dagilimi 24
ay ile 8 yil arasindaydi. Bes hastada tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu 6ykdist vardi. Hastalarin 3’tinde tek tarafli [tim{ 3. derece
VUR olarak raporlanmis] 3 hastada bilateral [(1 hastada sag 5, sol 4. derece), (1 hastada sag 5, sol 3. derece), (1 hastada sag 3, sol
2. derece)] VUR saptandi. Tim hastalarin MAG3 sintigrafi sonuglarinda stipheli tarafta obstruksiyon saptandi. DMSA sintigrafi
sonuglarinda ise 3 hastada skar saptandi. Dort hasta ayni zamanda eslik eden UP darlik i¢in opere oldu. Diger iki hastaya da
operasyon planlandi.

Sonug: Hidronefroz olan hastalarda VUR varligl UP darlik olma olasiligini ekarte ettirmez. VUR’u olan hastalarda pelvikaliksiel
dilatasyon ile uyumlu olmayan treter dilatasyonu, parankim incelmesi ve ileri derecede hidronefroz varligi UP darhig
dustindirmelidir. Bu hastalar sekil 1 deki bulgular oldugunda UP darlik agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: vezikotreteral reflii, MAG3 sintirafi
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[P-126]
Nadir Bir Terminal Hematiiri Nedeni; Prostatik Utrikiil Ve Uretral Granulasyon

Neslihan Yilmaz', Selcuk Yiiksel', ilknur Girisgen', Osman Uzunlu®
'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Denizli
*Pamukklale Univeristesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, Denizli

Giris: Sistit ve alt (iriner sistemdeki taslar terminal hematdirinin en sik nedenleri arasindadir. Bunun yani sira diger enfeksiyonlar
(prostatit, Uretrit, tiiberkiiloz, sistosomiasis), ilaglar (siklofosfamid, antikoag(ilanlar), travma (kontiizyon veya laserasyon, agir
egzersiz, yabanci cisim), meatal tlserler, gibi nedenler de bunlara ilave edilebilir. Bu olgu sunumunda, cocuklarda ¢ok nadir bir
durum olan prostatik utrikiil ve ona bagh graniilasyon dokusunun neden oldugu tekrarlayan terminal hematdiri olgusu
sunulmustur.

Olgu: 10 yas erkek hasta bir yildir idrarini yaptiktan sonra damla seklinde kirmizi renkli ic gamasirinda lekelenme sikayeti ile cocuk
nefroloji poliklinigimize basvurdu. Hastanin dykistinde travma, Gst solunum yolu enfeksiyonu ve idrar yolu enfeksiyonu yoktu.
Ailede Uriner sistem tas hastasi ve isitme kaybi olmadigi ifade edildi. Terminal hematiiri disinda, alt tiriner sistem disfonksiyonu
bulgusu yoktu.

Hasta dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu tanisi nedeniyle iki yildir metil fenidat kullanmaktaydi, soyge¢misinde ise bir 6zellik
yoktu.

Fizik muayenede gelisimi normal, dis genitoliriner sistem erkek gériiniimiinde, siinnetli, her iki testis bilaterel skrotumda ve
6demi yoktu. Sistem muayeneleri olagan, kan basinci 100/70 mmHg saptandi.

Laboratuvar incelemelerinde tam kan sayimi, karaciger ve bébrek fonksiyon testleri, 3, C4, immunoglobulin ve serum lipit
degerleri normaldi. idrar incelemesinde Ph: 7.0, idrar Hb: +++, dansite: 1010, eritrosit mikroskopisi: 110/mm3. Spot idrar
protein/kreatinin: 0,27 mg/mg, idrar kiiltiriinde Greme saptanmadi. Hastanin idrar mikroskopisinde eritrositler morfik izlendi.
Hastanin 24 saatlik idrar 6rneginde, protein 4,16 mg/m2/saat, kalsiyum: 1,8 mg/kg/gtin, Urik asit: 7,9 mg/kg/giin saptandi.

Uriner sistem ultrasonografisinde her iki bébrek boyutlari, parankim kalinliklari én-arka pelvik ¢ap ve ekojeniteler normal
saptand. Bilateral toplayici sistem incelemesinde dilatasyon ve tas saptanmadi. Mesane konturu ve duvar kalinhgi normaldi.
iseme bozuklugu semptom skoruna gére hastanin alt Griner sistem disfonksiyonu yoktu. Bunun iizerine iseme sistografisi yapildi
ve posterior iretrada polip benzeri dolma defekti goriildii (Resim 1). Sistoskopisinde prostatik utrikiil ve Uretrada grantlasyon
dokusu saptandi ve cerrahi olarak temizlendi. Hastanin yakinmalari postoperatif tiimiiyle diizeldi.

Tartisma: Terminal hematiiri olgularinda uretradaki nadir anomaliler akilda tutulmali ve 6zellikle Gretranin timdiyle gériilmesi icin
iseme sistografisi dikkatle yapilmalidir.

Sonug: Terminal hematdiri nedeni ile bagvuran hastalara iseme sistotiretrografi tanida yardimcidir. Ancak tiretranin tamaminin
gorilmesine dikkat edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: hematiiri, polip
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[P-127]
infant nefrolityazisi hakkinda ne biliyoruz?

Seha Kamil Saygil', Elif Altinay Kirl?, Emre Tagdemir', Nur Canpolat, Salim Caliskan', Lale Sever', Ziibeyr Talat?, Biilent Onal®
'istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Nefroloji BD, istanbul
*istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakdiltesi Uroloji AD

Giris: Bu calismanin amaci renal tas saptanan infantlarda (< 1 yas) spontan rezoliisyon ve cerrahiye duyulan gereksinim oranlarini
ve bu siireglere etki eden faktorleri belirlemek.

Hastalar ve Metod: Calismaya dahil edilen 88 hastanin dosyalari, hastanin demografik 6zellikleri, beslenme durumlari, tani
anindaki semptomlar, tas sayisi ve yerlesimi, idrar metabolitleri agisindan retrospektif olarak incelenmistir. Bu veriler, takip sireci
ve sonuglar ile degerlendirilmistir.

Bulgular: Seksen sekiz hastanin (erkek:60, kiz:28, 118 renal tinite) ortalama tani yasi 7 aydir. Hastalarin %22’sinde yenidogan
yogun bakim Unitesinde prematdirite, diisiik dogum agirlig: gibi nedenler takip dykiisi vardir. Hastalarin cogunlugu tani aninda
asemptomatiktir (% 63). Tespit edilen taslarin yerlesimi hastalarin % 26’sinda bilateral ve %49 oraninda birden fazladir. Hastalarin
%40’ inda idrar metabolitlerlerinde anormallik saptandi. %22 hastada eslik eden {irolojik problem tespit edildi. izlemde hastalarin %
70’inde ortalama 16.7 ayda (range: 10.3-23.7) spontan rezoliisyon gortiltirken, % 15 hastada cerrahi tedavi uygulandi. Cerrahi
tedavi uygulanan hastalarda tas boyutunun spontan rezoltisyon gortilen hastalara oranla daha biiytik oldugu (>5mm, p=0.001)
ancak birden ¢ok tas varliginin cerrahi gerekliligi ile iliskili olmadig1 saptandi (p=0,55). Prematiire ve yenidogan yatisi olan
hastalarda tasin biytime egiliminin digerlerine oranla yiiksek oldugu tespit edildi (p=0.042, p=0.001). Kaliks yerlesimli taglarda
stabil kalma ve resolusyon oraninin daha yiiksek oldugu saptandi (p=0.001, p=0.001). Spontan resolusyon <= 5 mm’nin altinda tas
saptanan renal tinitelerde digerlerine oranla 4,6 kat daha fazla gorildi (OR= 4,6 (1,5-14,7) spesifity 93,5 % sensitivity 24 %).
Medikal tedavi alan renal tinitelerde spontan resolusyon almayanlara gore 2,6 kat daha yliksek oranda gériildii (p=0.017, OR= 2,6
(1;2‘5:7))'

Sonuglar: infantlarda tespit edilen (iriner sistem taslarinda spontan rezoliisyon yiiksek oranda gériilmektedir. Tani aninda tas
boyutunun biiyiik olmasi izlemde cerrahi tedavi gerekebilecegini 5ngérmede yardimci bulgudur. Spontan rezoliisyonu
ongoérmede yardimai faktorler tani aninda tasin boyutu ve medikal tedavi kullanimidir.

Anahtar Kelimeler: renal tas, spontan resoliisyon
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[P-128]
Obezite iliskili Glomeriilopatisi Olan U¢ Kardes

Ece Mekik Akar', Suat Fit3z®, Saba Kiremitci®, EImas Kaplan*, Mesiha Ekim'
'Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefrolojisi BD, Ankara

*Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi BD, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji AD

*Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari AD

GIRIS: Obezite, giderek artan insidansiyla énemli bir saglik problemidir. Obeziteye sekonder b&brek etkilenimi, obezite iliskili
glomerulopati olarak tanimlanmakta olup belirgin 6dem olmadan agir proteiniri ve ilerleyici bébrek fonksiyon bozuklugu ile
karakterizedir. Histolojik 6zellikleri arasinda fokal segmental glomertiloskleroz (FSGS), mezangiyal genisleme, glomeriilomegali
ve elektron mikroskobunda <%50 ayaksi ¢ikinti efasmani bulunmaktadir. Burada obezite iligkili glomerdilopatisi olan (¢ kardesi
sunmaktayiz.

OLGU SUNUMU: Gegirdigi idrar yolu enfeksiyonu sonrasi proteiniirisi saptanan 12,5 yasindaki kiz hasta tetkik edilirken 16,5 ve 7,5
yaslarindaki diger iki kiz kardesinde de proteiniiri oldugu gézlendi. Ucii de obez olan kiz kardeslerin belirgin 6demleri yoktu.
Hipertansiyonu(HT) ve nefrotik diizey proteindrisi olan ikisinin tanisal amagl bobrek biyopsileri fokal segmental
glomeriiloskleroz (FSGS) ile uyumlu saptandi. Ugiincii kardesin bébrek biyopsisinde anlamli patoloji gézlenmedi. Kardeslerin en
biiyligiiniin biyopsisinde ayni zamanda kronik parankimal hasar bulgulari mevcuttu. Aile ykiileri derinlestirildiginde cocukluktan
beri obez olan babalarinin 20 yasindayken etiyolojisi bilinmeyen b&brek yetmezligi nedeniyle bébrek nakli oldugu, bir
kuzenlerinin de kronik bdbrek yetmezligi nedeniyle hemodiyalize girdigi 6grenildi. Yiikli aile 6ykisi ve anne-baba akrabaligi
nedeniyle kardeslerden genetik tetkik génderilse de anlamli bir patolojik mutasyon tespit edilemedi. Obez hastalarda artan
anjiotensinin, obezite iliskili glomeriilopati etiyolojisinde rol aldigi diisiiniildiiglinden {i¢line de enapril baglandi. FSGS olan biiyiik
iki kardes, diyet ve egzersiz ile kilo vermeyi basardi ve tedaviyle birlikte proteinirileri hafifce geriledi. Ancak 7,5 yasindaki en
kiglk kardes kilo almaya devam etti ve izleminde proteiniirisi artig gosterdi.

SONUG: Erken tani, ACE inhibitdrleriile tedavi ve kilo verme ile son dénem bobrek yetmezIigi gelismesi 6nlenebildiginden; obez
cocuklar HT, proteiniiri ve obezite iliskili glomeriilopati agisindan taranmalidir.

Anahtar Kelimeler: obezite iliskili glomertilopati, proteiniiri
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[P-129]
Pediatrik Kronik Bébrek Hastalarinda Egzersiz Uygulamalarinin Kas Kuvveti, Fiziksel Aktivite Diizeyi ve
Yasam Kalitesi Uzerine Etkisi,Olgu Sunumu

Irmak CavusoglIu', Sevgi Yavuz?, Devrim Tarakci?

'Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi,Saglik Bilimleri Fakdiltesi,Fizyoterapi ve Rehabilitasyon B&limii, istanbul
%jstanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,Pediatri AD,Pediatrik Nefroloji Klinigi,istanbul
Sistanbul Medipol Universitesi,Saghk Bilimleri Fakiiltesi,Ergoterapi Bolimii,istanbul

Pediatrik Kronik Bobrek hastaligi(KBH) kas kuvveti,enerji diizeyi, aerobik kapasite ve solunum fonksiyonlarini olumsuz
etkilemektedir.Bu calismanin amaci KBH ¢ocuklarda egzersiz uygulamalarinin kas kuvveti,fiziksel aktivite ve yasam kalitesi(YK)
lizerine etkilerini arastirmaktir.Gereg-Yéntem: istanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma
Hastanesi Pediatrik Nefroloji Kliniginden takipli H.I. isimli bayan hastaya (Kilo 25 kg,Boy 126¢m, VKi:15,02, Yas:9,Hastalik siiresi:3
yil, eslik eden tedavi gerektiren baska hastalik:yok) 5 dakika isinma egzersizleri,sonrasinda yoga egzersizleri, aerobik egzersizler,
kas kuvvetlendirme ve solunum egzersizlerini kapsayan toplam 30 dakikalik egzersiz seansi, sonrasinda 5 dakika soguma
egzersizleri,6 hafta boyunca haftada 2 giin toplam 12 seans uygulanmustir. Hastanin YK degerleri Cocuklar igin Yasam Kalitesi
Olcegi PedSQoL 4.0 8-13 yas ergen formu ve ebeveyn formlari ile egzersizlere baglamadan dnce ve 12 seans bittikten sonra
degerlendirilmistir. Hastanin fiziksel aktivite seviyesi 6l¢limi; hastaya egzersizlere baslamadan 6nce ve egzersizler bittikten sonra
verilen ve bir hafta boyunca iizerinde tagimasi istenen pedometre ile giinliik adim sayilarinin kaydedilmesi yontemi ile
olctilmistir.Kas kuvveti degerleri alt ekstremitede kalca fleksor, kalga abduktor,kalca ekstansér, diz fleksor ve ekstansér kaslari,
st ekstremitede omuz fleksor ve abduktor kaslar dijital dinamometre kullanilarak tedavi 6ncesi ve 12 seans sonunda
degerlendirilmistir. Bulgular: Hastanin tedavi 6ncesi ve sonrasi degerlendirme sonuglarina bakildiginda sol kol fleksiyonu kas
kuvveti %28.5 artmis, kol abduksiyon kas kuvveti degerleri sag/sol kolda sirastyla %21.7/%9.5 artmis, kalca fleksiyon degerleri sag
/sol bacaklarda %19.2 [%20.6 artmis ve kalca ekstansiyon kas kuvveti %28.5%68.4 oranlarinda artmistir. YK degerlerine bakti§imizda
PEDSQoL 4.0 6lgegi hem ¢ocuk hem de ebeveyn skorlarinda, 6lgegin alt basamak ve total skorlarinin tamaminda artis
gozlenmistir.(PEDSQoL/total -Cocuk skor %39.21-PEDSQoL/total -Ebeveyn skor %8.7 artmistir).Hastanin fiziksel aktivitesini
Olctiiglimiiz adim sayisi degerlerinde tedavi 6ncesi ve sonrasi arasinda %53.79 oraninda artis gézlenmistir. Sonug: sonuglara
baktigimizda Kronik Bébrek Hastasi cocuklarda aerobik egzersizler ve kuvvetlendirme egzersizlerinin; cocuklarin kas kuvveti,
fiziksel aktivite seviyesi ve dolayisi ile YK tizerinde anlamli sayllacak degerlerde pozitif gelismelere neden oldugu gérilmektedir.
KBH i¢in diizenli egzersiz uygulamalarinin faydalarini gésteren daha genis 6lgekli ve uzun siireli ¢alismalarin yapilmasi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Egzersiz, KBH
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[P-130]
Otozomal Resesif Polikistik Bobrek Hastaliginda Yeni Bir Mutasyon

Sercin Giiven', Ozlem Akgiin Dogan’, Neslihan Cicek', Mehtap Sak', Nurdan Yildiz', ibrahim Gékce', Harika Alpay’
'Marmara Universitesi Cocuk Nefroloji BD
*Saglik Bilimleri Universitesi,Umraniye Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Genetik Hastaliklari

Giris: Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi (ORPH, OMIM#263200) PKHD1 geninde homozigot ya da bilesik heterozigot
mutasyonla ortaya ¢ikar ve yaklasik 1:10000-20000 canl dogumda gordiliir. Hastalarin ¢ogunlugu yenidogan ve siit ¢ocuklugu
donemlerinde bulgu verir ancak daha geg yaslarda tani alan hastalar da bulunmaktadir. Hastalik biiyiik ve ekojen bobrekler ve
toplayici tubiillerde fuziform genisleme ile karakterizedir. Oligohidramniosa bagli meydana gelen antenatal pulmoner hipoplazi
yenidogan donemindeki mortalite ve morbitidenin en sik sebebidir. Konjenital hepatik fibrozis, hepatobiliyer kanalllarin
dilatasyonu ve Caroli hastalig eslik edebilen karaciger patolojileridir. PKHD1 geni kromozom 6p12’ de lokalizedir ve 67 ekzon
icerir. Fibrokistin isimli 4074 aminoasitlik biiylik bir membran proteinini kodlar. En genis veri tabanlarinda PKHD1 geninde 750
farkh mutasyon oldugu bildirilmistir. Hastalarda en sik saptanan mutasyon ekzon 3’deki c.107C>missense mutasyonudur. Bununla
birlikte birgok hasta bilesik heterozigottur. Bu yazida Suriye gé¢meni iki kardeste yeni nesil dizileme teknigi kullanilarak PKHD1
geninde saptanan yeni mutasyon sunulacaktir.

Olgu: On ii¢ yasinda kiz hasta 10 giindiir devam eden adet kanamasi sikayeti ile acil servise bagvurdu. Ozgecmisinde 6zellik
olmayan, soyge¢misinde anne baba arasinda birinci derece kuzen evliligi bulunan hastanin saglikli 3 erkek ve 2 kiz kardesi vard.
Fizik muayenesinde genel durumu diiskiin, kalp tepe atimi 120/dk, kan basinci 100/53 mmHg, boy ve tarti 3. persantilin altindaydi
idi. Trombositleri normal (297.000 /mm3) olan hastada anemi (hemoglobin: 5.6 g/dl) ve bébrek fonksiyon testlerinde bozukluk
(BUN: 70 mg/dl, kreatinin: 3.04 mg/dl) saptandi ve hasta yatirildi. Kanama diyatezi ayirici tanisi agisindan génderilen koagtilasyon
parametreleri, faktor 8-9, von Willebrand diizeyleri ve trombosit fonksiyon testleri normal bulundu. Yatisi boyunca iki tinite
eritrosit sispansiyonu transfiizyonu uygulandi. Tim abdomen ultrasonografisinde karaciger parankimi ince graniiler paternde,
her iki bobrek boyutlari ve ekojeniteleri artmis, bilateral multiple kistik yapilar saptandi.Klinik ve laboratuar bulgulari ile polikistik
bébrek hastaligina sekonder kronik bébrek hastaligi tanisi konan hastanin mevcut anemisine, metabolik asidozuna ve kemik
mineral metabolizma bozukluguna yénelik tedavileri baslandi. Hig agilanmamis oldugu 6grenilen hastanin asilari tamamlandi. Kan
kreatinin degeri 2.19 mg/dl’ ye kadar geriledi. Kanamasi duran hasta tetkik ve tedavisine ayaktan devam etmek iizere taburcu
edildi. Tarama amacli tiim aile bireylerine ultrasonografi yapildi ve 9 aylik erkek kardesinde benzer sekilde polikistik bébrekler
saptandi. Hastadan ve erkek kardesinden yapilan genetik arastirmada PKHD1 geninde daha 6nce tanimlanmamis c.2397A>G
(p.Thr799Thr) homozigot mutasyon saptandi. Anne ve babasinin genetik taramasi ise heniiz sonuglanmadi.

Gikarim: Ulkemiz gibi akraba evliliginin ¢cok fazla oldugu toplumlarda, ORPH olan olgularda ileri genetik arastirmalar ile yeni
mutasyonlar saptanabilir. Yeni nesil dizileme teknigi tanimlanmamis mutasyonlarin saptanmasi ve sonucunda da genotip -
fenotip iligkisinin ortaya konulabilmesi agisindan énemli bir yere sahiptir.

Anahtar Kelimeler: polikistik bobrek, otozomal ressesif
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[P-131]

Cocukluk Cagi Tas Hastaliginda Multidisipliner Yaklasim Ve Ortak Egitim Programlari Zorunluluk Olabilir
Mi?

Biilent Onal’, Elif Altinay Kirli', Nur Canpolat?, Mehmet Tagsdemir?, Oktay Ozman', Lale Sever?, limay Bilge>, Salim Caliskan®
'istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Uroloji AD, istanbul

*istanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, Nefroloji BD, istanbul

3Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Nefroloji BD,istanbul

Giris: Cocukluk ¢agi tas hastaliginin tani ve tedavisi, cocuk, ¢ocuk nefrolojisi, tiroloji, cocuk tirolojisi ve ¢ocuk cerrahisi branslarinin
ilgi alanina girmektedir. Ayni hastalik grubu icin tani ve tedavi siiregleri, ilgili branslarin ayni kilavuzlari takip etmelerine ragmen
farkliik géstermektedir. Bu calismadaki amacimiz branglar arasinda ortaya ¢ikan tani ve tedavi farkliliklarinin sebebini ortaya
koymaktir.

Yontem: Cocukluk ¢ag tas hastaligi ile ilgili temel kitap ve literatir bilgileri temel alinarak farkli klinik senaryolar tizerinden,
branslarin tani ve tedavi tercihlerini belirlemek amaciyla anket sorulari hazirlandi. Anketler, her bir bransin ulusal kongrelerinde
dagitilarak hekimler tarafindan yanitlandi ve sonuglar istatistiksel olarak degerlendirildi.

Bulgular: Farkli deneyim stiresine sahip genel olarak uzmanlardan olusan katimcilar (n=324) ¢ocuk doktorlari (¢ocuk ve ¢cocuk
nefrologlari) ve cerrahi branslar (tirolog, cocuk tirologu ve ¢ocuk cerrahi) olarak ayirildi. Gruplar tarafindan metabolik
degerlendirme gerekliliginin benzer oranda kabul edildigi (p= 0,33) ancak giinliik uygulamalarda ve secilen yontemlerde
farkliliklar oldugu gériildi (p=0.015, p<0.001). Multidisipliner yaklasimin cogunlukla kabul edildigi tespit edildi. Katiimcilarin renal
mikrokalkil (p=0,95) ve kii¢lik boyuttaki distal Greter taslarinin tedavisi konusunda ortak dustindukleri gérildi (p=0,54, p<o,11).
Blytik distal Gireter taslarinin tedavisinde ise pediyatristlerin koruyucu davranma, cerrahlarin ise girisimsel yéntemleri kullanma
egiliminde oldugu tespit edildi (p<0,001). Diger fark ise farkl boyutlardaki alt kaliks taslari igin cocuk doktorlarinin girisimsel
yontemlerden kaginarak daha konservatif seceneklere yoneldigi, cerrahlarin ise retrograd intrarenal cerrahi veya perkiitan
nefrolitotomi gibi minimal invazif yontemleri tercih etmesidir (p<0,001). Yine cerrahlarin cocuk doktorlarina oranla, radyolojik
degerlendirme ve acil uygulamalar i¢in bilgisayarli tomografiye daha ¢ok basvurduklari saptandi (p=0.001).

Sonug: Tercih edilen tani ve tedavi modaliteleri farkliigi egitimin yetersizligi, yorumlama farkliig veya kisisel deneyimlerin klinik
uygulamaya yansimasi ile agiklanabilir. Bizim ¢alismamiz multidisipliner yaklasimin ve farkli branslar icin ortak egitim
programlarinin diizenlenmesinin énemini ve gerekliligini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Tas hastaligi, multidisipliner yaklasim
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[P-132]
Nadir Bir Periton Diyalizi Komplikasyonu Olan Hidrotoraks: iki Olgu Sunumu

Mehtap Akbalik Kara', Aysel Taktak?, Caner Alparslan®
'Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi
*Diyarbakir Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi

Hidrotoraks, diyaliz sivisinin artan periton i¢i basingla birlikte plevral mesafeye birikmesi sonucu ortaya ¢ikan nadir bir periton
diyalizi komplikasyonudur. Rutin ¢ekilen grafide goriilebilecegi gibi akut solunum sikintisi ile de ortaya ¢ikabilmektedir. Burada
merkezimizde silrekli ayaktan periton diyalizi ve destek tedaviler ile izlenip hidrotoraks saptadigimiz iki olgumuzu sunmak istedik.

1. Olgu: Yenidogan déneminden itibaren posterior tireteral valv, bilateral displastik bobrek, son dénem bébrek yetmezligi (SDBY)
tanilari ile stirekli ayaktan periton diyalizi (SAPD) ile izledigimiz 8 aylik erkek olgu solunum sikintisi ile poliklinige basvurdu.
Ozgecmisinde 3 kez peritonit atag), sol iireterostomi girisimi ve PD kateter revizyonu mevcuttu. Basvurusunda tasikardisi,
takipnesi ve sag akciger seslerinde azalma vardi. Cekilen akciger grafisinde sag akciger orta ve alt zonda plevral effiizyon ile
uyumlu olabilecek opasite goriildi. Torasentez sivi ve periton sivi incelemeleri ile hidrotoraks (transtida vasifli) tanist kondu,
periton diyalizi sonlandirildi, yogun bakima hemodiyafiltrasyon icin alindi. Tedavi amact ile periton diyalizi sonlandirilip 3 giin
sonra cekilen kontrol akciger grafisi normal olarak saptandi.

2.0lgu: Nedeni bilinmeyen SDBY ile kronik PD programinda izlenmekte olan 2,5 yasinda erkek hasta solunum sikintisi ile
merkezimize bagvurdu. Ozgecmisinde tekrarlayan peritonit ataklari ve bu nedenle kateter revizyonu yapildigi bilinmekteydi.
Hastanin basvurusunda tasikardisi, takipnesi ve sag akciger seslerinde azalma vardi. Cekilen akciger grafisinde sag akciger orta ve
alt zonda plevral efflizyon ile uyumlu opasite gortildu. Torasentez sivi ve periton sivi incelemeleri ile hidrotoraks (transiida vasiflr)
tanisi kondu, periton diyalizi sonlandirildi, yogun bakima hemodiyafiltrasyon icin alindl. 3 giin sonra gekilen kontrol akciger grafisi
normal olarak saptandi. Periton diyalizine ara verilmesinin ardindan diisiik dolum voliimii ile diyalize baslandiktan sonra
hidrotoraks komplikasyonunun tekrarlamasi tizerine hastanin kronik PD tedavisi sonlandirild.

Hidrotoraks, periton diyalizinde %1-3 oraninda gériilen nadir bir komplikasyondur. Tedavisinin zorlugu ve ¢ocuklarda periton
diyalizinin sonlandiriimasina neden olabilen bu komplikasyona iki olgumuzla dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Hidrotoraks, periton diyalizi
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[P-133]
Bir infantta Kollapsing Glomeriilopati: Galloway- Mowat Sendromu

Demet Alaygut', Gdkcen Erfidan', Eren Soyaltin', Secil Arslansoyu Camlar', Fatma Mutlubas’, Berk Ozyilmaz?®, Belde Kasap Demir?
'Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi

*Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Genetik Hastaliklar Tani Merkezi

3Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Klinigi

Giris: Galloway-Mowat sendromu (GMS), nefrotik sendrom ve santral sinir sistemi tutulumu ile karakterize otozomal resesif bir
hastaliktir. 1968’de Galloway ve Mowat tarafindan iki kardeste erken baslangigl nefrotik sendrom, mikrosefali ve hiatal herni
seklinde tanimlandiktan sonra bir ¢ok olgu tanimlanmis, sendromun klinik olarak heterojen oldugu, farkli fenotipik 6zelliklerde ve
baslangicta tanimlanan bazi bulgularin tani igin sart olmadigi anlasilmistir. Burada nefrotik sendrom ile basvuran, bébrek biyopsisi
collapsing glomeriilopati ile uyumlu, mikrosefali ve nistagmus bulgulari ile GMS ile uyumlu oldugu distinilen 7 aylik bir infant
sunulmustur.

Olgu: 7 aylik erkek hasta anazarka tarzi 6dem ile hastanemize bagvurdu. Hastanin 4 giin 6nce ates yiiksekligi, ishal ve 6ksiriik
sikayetleriile dismerkezde yatirilarak tedavi edildigi, idrar cikisinda azalma olmasi 6dem nedeni ile yonlendirildigi 6grenildi.
Ozge¢mis ve soygecmisinde dzellik yoktu. Fizik muayenesinde agirligi 8780 gr (+0,24 SD), boyu 65 cm (1,66 SD), bas cevresi 41,5
cm (-2,14 SD) ol¢lldu. Kalp tepe atimi 130/dk, kan basinci 112/80 mmHg idi. Her iki gézde lateral nistagmus ve anazarka tarzi 6demi
vard.

Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi normal, kan biyokimyasinda Na: 127 mmol/L, Ca: 6,8 mg/dl, serum albumin: 1,5 g/dL,
re:76 mg/dl, kreatinin:0,7 mg/d|, trigliserid: 553 mg/dI, kolesterol:330 mg/dl saptandi. Akut faz reaktanlarindan CRP negatif idi.
idrar analizinde dansitesi 1025, ph 6,5, 3+ protein, 3+ eritrosit goriildii. Hasta infantil nefrotik sendrom tanisi ile servise yatirildi.
Spot idrarda protein kretinin orani 16,4 mg/mg 6l¢lldi. Renal ultrasonografide bilateral bébrek parankim ekojeniteleri ve
boyutlari artmis, perihepatik, perisplenik ve pelvik alanda serbest sivi mevcuttu. Ekokardiyografik degerlendirmede minimal
perikardiyal eflizyon gortildi ve EF:%68 saptand. Tiroid fonksiyon testlerinde ise TSH:15 fT4: 1,1 saptanmasi nedeni ile hipotiroidi
kabul edilerek 50 mcg Levotiroksin tedavisi baslandi. Nefrotik sendrom etiyolojisine yonelik yapilan incelemelerde kompleman
diizeyleri normal, viral serolojik markerlari ve otoimmun serolojik belirtecleri negatif saptandi. Gunlik albimin ve ditretik ihtiyac
olan olgunun nefrotik sendrom etyolojisine yonelik genetik analizi génderildi. Nistagmusu ve mikrosefalisi de olmasi nedeni ile
Galloway Mowat Sendromu &n tanisi ile kranial ve orbital magnetik rezonans goriintiilemeleri yapildi. Her ikisinde de yapisal
anomali gériilmedi. Bobrek biyopsisi yapildi ve 2 mg/kg/giin dozunda Prednizolon ve 5 mg/kg/giin siklosporin, 0,1 mg/kg/giin
Enalapril baslandi. immiinglobulin seviyelerinin diisiik olmasi sebebiyle IVIG 400 mg/kg dozunda verildi. Histopatolojik inceleme
sonucunda kollapsing glomeriilopati saptandi. izleminin 4. haftasinda kan kreatinin diizeyi 2.0 gr/dl ye yiikseldi ve olgu da oligodiri
gelisti. Furosemid inflizyonlarina yanit alinamamasi tizerine kalici periton diyaliz kateteri takilarak akut periton diyaliz programina
baslandi. NS acisindan génderilen NPSH 1, NPSH 2, WT1, DGKE, LAMB2, PLCE1 agisindan mutasyon saptanmadi. Olgu halen
servisimizde izlenmektedir.

Tartisma: Steroide direncli hizli son dénem bébrek yetersizligine ilerleyen ve histopatolojik olarak kollapsing glomerdilopati tanisi
alan, nistagmus ve mikrosefalinin de eslik ettigi bir Galloway- Mowat olgusu sunulmustur. Tanimlandigr yildan sonra farkli ve
genisletilmis spektrumda fenotipik &zelliklere sahip oldugu anlasilan bu sendrom akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: infantil Nefrotik sendrom, kollapsing glomeriilopati
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[P-134]
Bes Yas Alti Renal Transplant Alicisi Cocuklarin Kisa Ve Orta Dénem izlem Sonuglari

Gizem Yildiz', Alper Soylu', Meral Torun Bayram', Burak Kog¢ak®, Ahmet Nayir?, Ayhan Dinckan?, Ozan Ozkaya*, Salih Kavukeu'
'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nefroloji BD, izmir

*Memorial Hastanesi, istanbul

3istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Genel Cerrahi AD, istanbul

4istinye Universitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Kronik b6brek yetmezligi olan kiiciik gocuklarda biytime-gelisme geriligi basarili renal transplantasyondan (RT) sonra
diizelir. Ote yandan, 5 yas altindaki cocuklar, cerrahi komplikasyonlarin yiiksek olmasi nedeni ile RT icin yiiksek risk grubunu
olustururlar.

Olgular ve Yontem: Klinigimizde izlenen ve RT uygulanan bes yasindan kiigtik 8 cocugun (6 erkek, 2 kiz) tibbi kayitlari retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin primer tanilari, RT sirasindaki yas, boy SDS degerleri ve izlemde kreatinin klirensleri, komplikasyonlari
ve boy SDS degisimleri belrlendi.

Bulgular: Ortalama alici yasi 27.3+13.8 ay (17-60), son dénem bébrek yetmezligi siiresi 7.9+10.0 ay (1-25), transplantasyon
sirasinda viicut agirligr 10.1+2.9 kg (7.5-16.5) ve boy SDS -2.1#1.3 (-3.9 ila 0.29) idi. Vericilerin (tiimi canh ve akraba; 5 kadin, 3
erkek) ortalama yasi 34.4+10.7 yil (24-55) idi. En sik primer tanilar konjenital tiriner anomali (n=4) ve konjenital nefrotik sendrom
(n=2) idi. idame immiinsiipressif ilaclar tiim olgularda takrolimus, prednizolon ve mikofenolat mofetilden olusmakta idi. Ortalama
izlem suresi 26.4+16.9 ay (2-55, medyan 28.5) idi. Teknik problem veya vaskiiler tromboza bagl graft kaybi gérilmedi. Akut
rejeksiyon atagi olmadi. Ancak 4 (%50) hastada tekrarlayan IYE ve grafte reflii belirlendi ve antireflii cerrahi uygulandi. Bu
olgularin 3 tanesinin primer tanisi iriner malformasyon idi. izlem siiresince tiim hastalarin kreatinin klirensleri ve proteindiri
diizeyleri normal sinirlarda seyretti. 36 ay sonunda 4 hastanin ortalama kreatinin klirensi 117+24 ml/dk/1.73 m2 idi. Son izlemde
boy SDS -0.7+0.9 idi ve nakil 6ncesine gére anlamli 6l¢lide diizelme saptandi (p=0.043).

Sonug: Bes yas altindaki cocuklarda RT iliskili ciddi vaskiiler komplikasyon izlenmemistir. En sik karsilasilan komplikasyon
vezikolreteral reflii ve idrar yolu enfeksiyonudur. Akut ya da kronik graft fonksiyon kaybi saptanmamistir. RT antropometrik
gelisimi anlamli 8lgtide hizlandirmistir.

Anahtar Kelimeler: renal transplantasyon
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[P-135]
Stec-HUS Tanisi ile Diyaliz Tedavisi Gereken Bir Hastada Akut Dénem lyilestikten Sonra Ge¢ Dénemde
GiS Komplikasyonu Olarak Nekrotizan Enterokolit Gelismesi Olgu Sunumu

Aylin Gengler

Harran Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Nefrolojisi BD

Hemolitik iiremik sendrom (HUS), trombositopeni, mikroanjiyopatik hemolitik anemi ve akut bébrek hasarindan olusan bir
hastaliktir. Bébrek en cok etkilenen organdir ve etkilenen hastalarin yaklasik yarisi diyaliz gerektirir. Merkezi sinir sistemi,
gastrointestinal, kalp ve kas-iskelet sistemi dahil olmak (izere diger organ sistemleri de etkilenebilir.

HUS tipik olarak Shiga toksin iireten Eschericha coli’nin (STEC) neden oldugu kanli ishal sonrasi gelisen bir hastaliktir. Cocukluk
caginda goriilen hastalarin yaklasik %90’inin STEC iliskili HUS oldugu bilinmektedir ve tipik HUS olarak adlandirimaktadir. Yiizde
10 hastada ise STEC iliskisi gériilmez ve bu durum atipik HUS (aHUS) olarak adlandirilir. Atipik HUS, genellikle kontrolsiiz
kompleman aktivasyonunun neden oldugu veya eslik eden bir hastaligin oldugu sekonder HUS olarak siniflandirilir.

Bu yazida STEC-HUS tanisiyla periton dializi tedavisi gereken, akut bébrek hasari iyilestikten ve hemolitik siire¢ durduktan sonra
bébrek disi komplikasyon olarak ge¢ dénemde gastrointetinal sistem etkilenmesi nedeni ile takibinin 17.glinlinde nekrotizan
enterokolit gelisen bir hasta sunulmustur.

OLGU SUNUMU: 11 aylik erkek hasta, 4 glin 6nce baslayan kusma, kanli ishal, uyuklama hali, 2 glindiir idrar miktarinin azalma ve
son 12 saattir idrarinin olmamasi sikayetleri ile getirildi. 10 giin dncesinde uzun siire beklemis kiyma iceren besin tiikettigi
Ogrenildi.. Fizik muayenesinde genel durum kotd, uykuya meyilli, kalp tepe atimi 150/dk, kan basinci 112/80 mmHg olup, tim
viicutta 6dem vardi. Laboratuvar tetkiklerinde Hb: 8.8 gr/dL, Hct: %28.6, eritrosit sayisi: 4,31 milyon/mm3, I6kosit sayisi:
29.460/mm3, trombosit sayisi: 145.000/mms3, retikilosit: % 5.5, Na: 122 mEq/L, K: 3.5 mEq/L, Ure: 149 mg/dL, kreatinin: 3.2 mg/dL,
Urik asit: 22.4 mg/dl, albumin:2.6 g/dL, fosfor: 9.1, kalsiyum: 7.8 mg/dI, haptoglobulin: 5 mg/dl, LDH: 2188 U/L, periferik yaymada
her sahada %5 sistositler, coombs testi negatif olarak saptandi. Gayta kltiiriine E.coli O157:H7 Urredi. Hastaya periton diyalizi
tedavisine baslandi. Mayisi ¢ikardigi(UF+idrar) arti insensbl seklinde verildi. Hb >7gr/dl olacak sekilde eritrosit destegi verildi. Kat:
gidalarla beslenmeye baslad. 5. gtinde idrar cikisi baslayarak giderek artti. Takibinin 17. Giiniinde kreatinin 0,5 mg/dl ye
gerilerken, ani batin distansiyonu ve mideden kirli geri gelenleri oldu. Cocuk cerrahisi ile konsiilte edildi. Hastaya nekrotizan
enterakolit tanisi konarak, beslenme kesildi ve medikal tedavi baglandi. Takibinde batin rahatladi, beslenme tekrar baslandi. idrar
cikist artarak devam eden hastanin bébrek fonksiyon testleri normale dénddi. idrar tetkikinde protein +2, spot idrar prot/kreatinin
orani 1,2 saptandi. Basvurusunun 35. glinlinde enalapril tedavisi ile taburcu edildi.

TARTISMA: Shigatoksin ile iliskili hemolitik Giremik sendrom (STEC-HUS), diinya ¢apinda ¢ocuklarda akut bébrek hasarinin en sik
nedenidir. Bébrek disi komplikasyonlar yaklasik % 20'sinde gériiliir. Gastrointestinal bulgular hemorajik kolit, bagirsak iskemisi /
nekroz ve perforasyon seklinde ortaya ¢ikabilir. Bobrek disi komplikasyonlar sadece akut ddnemde meydana gelmez, akut fazin
iyilesmesinden sonra da goériilebilir. Bizim olgumuzda da akut bébrek hasari ve trombositopenik mikroanjiopati iyilestikten sonra
nekrotizan enterokolit seklinde ortaya ¢ikti. Bébrek digi tutulumu igin dikkatli izlem HUS'lu hastalarda kritik neme sahiptir. Hizl
degerlendirme ve ydnetim HUS ile iliskili yiiksek morbidite ve mortalite riskini azaltabilir.

Anahtar Kelimeler: Nekrotizan enterokolit, Sigotoksin iliskili Hemolitik Uremik Sendrom
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[P-136]
Atnali Bbrek Anomalili Cocuk Hastalarin Degerlendirilmesi

Zehra Aydin, Ozlem Yiiksel Aksoy, Fatma Uzun, Mihriban indz, Begiim Avci, Umut Selda Bayrakgl, Fatma Semsa Cayci
Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Gocuk Saghg ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bélimii, Ankara

Amag: Atnali bdbrek anomalisi, iki bobregin siklikla alt polden ince bir parankim, fibrotik bir band veya ortak toplayici sistemler ile
olusan fiizyonudur. insidansi 1/400 ve 1/600 araliginda bildirilmistir. Hastalarin cogu asemptomatik olup, baska nedenlerle ¢ekilen
ultrasonografi ile tani almaktadir. Atnali bobrek anomalisine; vezikolireteral refli, lireteropelvik bileske obstriiksiyonu gibi baska
Uriner sistem anomalilerin yani sira, kardiyovaskdler sistem, gastrointestinal sistem ve iskelet sistemi anomalileri de eslik
edebilmektedir. Ayrica atnali bébrek anomalisinin renal atrofi, interstisyel fibrozis, glomeriiloskleroz ve mediiller displaziye yol
agabilecegini belirten ¢alismalar mevcuttur. Calismamamizda, atnali bébrek tanisi alan hastalarimizin uzun dénem izlemi ile ilgili
deneyimimizi aktarmayi amagladik.

Gereg ve Yéntem: Calismaya 1 Ocak 2014 - 1 Aralik 2018 yillari arasinda, Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Cocuk Hematoloji
Onkoloji Hastanesi, Pediatrik Nefroloji bélimiinde, atnali bébrek anomalisi nedeniyle takip edilen 60 hasta dahil edildi.
Hastalarimizin demografik, klinik ve laboratuvar verileri retrospektif olarak incelendi. Ayrica hastalarin ultrasonografi (USG),
DMSA sintigrafisi ve voiding sistotireterografi (VCU) sonuglari kaydedildi.

Bulgular: Hastalarimizin tani aninda yas ortalamasi 5,3+4,2 yil olup, 22’si kiz (% 36,7), 38’i (% 63,3) erkek idi. Kizlarin yas ortalamasi
6,6%4,5 yll, erkeklerin yas ortalamasi 4,6+3,7 yil idi. Kiz ve erkek hastalarin tani yaslari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmad. Hastalarin ortalama takip siiresi 38,3+3,1 ay olmakla beraber, hastalardan t¢ti (% 5) antenatal tani almisti. Hastalarin
22 (% 36)’ sinde tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu mevcuttu. Hastalarimizin 31 (% 51)’ ine VCU ¢ekildigi belirlendi. VCU ¢ekilen
hastalarin 29’ unda vezikotireteral reflii (VUR) saptanmadi, bir hastada bilateral grade 3 VUR, bir hastada ise solda grade 3, sagda
grade 1 VUR saptandi. Hastalarimizin 9 (% 15)’ unda Ureteropelvik (UP) darlik tespit edildi. Bu hastalarin 4 (% 6,6)’ tinde sol UP
darlik mevcut olup, tiimiine cerrahi miidahale yapildigi 6grenildi. Hastalarimizdan 5’inde ise sag UP darlik tespit edilmekle
beraber bu hastalardan birine cerrahi miidahalede bulunuldugu, diger 4 hastanin ise parsiyel sag UP darlik nedeniyle takipte
oldugu belirlendi. Hastalarimizdan 54’tintin DMSA sintigrafisi sonunca ulasildi, bu hastalardan 40’ inda skar saptanmadig, 6 (% 10)
’sinda ise renal skar oldugu belirlendi. Hastalarimiz i¢inde kronik bébrek yetmezIigi gelisen 1 hasta mevcuttu. Antihipertansif
tedavi alan veya proteiniirisi olan hasta mevcut degildi. Hastalarimizin eslik eden sendromlarla birlikteligi incelendiginde 2
hastada Turner Sendromu, 1 hastada Holt Oram Sendromu, 1 hastada Cornelia de Lange Sendromu mevcut oldugu 6grenildi.

Sonug: Atnali bébrek anomalisi, cocuklarda eslik edebilecek renal ve extrarenal bulgular yéniinden dikkatle incelenmelidir. Geri
doéntisiimsiiz kayiplarin 6nlenmesi icin mevcut riskler agisindan uzun dénem takibi yapiimalidir.

Anahtar Kelimeler: Atnali bobrek anomalisi, Cocuk
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[P-137]
2017-2019 Yillar1 Arasinda Periton Diyalizi Yapilan Hastalarda Peritonit Siklig

Derya Cevizli, Bahriye Atmis, Engin Melek, Aysun Karabay Bayazit

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji AD, Adana

Giris: Cocuk hastalar, kronik bébrek hastalikli popilasyonun kiictik bir kismini olustursada “son dénem bébrek yetmezligi”
cocuklarda ciddi morbidite ve mortalite nedenleri arasindadir. Periton diyalizi “renalreplasman” tedavisi gereksinimiolan
cocuklarda kullanilan bir diyaliz tiirlidiir. “Peritonit” ise periton diyalizi yapan hastalarda gézlenen en énemli komplikasyondur.

Metod: 2017-2019 yillari arasindaperiton diyaliz programinda takip ettigimiz hastalarin peritonit sikligiretrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgular: Periton diyalizi programinda olan 30 hastanin 17’si erkek 13’ kizdi. Bunlarin 8’i miilteci olup, hepsi erkekti. Hastalarin
yas ortalamalari 127,80 79,40 ay, periton diyalizinde ortalama takip siireleri 32,90 31,56 aydi. Hastalarin %23,3 i hig peritonit
atagl gecirmezken, %46,7 si bir kez, %230’u ise 2 ve daha fazla peritonit atag gegirmisti. Vakalarin % 33,3 tinde kdiltiirde Gireme oldu
ve bunlarin % 60”1 gr (+) kok, % 20’si gr (-)basil ve %20’si de polimikrobiyaldi. izole edilen ajanlar Staphylococcusepidermidis,
Staphylococcushominis,Staphylococcushemoliticus, Streptococcusmitis, Acinetobacter, Neisseriaspecia ve
Enterobacterdi.Hastalarin %830 aletli periton diyalizi yapmaktaydi.

Sonug: Cocuklarda peritonite neden olan mikroorganizmalarin biytik bir kismini gr (+) bakteriler olusturmakla birlikte, kiltir (-)
olgularin sayisida oldukga yiiksektir. Bizim ¢alismamiz da kiiltlir negatif peritonitlerin orani daha yiiksek olup, kiiltiir pozitif
vakalardan daha ¢ok gram pozitif koklar izole edilmistir.

Anahtar Kelimeler: periton diyalizi, peritonit
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[P-138]
Anorektal Malformasyonlu Hastalarda Uriner Sistem Bozukluklari

Esra Karabag Yilmaz', Seha Saygili', Kiibra Karatas®, Ebru Demirgan’, Nur Canpolat’, Mehmet Elicevik?, Salim Caligkan’, Lale Sever
Yistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD

*istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklart AD

Sistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi BD

Giris: Bu calismada anorektal malformasyonu olan hastalarda, triner sistem bozukluklarinin ve kronik bébrek hastaligi (KBH)
sikliginin belirlenmesi amaglandi.

Metod: Bu tek merkezli geriye doniik ¢alismada, Cocuk Nefroloji polikliniginden 1990-2018 tarihleri arasinda anorektal
malformasyon tanisi ile en az bir yil izlenmis hastalar degerlendirmeye alindi. Dosya bilgilerinden hastalarin klinik, laboratuvar,
radyolojik ve niikleer goriinttileme verilerine ulasildi. Glomertiler filtrasyon hizi (GFH) Schwartz formiili ile hesaplandi; GFH’ si 9o
ml/dk/1.73m2’ nin altinda olan hastalar KBH olarak tanimlandi ve Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO)’ ya gére
evrelendi.

Bulgular: Calismaya alinan 49 hastanin 31%i erkek (%63), yas ortalamasi 8.7#5.5 (1-19) yil idi. Pena siniflamasina gore 32 hastada
(%65) fisttilstiz anorektal malformasyon vardi. Toplam 13 olguda (%26 ) fistiil saptanmisti. Dort hasta ise tirogenital siniis anomalisi
grubunda yer aldi. Toplam 22 olguda (%55) renal anomali (agenezi/displazi/ektopi/fiizyon anomalisi) saptandi; 16 hastada (% 33)
cift tarafli Griner sistem patolojisi vardi. Yirmi bes hastada (%51) vezikotireteral reflii gésterilmisti, bunlarin 9’u ¢ift tarafli idi.
Mesane hastaligi 23 hastada (%50) goriildi, 19 hasta (%40) temiz aralikli kateterizasyon (TAK) uygulamaktaydi. Hastalarin son
vizitteki ortalama GFH’s1 110£52 ml/dk/1.73m2 olarak hesapland, 21 hasta (%43) KBH strecinde idi. Bunlarin 9’u (%18) Evre 3-5 KBH
olarak siniflandirildi ve 1 hastada son dénem bébrek hastaligr vardi.

Sonug: Anorektal malformasyonlara yapisal {iriner sistem bozukluklari siklikla eslik etmektedir, mesane hastaligi sikligi artmistir,
KBH riski yliksektir. Bu grup hastalarin triner sistem hastaliklarinin erken saptanmasi ve uygun tedavi yéntemlerinin uygulanmasi
ile bobrek sag kalimina katki saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: anorektal malformasyon, kronik bébrek hastalig
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[P-139]
Periton Diyalizi iliskili Peritonit Gelisen KBY’li Olguda Akkiz Hemofili A Gelisimi

Derya Cevizli', Nihal Boz?, Engin Melek', iigen Sasmaz’, Aysun Karabay Bayazit'
'Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, ocuk Nefroloji AD, Adana
*Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji AD, Adana

Giris: Akkiz hemofili A (AHA), ailede hemofili olmadan,endojen faktor VIII (FVIII e karst otoantikor gelisimi nedeniyle ortaya
¢tkan nadir bir kanama bozuklugudur. Bizde ¢ocuklarda nadir gériilen AHA hastaligini periton diyalizi iligkili peritonit gelisen
kronik bobrek hastalikh bir olgumuzda tanimladik.

Olgu: Son dénem kronik bébrek hastaligi tanisi ile takip edilen ve periton diyalizi programinda olan 2 yasindaki hastanin, peritonit
nedeniyle yapilan periton diyaliz katateri revizyonu sonrasi giris yerinden sizdirir tarzda kanamasi olmasi ve kanamanin kontrol
altina alinamamasi nedeniyle yapilan tetkiklerinde PT:13.1 veaPTT:65.5 saniyeydi. Bunun lizerine plazma verilmeden énce bakilan
Factor VIII diizeyi %44.1 ve inhibitor dizeyi 15.3 BU saptaninca; kanamanin peritonite ikincil gelisen “akkiz inhibit6r (+) hemofili A”
sonucu gelistigi degerlendirildi.

Tartisma: AHA ¢ocukluk ¢aginda ¢ok nadir goriilen bir hastaliktir. Etyolojideotoimmiin hastaliklar, solid timérler ve enfeksiyonlar
sorumlu tutulmaktadir. Peritoniti olan KBY’li olgumuzda oldugu gibi kontrol altina alinamayan kanamalarda kanama ayirici
tanisinda akkiz hemofili A ‘nin akilda tutulmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akkiz hemofili A, peritonit
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[P-140]
Bébrek Nakli Olmus Cocuklarda Enfeksiyonlarin Graft Fonksiyonlari Uzerine Etkisinin Degerlendirilmesi

Fatma Mutlubas’, Hatice Okur Aygék?, Eren Soyaltin', Secil Arslansoyu Camlar’, Demet Alaygut’, Caner Alparslan®, Onder

Yavascan®®, Belde Kasap Demir?

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligr ve Hastaliklari Klinigi, izmir
3izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

4istanbul Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Sistanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, istanbul

®Diyarbakir Kadindogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Diyarbakir

Giris: Son dénem bobrek yetmezliginde olan hastalarda en etkin renal replasman tedavi(RRT) sekli bébrek naklidir. Ancak nakil
sonrasi goriilen enfeksiyonlar graft fonksiyonlarini olumsuz etkileyen en sik neden olarak karsimiza gikmaktadir. Calismamizda
merkezimizde goriilen posttransplant enfeksiyonlar ve graft tizerindeki etkileri arastirilmistir.

Materyal-Metod: 2005-2017 yillarinda Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk Nefroloji
Kliniginden takipli, <18 yas nakilli hastalarin (n=55) alict nakil yasi/cinsiyeti, nakil tipi, primer bébrek hastaligl, nakil 6ncesi RRT
tiirii/siiresi, bazal serum kreatinin (sCr) ve Glomertiler filtrasyon hizi (GFH), son sCr/GFH, idrar yolu enfeksiyonu (IYE),
sitomegaloviris enfeksiyonu (CMV), BK-Virls nefropatisi, akut gastroenterit (AGE) retrospektif olarak incelenerek, akut graft
disfonksiyonu (AGD) olan (+) ve AGD olmayan (-) hasta gruplarinda bu veriler t-testi ve Pearson Ki-kare testi ile karsilastirildi.
Graft sag kalimi Kaplan-Meier yontemi ile degerlendirildi.

Bulgular: Calismada %54.5’i erkek, %45.5’i kiz olan hastalarin 38’inde AGD saptandi. En sik primer b&brek hastahgi
CAKUT(konjenital driner sistem ve bobrek anomalileri) saptandi. Nakil sonrasi ortalama izlem siiresi 51.6+35 aydi (min.6-
max.148ay). AGD (+) grupta toplam 99 AGD atagi bulunurken en sik sebeplerin enfeksiyon (%48.5), akut rejeksiyon (AR)(%22.2) ve
CNI (kalsin6rorin inhibitor) nefrotoksisitesi (%19.2) oldugu goriildu. Hastalarin %85.4’tnin (n=47) nakil sonrasi enfeksiyon
gecirdigi saptandi. Hastalarin %54.5’inde bakteriyel, %45.4’tinde viral ve %12.7’inde ise paraziter enfeksiyon saptandi (Tablo 1).
Enfeksiyon varligi ve tipi a¢isindan iki grup arasinda anlamli bir fark saptanmadi (p=0.46) (p= 0.39). Viral enfeksiyon gegiren 22
hastanin 18’inde etken CMV iken, 4’inde (%22.2) AGD neden oldu. Diger viral etken BK-viriis ise 4 hastada pozitif saptanirken bu
hastalarin timiintin AGD gegirdigi goriildi. Hastalarin nakil sonrasi 50.9” unun (n=28) idrar yolu enfeksiyonu gecirdigi goralms
olup bu hastalarin %21.4’tinde (n=6) tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu gériilmistiir. idrar yolu enfeksiyonu gecirenlerin %
39.3’tinde (n=11) AGD’ye sebep olmustur. Hastalarin 19’unda (% 34.5) akut gastroenterit saptanmis olup 15’inde (%27.3) AGD’ ye
neden olmus ve en sik etken criptosporidiyal enfeksiyonlar olarak saptanmistir. Ancak, iki grup arasinda CMV enfeksiyonu, BK-
Virlis nefropatisi, [YE ve AGE istatistiksel olarak acisindan anlamli bir fark saptanmamustir (p=0.73, p=01.6, p=0.17, p=0.25). Uzun
dénemde CMV-enfeksiyonu, BK-Viriis enfeksiyonu ve idrar yolu enfeksiyonunun (iYE) GHF’yi olumsuz etkiledigi gériildi. Ayrica
IYE’nin graft sag kalimina olumsuz etkisi oldugu saptandi (p=0.03).

Sonuglar: Bu ¢alismada enfeksiyonlarin bébrek nakli olmus ¢ocuklarda en sik saptanan AGD nedeni olarak pediatrik yas icin tehdit
olmaya devam ettigi gosterilmistir. Uzun dénemde ise CMV-enfeksiyonu, BK-Virlis enfeksiyonu ve idrar yolu enfeksiyonunun
(iYE) GHF’y1 olumsuz etkiledigi, IYE’nin ise graft sag kalimini olumsuz etkiledigi saptandi (p=0.03). Nakil sonrasi enfeksiyonlarin
zamaninda taninmasi ve tedavi edilmesi graft fonksiyonlari ve sag kalimi agisindan énem kazanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: bébrek nakli, enfeksiyon sikligi




wm% Uluslararasi Katilhiml

Gocuk
GD 10 Nefrulnji Kongresi

‘9” - & Mayis 2019 / La Blanchs Hotal, BODRUM

[P-141]
Renal Hipoplazinin Eslik Ettigi Lipoid Protein6z Olgusu

Giines Isik', Savas Yayli?, Mukaddes Kalyoncu'
'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Trabzon
*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji BD, Trabzon

Giris: Lipoid proteindz, ¢ok nadir goériilen, otozomal resesif gegisli, deri, mukoz membranlar, beyin ve i¢ organlarda hiyalin
birikimi ile karakterize bir depo hastaligidir (1). Hastalik ekstraselltler matriks protein 1 (ECM1) genindeki mutasyon sonucu olusur
(2-3). Burada, travma sonrasi bébrek laserasyonuna bagli yan agrisi, makroskobik hemattiri ile basvurup, klinik 6zellikleri ile,
tesadifen lipoid proteindz tanisi alan renal hipoplazi olgusu sunuldu.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta, kosarken agac kiitligii tizerine diisme sonrasi baslayan sol yan agrisi ve kanli idrar yapma
yakinmasi ile dis merkeze bagvurmus. Batin tomografisinde sag bobrek hipoplazik gériiniimde, sol bébrekte laserasyon ve
hematom tespit edilen hasta, hastanemiz Cocuk Cerrahisi Bélimii’ne sevk edilmis. izlemi sirasinda kan basincinin yiiksek
seyretmesi nedeniyle tarafimiza danisilan hastanin, yasaminin ilk yillarindan itibaren ses kisikhigi, kendisinde ve kardesinde
viicudunun farkl yerlerinde yaralar oldugu 6grenildi. Hastanin fizik incelemesinde; viicut agirligi 47 kg (%3-10), boyu 163 cm (%10-
25) ve kan basinci 140/80 mmHg idi. Kirpik diplerinde sarimsi paptiler lezyonlar, yiiziinde papdl ve plaklar, bilateral dirsek
eklemlerinin ekstansér ylzlerinde kiime olusturmus papdiller ve atrofik skatrisler goriildi. Dilde, frenulumda ve dil ucunda sarimsi
beyaz renkli plaklari vardi. Laboratuvar incelemesinde; idrar dansitesi 1.026, protein 50 mg/dl, eritrosit 300/hpf ve idrar
mikroskobisinde izomorfik bol eritrosit goriildi. Kan tre azotu 15 mg/dl, serum kreatinin diizeyi 1,7 mg/dl idi. Hastanin kreatinin
klirensi 83,7 ml/dk/1,73m? (evre 2 kronik bébrek hastaligr) idi ve mikroalbliminiirisi (44 mg/gin) vardi. Dermatoloji B6Iim
tarafindan degerlendirilen hastada, lipoid proteinéz diistindldi. Ses kisiklig nedeniyle mukozal lezyonlar agisindan Kulak Burun
Bogaz Klinigi tarafindan yapilan fizik incelemesinde, larinkste hafif hipertrofik, diizensiz mukozal alanlar gériildii. Batin
ultrasonografisinde sag bobrek hipoplazikti (bobrek sintigrafisinde sag bobregin katkisi %23’tl ve her iki bobrekte parankimal
hasar vardi). Sag bbregin hipoplazik olmasi nedeniyle yapilan iseme sistoliretrografisinde vezikolreteral reflti saptanmadi ve
mesane normal gériinimdeydi. Hipertansiyonuna yonelik olarak 0,1 mg/kg/giin enalapril baslandi. Hastanin lipoid proteinéz
tanisina yonelik olarak yapilan genetik degerlendiriimesinde, ekstraselltler matriks protein 1 (ECM1) geninde homozigot
mutasyon saptand.

Tartisma: Lipoid proteindzde, cilt lezyonlari yasamin ilk yillarindan itibaren gérdiliir. Erode olan lezyonlar, ¢ocukluk ¢caginda
kendiliginden ya da travma sonrasi skar birakir. Ozellikle yiizdeki ve ekstremitelerdeki lezyonlar akne benzeri gériintii kazanir.
G6z kapaklarinda moniliform blefarozis, farinks, dil, yumusak damak ve dudakta lezyonlar gériiliir. Ses kisikligi 6nemli bir klinik
bulgudur (4-5). Hastalarda nébet, jeneralize distoni, mental ve davranissal sorunlar, paranoid semptomlar, agresiflik gibi santral
sinir sistemi bulgulari eslik eder (6). Hastamizda da ses kisikligl, benzer cilt ve gz lezyonlari vardi, santral sinir sistemi bulgularina
rastlanmadi.

Sonug:

1. Hastalarin hastaneye basvuru sikayetleri ne olursa olsun biitiincdil bir bakis acisiyla degerlendirilmeleri gerekir.

2. Cilt lezyonlarinin akneiform lezyonlara benzemesi nedeniyle lipoid proteindz tanisi gézden kagabilmektedir.

3. Lipoid proteindziin genetik gegis gdstermesi nedeniyle benzer cilt lezyonu olan diger aile fertlerinin de degerlendirilmesi ve
tedavisi gerekir.

4. Lipoid proteindz basit bir cilt hastalig olmayip, sistemik tutulum géstermesi nedeniyle yakindan izlenmesi gereken bir
hastaliktir.

5. Bildigimiz kadariyla, simdiye kadar renal hipoplazinin eslik ettigi, lipoid protein6z vakasi bildirilmemistir.

Anahtar Kelimeler: Lipoid proteindz, renal hipoplazi
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[P-142]
Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde idrar Yolu Enfeksiyonu Nedeniyle Yatirilan Hastalarin izlemi

Esin Eyican, Sevim Unal, Umut Selda Bayrakg!
Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Saglik Uygulama Arastirma Merkezi

Amag: idrar yolu enfeksiyonu (iYE) yenidogan déneminde sik gériilen enfeksiyonlardandir. Bu ¢alismada yenidogan yogun bakim
tinitesinde (YYBU) IYE tanisiyla izlenen yenidoganlarda klinik, laboratuvar, gériintiileme bulgulari ve taburculuk sonrasi izlem
sonuglari degerlendirilmistir.

Yéntem-Gerecler: Mayis 2015 ile Ekim 2018 tarihleri arasinda, YYBU’de IYE tanisiyla yatirilarak tetkik ve tedavi edilen yenidoganlar
geriye donik olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya alinan 190 hastanin 125°i (%65,8) erkek, 65’i (%34,2) kiz ve 56’s1 (%29,5) prematiire idi. Hastalarin ortalama
basvuru yasi 15,7+ 8,5 giin (1-40 glin) olup 23’tine (%12,1) prenatal antenatal hidronefroz, 4’tine (%2,1) polikistik bobrek tanis
konulmustu. Hastalarin 57’si (%30) sarilik, 39’u (%20,5) ates, 38’i (%20) kusma nedeniyle, 34 (%17,9) hasta ise yalnizca sarilik
sikayetiyle basvurdu. idrar incelemelerinde 172 hastada (%90,5) idrarda I6kosit esteraz pozitif, 69’unda (%36,3) nitrit pozitif
saptand.. idrar kiiltiirlerinde 174 hastada (%91,6) gram negatif, 16 hastada (%8,4) gram pozitif (ireme olup gram negatif
{iremelerin 100’(i (%52,6) E.coli, 69’u (%36,2) klebsiella olarak belirlendi. Urosepsis tanisi 25 (%13,2) hastaya konuldu. Bu hastalarin
timiinde kan ve idrar kiltirlerinde ayni etken Uredi. Tim hastalara renal ultrason (USG) yapilmis olup, 120 hastada patolojik
bulgu saptanmistir. Hastalarin 19’unda (%10) hem antenatal hem de postnatal USG ile hidronefroz oldugu gésterildi. Hastalarin
82’sine (%43,2) voiding sistoliretrografi yapilarak, 75’inde (%91,5) veziko ireteral reflii (VUR) oldugu gésterildi. izlemleri sirasinda
43 hastaya Dimerkaptostiksinik asit sintigrafi ¢ekildi ve bu hastalarin 27’sinde (%62,8) bébrek skari saptandi. Skar saptanan
hastalarin tiimiinde ates, tekrarlayan IYE, USG’de anomali, VUR mevcut olup 24’inde (%88,9) yiiksek evre VUR saptandi. Tek
basina ytiksek evreli VUR’un skar gelisimi tizerine yaklasik 7 kat (OR:6,9) daha etkili oldugu tespit edildi. Hastalarin 72’sinde
(%37,9) IYE tekrarladi ve 44’0 (%23,2) tekrarlayan [YE nedeniyle yeniden hastaneye yatirildi. Diisiik evreli VUR’u olan hastalarin
25’inde (%69,4), yliksek evreli VUR'u olanlarin 37’sinde (%94,9) tekrarlayan IYE saptandi (p=0,009). Calismaya alinan 190 hastanin
13’tinde (%6.8) komplikasyon gelisti. Skar gelismesi halinde komplikasyon riskinin yaklasik 35 kat arttig1 (OR: 34,59) tespit edildi.

Sonug: Yenidoganlarda IYE sarilik, kusma, ates, yetersiz beslenme gibi spesifik olmayan bulgulara neden olabileceginden, bu
bulgulari olanlarda idrar tetkiki yapilarak idrar kiiltiirii alinmali ve IYE tanisi akilda bulundurulmalidir. Ayrica yenidogan déneminde
gegirilen IYE’nin tekrarlayabilmesi, altta yatan {iriner sistem anomali sikhig ve bébrek hasarlanma olasiliginin daha fazla olmasi
nedeniyle, hastalarin erken tani ve tedavi sonrasinda da yakin takip edilmeleri cok 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Skar, Yenidogan




wm% Uluslararasi Katilhiml

Gocuk
GD 10 Nefrulnji Kongresi

‘9” - & Mayis 2019 / La Blanchs Hotal, BODRUM

[P-143]
Multikistik Displazi ve Oligomeganefroni Birlikteligi: Bir Olgu Sunumu

Giines Isik, Safak Ersdz?, Mukaddes Kalyoncu'
'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Trabzon
*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji BD, Trabzon

Giris: Oligomeganefroni (OMN), nefron sayisinda azalma ve glomeriiler hacimde artisla karakterize, konjenital ve ¢cogunlukla
sporadik olan, nadir bir bobrek gelisim anomalisidir (1-3). OMN’li cocuklar politiri, polidipsi, idrari konsantre edememe, proteiniiri
ve son dénem bobrek hastalig ile basvurabilmektedir (4). Burada, sag multikistik displazi (MKDB) ve kronik bébrek hastalig
(KBH) ile izlenen ve bobrek biyopsisinde sol oligomeganefroni saptanan olgu sunuldu.

Olgu: Dort yasinda erkek hasta, dig merkezde KBH ile izlemdeyken, kreatinin degerinde artig olmasi lizerine klinigimize basvurdu.
Hastanin fizik incelemesinde, agirlik, boy yiizdeleri ve kan basinci normaldi. Ozgecmisinde; hastanin altinci gebelik ayindan
itibaren sag bobrekte kistler nedeniyle izlemde oldugu ve postnatal dénemde KBH ile izlendigi 6grenildi. O dénemde yapilan
ultrasonografisinde sagda MKDB oldugu ve sol bébregin lobile, 3-4 adet anekoik kist icerdigi, renal pelvisin evre 1 ektazik oldugu
ve parankim ekojenitesinin evre 3 arttigi belirlenmis. Hastanin iseme sistoliretrografisinin normal oldugu, dimerkaptosiiksinik asit
(DMSA) bobrek sintigrafisinde, sag bobrekte aktivite tutulumunun olmadig ve sol bébrekte orta derecede azalmig oldugu tespit
edilmis. Soy gegmisinde 6zellik olmayan hastanin laboratuvar incelemesinde tam idrar analizi proteintiri disinda nomaldi. Tam kan
sayimi ve kan gazi degerlendirmesi normal sinirlar icindeydi. Kan {ire azotu ve serum kreatinin diizeyi yiliksekti ve kreatinin klirensi
27 ml/dk/1,73 m* (evre 4 KBH), idrarda protein atilimi 52 mg/m?¥sa idi. Ust abdomen manyetik rezonans gériintillemesinde; sag
b&brekte multikistik displazi ve sol bébregi tama yakin dolduran kitle goriildii. Bébrek biyopsisinde, sol oligomeganefronik
hipoplazi (neoplazm bulgusuna rastlanmadi) saptanan hastaya antiproteinirik ve renoprotektif etkisinden dolayi enalapril
baslandi. Hasta, klinigimizde izleminin lglinci yilinda olup, halen diyaliz gereksinimi yoktur.

Tartisma: Konjenital oligomeganefroni, nefronlarin sayi olarak azalip, boyut olarak biiy{idiig, kiiciik bobreklerle karakterizedir.
Patogenezi tam olarak anlasilamamis olmakla birlikte, nefrogenezisin erken safhada duraklamast ile olustugu distinilmektedir
(5). Orofasiyal anomaliler, ekstremite ve kalp anomalileri, gelisme geriligi ve nbet eslik edebilir (6). Hastamizda diger sistemleri
ilgilendiren ek bulguya rastlanmadi. Hastalarda, kusma, poliiiri, polidipsi, ates ve anoreksiya gibi klinik bulgular genellikle yasamin
ilk iki yilinda ortaya cikar ve azotemi, metabolik asidoz, proteintiri, anemi ve renal tuz kaybi gelisir (7). Hastamizda karsi bobrekte
multikistik displazi olmasi nedeniyle yenidogan déneminden itibaren KBH bulgulari vardi. OMN’de interstisyel fibrozis ¢ok erken
yaslarda baslar, proteintiride artis gozlenir ve fokal segmental glomertiloskleroza ilerler (6,8). Ayirici tanida kiigtik bébrekler ve
bdbrek yetmezligi ile karakterize diger renal displaziler bulunur. Tedavisi semptomatik olup, proteiniirinin dnlenmesinde
anjiotensin doniistiiriicti enzim inhibitérleri kullanilir (9).

Sonug: Bu olgu, tek tarafli konjenital renal anomalisi olan ve erken dénemde KBH gelisen hastalarda, etiyolojiyi aydinlatmaya
yonelik bobrek biyopsisi yapilimasinin, OMN’nin erken taninmasindaki dnemine dikkat cekmek amaciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Multikistik displazi, oligomeganefroni
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[P-144]
Denys Drash Sendromlu Bir Vakanin Yénetimi; Literatiir Esliginde Olgu Sunumu

Okan Akaci, Dilek Damla Saymazlar, Ahmet Emre San, Tuna Ercan Salihoglu, Arzu Oto, Hakan Erdogan
Saglik Bakanligi Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi

GiRiS: Denys Drash Sendromu (DDS); infantil nefropati, genitoiiriner anomaliler ile karakterize nadir gériilen bir hastaliktir ve
siklikla Wilms tiimérii ile birliktelik gostermektedir.

Hastalarin hemen hepsinde ilk 1 yil iginde proteiniiri ortaya gikar ve 1ila 4 yil ierisinde de hizli ilerleyen glomerulopati neticesinde
son donem bobrek yetmezligi gelisir. Hastalik genellikle sporadik olarak gériilir ve 11p13 kromozom bélgesinde lokalize, bébrek
ve Urogenital trakt gelisiminde 6nemli rol oynayan Wilms timér slipressor geninde (WT1) nokta mutasyonu mevcuttur. Burada
cocukluk ¢aginda son dénem bébrek hastaliginin nadir nedeni olan DDS’lu bir vaka literatiir esliginde sunulmustur.

OLGU SUNUMU: On sekiz aylik erkek olgu, son 2 giindiir daha belirgin olan bir haftadir daha belirgin olan tiim viicutta yaygin
sislik ve bir haftadir devam eden huzursuzluk, istahsizlik, halsizlik ve kusma yakinmalart ile tarafimiza bagvurdu. Olgunun prenatal
ve natal ddnemde herhangi bir 6zelligi yoktu. Postnatal ddnemde son 6 aydir anne tarafindan fark edilen g6z cevresinde sislik
oldugu ancak bu sikayetiyle ilgili ileri tetkik yapilmadigi 6grenildi. Anne ile baba arasinda akrabalik yoktu.

Hastanin bagvuruda yapilan fizik muayenesinde, agrlik: 7,2 kg (<3p), boy: 73 cm (<3p), T.A: 150/90 mm/Hg, genel durumu
kotiiydd, yaygin 6demi, bilateral akciger bazallerde solunum sesleri azalmus, takipneik ve subkostal ¢ekilmeleri vardi. Genital
muayenesinde bilateral inmemis testis mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde; beyaz kiire: 12.680 mm3, Hb: 9.2 g/dL, PLT: 416.000
mm3; biyokimyasal degerlerinde BUN: 80,3 mg/dl, kreatinin: 5.06 mg/dL, AST: 61 U/L, ALT: 30 U/L, Na: 136 mEq/L, K: 5.6 mEq/L,
kalsiyum: 7.2 mg/dI, albumin: 2.6 g/dL, fosfor: 11.2 mg/dlidi. Ultrasonografisinde her iki bébrek boyutu normalden kiigiik ve her iki
bébrek parankim ekojenitesi artmis olarak degerlendirildi. Olgu genel durumu kétii olmasi nedeniyle yogun bakim Unitesine
alinarak destek tedavileri ile birlikte periton diyalizine (p.d) baslandi. izlemde peritonit gelismesi ve efektif periton diyalizi
yapllamamasi nedeniyle p.d katateri ¢ekilerek siirekli hemodiyaliz tedavisine baslandi. Klinik bulgulariyla DDS diisiintilen hastanin
gonderilen genetik tetkikinde WT1 geninde literatilirde daha énce de bildirilmis olan c.1339G>A (p.Asp447Asn) heterozigot
mutasyonu saptand. Takiplerinde kronik hemodiyaliz programina alinan olguya aniirik olmasi ve wilms tiimér riski nedeniyle
bilateral nefrektomi yapildi. Patoloji sonucu glomeruler skleroz, kronik piyelonefrit bulgulari olarak raporlandi. Olgu halen kronik
hemodiyaliz programinda izlenmektedir.

TARTISMA: DDS; konjenital veya infantil nefropati, Wilms Tiimor(, genitolriner malformasyon ile karakterize nadir gértilen bir
hastaliktir ve tanticin bu 3 kriter’den 2 tanesi yeterli olabilmektedir. Hastaligin siklig bilinmemekle birlikte bugiine kadar
tahminen 150 kadar vaka oldugu sanilmaktadir. Mutasyonlar en sik exon 9’da Arg394Trp seklindedir. Wilms timérii ¢ogu hastada
2 yasindan 6nce (ortalama 18 ayda) gelismektedir ve siklikla bilateraldir. Hastaligin yonetiminde bugiin i¢in kabul edilen 2 ana
strateji; son donem bdbrek yetmezligi gelistikten sonra bilateral nefrektomi ya da SDBY gelismeden 6nce wilms tm riskini
azaltmak ve etkin diyaliz yapmak icin nefrektomi yapilmasidir. Bizde hastamiza aniirik olmasi nedeniyle bu bilgiler dogrultusunda
bilateral nefrektomi uyguladik.

Sonug olarak nefrotik sendrom ve kuskulu genitalyali hastalarda DDS akla gelmeli ve yiiksek wilms tiimér riski nedeniyle bu
hastalara uygun zamanda nefrektomi yapiimalidir.

Anahtar Kelimeler: denys drash sendromu, kby




wm% Uluslararasi Katilhiml

Gocuk
G"D 10 Nefrulnji Kongresi

‘9” - & Mayis 2019 / La Blanchs Hotal, BODRUM

[P-145]
Hematopoetik Kk Hiicre Nakli Yapilan Cocuk Hastalarda Erken Dénem Uriner Sistem Komplikasyonlari

Anar Gurbanov', Bora Giilhan?, Barig Kuskonmaz?, Fatma Visal Okur?, Duygu Uckan Cetinkaya®, Giilsah Ozdemir?, Nesrin Tag’,

Kiibra Celegen?, Fatih Ozaltin?, Ali Diizova®, Rezan Topaloglu®

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Gocuk Saglig ve Hastaliklari AD, Ankara
*Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Kemik iligi Transplantasyon Unitesi, Ankara

GiRiS: Hematopoetik kék hiicre naklinden (HKHN) sonra olusan renal komplikasyonlar ciddi morbidite ve mortaliteye neden
olmaktadir. Bu ¢alismanin amaci gocukluk ¢aginda HKHN yapilan hastalarda erken donemde gériilen (riner sistem
komplikasyonlarinin sikhgini belirlemek ve risk faktorlerini aragtirmaktir.

Yéntem: Calismaya ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Kemik iligi Transplantasyon Unitesi’nde Ocak 2010’dan sonra allojenik
(n=165) ve otolog (n=2) hematopoetik kdk hiicre nakli (HKHN) yapilan ve nakil tizerinden en az 6 ay ge¢cmis hastalar dahil edildi.
Tiim hastalarin tibbi kayrtlari nakil sonrast dénemde gelisen riner sistem komplikasyonlari agisindan incelendi. Mikroskopik
hematdiri, mesane agrisi, agrili iseme, makroskopik hematiiri ve pihtiya bagli tikanikliktan en az birinin olmasi hemorajik sistit (HS)
olarak degerlendirildi. Akut b&brek hasari (ABH) tanimi igin pRIFLE ve KDIGO siniflamalart kullanildi.

Sonuglar: Calismaya toplam 167 hasta (108 erkek, 59 kiz) dahil edildi. Arastirmaya dahil edilen 41 hastaya (24.6%) malign
hastaliklara ikincil, 126 hastaya (%75.4) ise malign olmayan hastaliklara ikincil HKHN yapilmisti. Doku grubuna gére 157 hastaya
(%94) tam uyumlu, 10 hastaya (%6) tam uyumlu olmayan vericiden nakil yapilmisti. Arastirmada yer alan 28 hastada (%16.8) nakil
sonrasi stirecte HS gelisti. Hemorajik sistit gelisenlerde yas ortalamasi 14.6+5.6 yil, HS olmayanlarda ise 10.5+ 6 yildi (p=0.044).
Viral enfeksiyon gelisen 17 hastada (%22.1) HS gelisirken viral enfeksiyon gelismeyen 11 hastada HS gelistigi gorildi (p=0.044).
Cinsiyet, tani grubu, hazirlik rejimi, total viicut 1sinlamasi, akut GVHH, venookluzif hastalik ykiisii parametrelerinin HS gelisimine
etkisi olmadig1 gorildi. Calismada yer alan 126 hastada (evre 1; 55 hasta, evre 2; 36 hasta, evre 3; 35 hasta) (75.4%) KDIGO
siniflamasina gére ABH gelistigi gozlendi. Akut bébrek hasarinin ortalama ortaya ¢ikma giinii 34+22 giindii. Malign hastalik
grubunda olan ve nakil sonrasi viral enfeksiyon gegirenlerde KDIGO siniflamasina gére ABH gelisme riskinin daha fazla oldugu
goriildi (sirastyla; p=0.034 ve p=0.013). Arastirmada pRIFLE siniflamasina gére 71 hastada (%42.5) ABH gelistigi gortildi. Malign
hastalik tani grubunda olan hastalarin, nakil sonrasi viral enfeksiyon gegiren hastalarin ve venookluzif hastalik gegiren hastalarin
pRIFLE siniflamasina gére ABH gelisme riskinin daha fazla oldugu gérldi (sirasiyla; p=0.043, p=0.001 ve p=0.006). Calismada yer
alan hi¢bir hastada nefrotik sendrom gelismedigi, bir hastada trombotik mikroanjiyopati gelistigi gézlendi.

TARTISMA: Hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi viral enfeksiyon geciren hastalar HS gelisimi agisindan yakin izlenmelidir.
Malign hastaliga ikincil HKHN yapilan hastalar, nakil sonrasi viral enfeksiyon veya venookliizif hastalik gegiren hastalar da akut
bdbrek hasari gelisimi agisindan yakin izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: nefroloji
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Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Yapilan Cocuk Hastalarda Ge¢ D6nem Renal Komplikasyonlarin Ve Risk
Faktorlerinin Analizi

Anar Gurbanov', Bora Giilhan?, Barig Kuskonmaz?, Fatma Visal Okur?, Duygu Uckan Cetinkaya®, Giilsah Ozdemir?, Nesrin Tag’,

Kiibra Celegen?, Fatih Ozaltin?, Ali Diizova®, Rezan Topaloglu®

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Ankara
*Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi, ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi BD, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Kemik iligi Transplantasyon Unitesi, Ankara

GiRiS: Bu calismanin amaci cocukluk ¢aginda hematopoetik kék hiicre nakli sonrasi hipertansiyon (HT) ve kronik bébrek hastaligi
(KBH) sikligini belirlemek ve risk faktorlerini aragtirmaktir.

Yéntem: Calismaya hematopoetik kék hiicre nakli yapilan, naklin (izerinden en az 6 ay gegen ve diizenli kontrollerine gelen
hastalar dahil edildi. Ofis kan basinci (KB) evrelemesi icin Avrupa Hipertansiyon Cemiyeti (ESH)’nin 2016 yilinda ve Amerikan
Pediatri Akademisi’nin 2017 yilinda yayinladigi rehberler kullanildi. Ayaktan kan basina monitorizasyonu (AKBM) cihazi sadece 5
yasini doldurmus veya 5 yasindan byiik cocuklara takildi (68 hasta). Ambulatuvar HT; ortalama sistolik ve/veya diyastolik kan
basinci yiikiiniin %25 tizerinde oldugu durum olarak tanimlandi. Ambulatuvar prehipertansiyon ise ortalama sistolik ve/veya
diastolik KB’nin 95 persentilin altinda oldugu ancak sistolik ve/veya diastolik KB yiikiiniin %25’in (izerinde oldugu durum olarak
tanimland.

Sonuglar: Calismaya toplam 72 hasta (41 erkek, 31 kiz) dahil edildi. Son vizitte hastalarin ortalama yast 10.8+4 yildi. Ayaktan kan
basinci monitorizasyonu ile alti hastada (%8.8) ambulatuar HT, 12 hastada (%17.6) ambulatuvar prehipertansiyon saptandi. Ofis
kan basina 6l¢timiinde Amerikan Pediatri Akademisi’nin (APA) 2017 yilinda yayinlanan rehberindeki degerlere gore (¢ hastada
(%4.2) HT, dort hastada (%5.6) artmig KB saptandi. AKBM yapilan hastalarda APA rehberine gére HT saptanan bir hastanin (%33.3)
AKBM sonucu normaldi ve bu hasta beyaz 6nliik HT’si olarak degerlendirildi, bir hastanin (%33.3) AKBM sonucunda ambulatuvar
HT, bir diger hastanin (%33.3) AKBM sonucunda ise ambulatuvar prehipertansiyon saptandi. Artmis KB olarak degerlendirilen dort
hastanin ti¢linde (%75) ambulatuvar prehipertansiyon, birinde (%25) ise ambulatuvar HT saptandi. Ofis KB’si normal olan 12
hastada AKBM ile prehipertansiyon veya HT saptandi. Avrupa Hipertansiyon Cemiyeti’nin (ESH) 2016’da yayinladigi rehber temel
alinarak yapilan degerlendirmede ise bir hastada (%1.4) HT, U¢ hastada (%4.2) ise yiiksek normal KB saptandi. AKBM yapilan
hastalarda ESH rehberine gére HT saptanan bir hastanda AKBM sonucuna gére ambulatuvar prehipertansiyon saptandi. Yiiksek
normal olarak degerlendirilen (i¢ hastanin birinde (%33,) ambulatuvar prehipertansiyon, birinde (%33.3) ise ambulatuvar HT,
birinde (%33.3) ise AKBM sonuglari normal olarak degerlendirildi. Ofis KB’si normal olan 15 hastada AKBM ile prehipertansiyon
veya HT saptandi.

Galismada yer alan 72 hastanin sekizinde (%11.1) son vizitte KBH oldugu gériildi. Doku uyumu tam olmayan (p=0.033), izlemde
kronik “graft versus host hastaligl” geciren (p=0.041) ve kok hiicre kaynagi kemik iligi olmayan (p=0.002) hastalarin son vizitte
KBH gelisimi agisindan riskli oldugu gordildi.

TARTISMA: Hematopoetik kék hiicre nakli yapilan hastalar hipertansiyon gelisimi agisindan yakindan izlenmelidir. Bu hastalara
hipertansiyon tanisi konulurken AKBM kullanilmalidir. Risk faktérleri olan hastalarin KBH geligimi icin yakin izlenmesi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon
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Bébrek Nakli Olan Cocuk Hastalarda Takrolimus Metabolizmasinin Greft ve Hasta Sagkalimi Uzerindeki
Sonugclarinin, CYP3A5 Gen Polimorfizmi ile iligkilendirilmesi

Onder Yavascan", Hazal Muratoglu?, Caner Alparslan’, Eren Soyaltin', Ozgiir Yasar®, Su Ozgiir*, Begiim Koyun’, Fatma Mutlubas',

Demet Alaygut', Secil Arslansoyu Camlar’, Belde Kasap Demir?

'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligr ve Hastaliklari Klinigi, izmir
3izmir Katip Gelebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji BD, izmir

4Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Genetik B3Iimdi, izmir

Sistanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Tacrolimus (TAC) kalsindrin inhibit6ri sinifinda yer alan ve solid organ nakillerinde 6zellikle de bébrek naklinde yaygin
sekilde kullanilan immunsupresif ilaglardan birisi olup karacigerde CYP3A4 ve CYP3A5 enzimleri tarafindan metabolize
edilmektedir. CYP3A5 genetik polimorfizmleri, enzimde fonksiyon disikligiine yol agarak, TAC metabolizmasini yavaslatmakta
ve ilag kan diizeylerinin ylikselmesine neden olmaktadir. Organ nakli olan bir hastada CYP3A5 polimorfizmi hakkinda 6nceden
bilgi sahip olunmasinin, ilag dozlarini ayarlamak i¢in 6nemli bir avantaj saglayacag disiiniilmektedir. Biz de bu nedenle bébrek
nakli olan hastalarda CYP3A5 polimorfizmlerini saptayip, bu sonuglari, hastalarin takipleri sirecindeki ilag kan diizeyleri ve greft
sag kalimi ile karsilastirmay1 hedefledik. Buradan yola gikarak bilinen hizli veya yavas metabolize edici alleller ya da olasi yeni
alleler ile verilerimizi kargilastirmayr amagladik.

Materyal-Method: izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi tarafindan takip edilen, 18 yas altinda
b&brek nakli olmus ve en az 6 ay siiresince TAC tedavisi alan hastalara, CYP3A5 polimorfizmleri agisindan genetik analiz
uygulandi. Hastalarin genetik polimorfizm bilgileri; hasta ve nakil 6zellikleri, TAC dozlari, kan diizeyleri, yeterli kan diizeyini
saglamak icin TAC dozlarinda yapilan doz artis miktarlari, yan etkileri (nefrotoksisite, hipertansiyon, nérotoksisite, glikoz
metabolizma bozukluklari, diyabetes mellitus, hiperirisemi, karaciger fonksiyon testlerinde yiikselme) ve son kontrollerindeki
greft fonksiyonlariile karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya 26’s1 erkek (% 57.8), 19’u kiz (% 42.2) olmak lizere toplam 45 hasta dahil edildi. 5 hastada CYP3A5 geninin 3
allelinde ¢.219-237G>A heterozigot polimorfizm saptandi. CYP3A5 geninin 6. ve 7. allelerinde her hangi bir polimorfizm tespit
edilmedi. TAC yan etkileri agisindan yapilan degerlendirmede 8 (%17.7) hastada viral nefropati (5 hastada CMV, 3 hastada BK)
gelistigi, polimorfizm saptanan hastalarda viral nefropati gelismedigi gériildii. Hastalarda toplam 75 akut greft disfonksiyonu
(AGD) atag gelisti. Bu ataklardan sadece 1’i (%1.3) polimorfizm saptanan hastalarda idi. TAC iliskili oldugu saptanan 19 AGD
ataginin tamami polimorfizm saptanmayan hastalarda gelisti. Tedavi gerektiren hipertirisemi 6 (%13.3), hipomagnezemi 2 (%4.4),
norotoksisite 1 (% 2.2), glukoz tolerans bozuklugu 7 (% 15.6), insdlin direnci 5 (%11.1), nakil sonrasi gelisen diyabetes mellitus
(NSDM) ise 4 (%8.9) olguda gordiliirken, bu komplikasyonlarin tamaminin, polimorfizm saptanmayan hastalarda gelistigi saptandi.
Gerekli olan ilag kan diizeyinin saglanmasi i¢in polimorfizm tasiyan hastalarda, tasimayan hastalara kiyasla daha yiiksek dozlarda
TAC kullanimina ihtiyag duyuldu. TAC kan diizeyleri ise polimorfizm tasiyan hastalarda ilk 6 ay icin daha disiik diizeylerde
saptandi. Polimorfizm tasiyan hastalarda kan diizeyini normalize etmek icin gerekli olan TAC dozunun, polimorfizm tasimayan
hastalara gore ilk 6 ay daha ytiksek oldugu gortildii (Tablo 1).

Tartigsma: Bébrek nakli olan ve TAC kullanan bir hastada CYP3A5 genetik polimorfizm bilgilerine 6nceden sahip olmanin, ilag
dozlarini diizenlemek ve greft sag kalimini artirmak icin baslangictan itibaren 6nemli bir avantaj saglayacag distinilmektedir.
Ancak iyi tasarlanmis cok merkezli daha fazla sayida hasta sayisi iceren calismalara ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: Bébrek nakli, CYP3A5 Gen Polimorfizmi
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insiilin Rezistansi Ve Bartter Benzeri Sendrom; Olgu Sunumu

Asli Celebi Tayfur', Ayse Derya Bulus?, Aysun Galtik Yilmaz', Eda Ozata?, Ayse Hande Yildinm?
'Saglik Bilimleri Universitesi, Kegidren Egitim ve Aragtirma Hastanesi ocuk Nefrolojisi Bsliim, Ankara

*'Saglik Bilimleri Universitesi, Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji B8limii, Ankara'

3Saglik Bilimleri Universitesi, Kecidren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: insiilin reseptér gen defekti olan hastalarda mediiller siinger bdbrek, nefrokalsinozis veya Bartter benzeri sendromu gibi
boébrek hastaliklari saptanabilmektedir.

Olgu: Tip 1 Diabetes Mellitus ile Cocuk Endokrinoloji bélimiinde izlenmekte olan 16 yasinda kiz hasta abdonimal
ultrasonografisinde her 2 bébrekte parankim ekojenitesinde artis ve nefrokalsinozis saptanmasi nedeni ile Cocuk Nefroloji
béliimiine konsiilte edildi. Hastada gabuk yorulma, istahsizlik, cok suigme ve ¢ok idrar yapma sikayeti mevcuttu.

Fizik muayene bulgulari normal olan hastanin laboratuvar bulgularinda hipomagnezemi (0,9 mg/dl), diisiik normal serum
potasyum diizeyi (3,6 mEg/L), metabolik alkaloz ve artmis serum kreatinin diizeyi (0,96 mg/dl) saptandi. insiilin disinda baska ilag
kullanmadigi 6grenilen hastada Bartter sendromu oldugu diisiiniildii. Hastaya magnezyum ve potasyum destegi verildi. Hastanin
instlin reseptdr geninde 6n ¢alismalarda mutasyon saptanmamakla birlikte yeni nesil DNA dizileme yéntemiile arastirmasi
devam etmektedir

Tartigma: insiilin reseptér gen defekti ile Bartter benzeri sendrom gibi kanal defektleri sonucu gelisen bébrek hastaliklari
arasindaki iliskiyi ortaya koyacak daha fazla sayida olgu sunumuna ve deneysel ¢alismalara ihtiyag vardir

Anahtar Kelimeler: Diabetes Mellitus, Bartter sendromu
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Posttransplant Lenfoproliferatif Hastalik: Olgu Sunumu

Neslihan Giinay', Ayse Seda Pinarbas’, Sibel Yel', ismail Dursun’, Alper Ozcan?, Tiirkan Patiroglu’, Ruhan Disiinsel’
'Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri
*Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD, Kayseri

Giris: Posttransplant lenfoproliferatif hastalik (PTLH), solid organ veya allojenik hematopoetik kok hiicre transplantasyonundan
sonra immiinsupresyona bagli olarak gelisen, benign lenfoid proliferasyondan malign proliferasyona kadar degisen genis
spektruma sahip bir hastalik grubudur. Glinimiizde transplantasyonsikligindaki artis ile PTLH gorilme sikligi da artmaktadir.

Vaka: Obstriiktif liropatiye sekonder bébrek yetmezligi nedeniyle alti yil nce annesinden bébrek nakli yapilan 13 yasindaki erkek
hasta 3 glindlr devam eden karin agrisi, kusma sikayeti ile basvurdu. Hasta takrolimus ve mikofenolatmofetil tedavisi aliyordu,
steroid tedavisi naklin ikinci yilinda kesilmisti.

Fizik muayenesinde, soluklugu olan hastanin bagirsak seslerinin azalmis oldugu tespit edildi. Karaciger kosta altinda 2 cm palpe
edildi ve splenomegalisi yoktu. Laboratuvar incelemelerinde bébrek fonksiyon testlerinde bozukluk ve elektrolit imbalansi tespit
edilmedi. Hemoglobin 6.7 g/dl olan hastanin belirgin anemisi mevcuttu. Lékopenisi veya trombositopenisiise yoktu. EBV PCR
2906 kopya pozitif olarak sonuclandi.

Ayakta direkt batin grafisinde ileus bulgulari tespit edilen hastanin ileri gériintiilemelerinde, umbilikus diizeyinde, terminal ileuma
yakin oldugu disinilen ince bagirsak anslarinda 15 cm'lik segmentte duvar kalinlagmasi gézlendi. Dalagin alt kutbunda yaklasik
2,5 cmlik kalsifikasyon igeren hipoekoik bir gériiniim tespit edildi.

Gegmis tibbi ykiisiinden, bir yil 6nce ultrasonda ve MR gériintiilemelerinde, dalagin alt kutbunda 3 cm’lik, servikal bélgede ise 2
cm’lik lezyonlar tespit edildigi, dalaktaki lezyondan biyopsi yapilamadig, servikal lezyon biyopsisinin de reaktif lenf nodu olarak
sonuglandigl 6grenildi. O dénem bakilan EBV PCR sonuglarinin 1070 kopya pozitif oldugu immdinsipresif tedavilerinin dozunun
azaltiimasi ile de diisttgu gorilda.

Hastaya yapilan bagirsak biyopsisi EBV iligkili PTLH (poliklonal tip) olarak raporlandi. Kemoterapi 6ncesinde PET
degerlendirmesinde karaciger, dalak, ileum, kemik iligi tutulumu ile uyumlu bulgular tespit edildi. Aimakta oldugu imminsupresif
tedaviler yeniden diizenlendi ve rituximab, siklofosfamid ve steroid iceren kemoterapi protokolii ile tedavi edildi.

Tartisma ve Sonug: Posttransplant lenfoproliferatif hastalik icin en yiiksek risk EBV serolojisi icin verici pozitif alicinegatif olan
nakillerdir. Hastalarda malign transformasyon gelisimi ile PCR’da bakilan EBV DNA kopya pozitifli§i arasinda her zaman
korelasyon tespit edilemeyebilir.

Anahtar Kelimeler: Bobrek Nakli, Ebstein Barr Viriis
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inferior Vena Cava Trombozu Olan Komplike Bir Pediatrik Hastada Bobrek Nakli
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Giris: invaziv girisimlere ve/veya hiperkoagiilabiliteye bagh olarak venéz sistemde kronik trombiis bulunmasi, kompleks vaskiiler
anomaliler, mesane disfonksiyonu; majér cerrahi sinifindaki bir operasyon olan bébrek naklinde komplikasyon ve morbidite
riskini arttirabilmektedir. Merkezimizde bébrek nakli gerceklestirilmis kronik ven6z tromboz 6ykiisii ve agir disfonksiyonel
eliminasyon sendromu olan nérojenik mesaneli pediatrik bir olgu sunulacaktir.

Olgu: Onbir yasinda erkek hasta canli vericiden bébrek nakli yapilmak tizere bagvurdu. Dogum sonrasi meningomyelosel tanisi ile
postnatal 2. glin opere edilen ve ventrikiiloperitoneal sant takilan hastanin 4 yasinda skolyoz nedeniyle ikinci kez operasyon
ihtiyaci olmus. izleminde nérojenik mesane gelisen hastada vezikolireteral reflii saptanmamis. Tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonlari ve displastik bébrekleri olan hastada kronik bobrek yetmezligi gelismis ve 5 yasindan itibaren hemodiyaliz ihtiyaci
olmus. 9 yasindayken ileal segment kullanilarak mesane augmentasyonu ameliyati yapilmis. Fizik muayenesinde boyu 108 cm
(SDS: -5,68), agirligi 20,3 kg (SDS: -3,79), kan basinci 135/90 mmHg, nabzi 128 atim /dakika, solunum sayisi 18/ dakika idi. Gegirilmis
operasyonlara bagli cok sayida insizyon skarlart mevcuttu, alt ekstremiteler plejik idi.

Sik tekrarlayan kateter iligkili ven6z trombdis 6ykiisii bulunan ve hemodiyalizin siirdiriilmesinde ciddi giigliikler olan hastada
bilgisayarli tomografide inferior V. Cava’nin distalinde renal ven seviyesine kadar tromboze oldugu gériildi. Preoperatif
degerlendirmede detayl bir sekilde trombofili testleri ¢alisilan hastaya diisiik molekiil agirlikli heparin tedavisi baslandi. Orta hat
kesisi ile yapilan operasyonda sag nefrektomiyi takiben yapilan incelemede renal ven seviyesine kadar olan segmentte V.Cava
inferiorun tromboze oldugu ve yogun kollateral venéz drenajin oldugu gézlendi. Gerekli cerrahi hazirligi takiben hastaya bobrek
vaskiiler yerlesim uygunlugu yéniinden bas asag! yerlestirildi ve arter anastomozu sag common iliak artere ve venéz
anastomozda V.Cava inferiorun okliide olmayan segmentine yapildi. Ureteroneosistostomi ise Lich-Gregoir teknigi ile
ekstravezikal olarak yapildi. Postoperatif ciddi problemi olmayan hastanin tretral kateteri postoperatif 7. giin alindi ve hasta
postoperatif 17. giin taburcu edildi.

Sonug: Morbidite veya komplikasyona sebep olabilecek bircok faktérii bulunan komplike olgularda preoperatif hazirlik ve
degerlendirmeler ve cerrahi tecriibe biiyiik Snem arz etmektedir. Vaskdiler problemi olan veya anatomik anomalileri olan
pediatrik hastalarda bébregin bas-asagi yerlestirilmesi bir segenek olarak degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Trombdis, V.Cava
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Primer Enuresis Nokturna Tanili Adolesanlarda Sosyal Anksiyete; Neden mi? Sonu¢ mu?

Safak Eray', Demet Tekcan?, Yasemin Baran®
'SBU Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, ocuk ve Ergen Ruh Sagligi ve Hastaliklari
*SBU Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji

Giris: Santral sinir sistemi defekti olmayan bes yas tizeri cocuklarda istemsiz olarak uykuda alt islatma enuresis nokturna (EN), 6
ay kuru dénem olmamasi primer EN (PEN)), alt Griner sistem semptomlarinin olmamasi monosemptomatik EN (MEN) olarak
tanimlanir. Etyopatogenezi net olmamakla birlikte cevresel, genetik ve fizyolojik etmenler suclanmaktadir. Cesitli calismalarda
EN’li ocuklarda psikiyatrik bozukluk riski 1,3-4,5 kat artmis bulunmustur. Ozellikle prepubertal cocuklarda depresyon, yaygin
anksiyete, ebeveynde depresyon ve anksiyete artmis PEN riski ile iligkilendirilmistir. Sosyal anksiyete (SA) ya da sosyal fobi (SF)
bireyin baskalari tarafindan yargilanabilecegi kaygisini tasidigi toplumsal ortamlarda mahcup ya da rezil olacagi konusunda
belirgin ve siirekli korkusunun oldugu bir kaygi bozuklugudur. Eriskin ddnemde psikiyatrik hastaliklara zemin hazirlayabilen bir
durumdur.

Amag: Calismamizin amaci pubertal ¢ocuklarda monosemptomatik PEN ile SA iliskisini belirleyebilmektir.

Materyal-Metod: Pediatrik Nefroloji Klinigine Ocak-Temmuz 2017 tarihleri arasinda basvuran 12 yas tizerinde 56 (13,71%1,71 yas)
PEN tanili hasta ve pediatri klinigine basvuran 42 (14,48%1,6 yas) saglikli kontrol degerlendirmeye alindi. Gruplar arasinda cinsiyet
acisindan anlamli fark yoktu (hasta grubu %57,1 kiz, kontrol grubu %39,3). Anamnez, fizik muayene,dosyadaki laboravar
incelemeler ile eslik eden Griner ve diger kronik hastaliklar digland. iki gruptan da iseme semptom skoru, cocukluk ¢ag)
anksiyetesi ve iligkili bozukluklar i¢in tarama gizelgesi (SCARED), adolesanlar icin sosyal anksiyete skalasi (SAS-A), ¢ocukluk cagl
depresyon envanteri (CDI) formlarini doldurmalart istendi. iseme semptom skoru ile alt iiriner sistem semptomlari ve kabizlik
sorgulandi. Sadece monosemptomatik PEN hastalari ¢alismaya dahil edildi. Ayrica gruplar gocuk psikiyatri kliniginde okul ¢agi
cocuklarr igin duygulanim bozukluklari ve sizofreni gériisme cizelgesi kullanilarak degerlendirildi. Bu sayede 9 hasta primer
psikiyatrik bozukluklari nedeni ile dislandi (4 gocuk dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu, 4 cocuk depresyon, 1 ¢ocuk karsit
olma karsi gelme bozuklugu). Gruplar ayrica ebeveyn egitim ve gelir diizeyi, bosanma durumu verileri kullanilarak sosyoekonomik
olarak esitlendi. Etik kurul onay1 SBU Van EAH’nden alindi.

Sonuglar: CDI ve SCARED total depresyon ve yaygin-genel anksiyete skorlarinda anlamli farklilik yokken, bu formlarin sosyal
anksiyete alt 6lceginde (t=2.67 p=0.009) ve SAS-A degerlendirmesinde (t=4.41 p<0.001) sosyal anksiyete skorlarinda anlamli artis
vard.

Tartisma: Bu sonuglar tim psikiyatrik bozukluklar diglandiginda PEN ile SA (SF) arasinda kuvvetli bir iligki oldugunu
gostermektedir. Bu gocuklar i¢ine kapanik ve utangag yapilari nedeni ile yeni ortamlara agik olmayip, elestiriden korkan
cocuklardir. Bu nedenle saglik kuruluslarindan yardim isteme oranlarinin diisiik olmasi, EN tedavisinde gecikme, tedavi
uyumsuzlugu beklenen durumlardir. PEN tanisi almis adolesan ¢ocuklara SA bozuklugunun eslik edebilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: enuresis, sosyal anksiyete
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[P-152]
CoQ8B Geni Homozigot Mutasyonlarinin iki Kardeste Farkli Prezentasyonu: Son Dénem Bébrek
Yetersizligi Ve Proteiniiri

Mehmet Tasdemir', Sahin Avcr?, Serpil Eraslan?, llmay Bilge'
'Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD, Pediatrik Nefroloji BD, istanbul
*Kog Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Genetik ABD, istanbul

Koenzim Q10 (ubikinon) tiim hiicrelerin membraninda bulunan bir komponent olup mitokondriyal zarda elektron transportunda
gorev yapmaktadir. Aarf Domain-Containing Kinase 4 (ADCK4) olarak da bilinen CoQ8B geni, koenzim Q10 biyosentezinde rol
almaktadir CoQ8B mutasyonu otozomal resesif gegisli, steroide direncli nefrotik sendrom ve son dénem bébrek yetersizligine yol
agabilen, yasamin ilk iki dekadinda ortaya ¢ikan ve nérolojik belirtilerin eslik edebildigi bir hastaliktir. Mutasyon saptanan
olgularda koenzim Q10 kullaniminin klinik bulgularda diizelmeye yol a¢tigi bildirilmistir. CoQ8B homozigot mutasyonu tagiyan iki
kardegsin farkli klinik bulgulari sunulacaktir.

Olgu 1

14 yaginda erkek hasta uzun siireli aglik ve susuzlugun ardindan halsizlik, soluk cilt rengi ve idrarinda azalma nedeni ile bagvurdu.
Basvurudan 7 giin 6nce ishal ve kusma, ve son 2 aydir aralikl bas agrisi tarifleniyordu. Aile dykiisiinde akraba evliligi 6ykiisi
olmamasina ragmen, anne ve baba ayni etnik kékene sahipti ve saglikl bir erkek bir kiz kardesi mevcuttu. Muayenede tartisi 50
kg (SDS: -0,96), boy 168 cm (SDS: 0,02), VKI: 17,72 kg/m2 (SDS: -1,22), kan basinci 170/90 mmHg (belirgin yiiksek), nabzi 65/dk,
solunum sayisi 17/dk idi. 2/6 sistolik Gfiirim ve 1(+) gode birakan pretibial 6dem disindaki bulgulari normaldi. Laboratuvar
tetkiklerinde kan tire azotu ve kreatinin yiksekligi (138 ve 15,6 mg/dL), hipokalsemi ve hiperfosfatemi (3,6 ve 8,7 mg/dl),
hiperparatiroidi (parathormon 285 pg/mL), iirik asit yiiksekligi (9,2 mg/dL), hiperpotasemi (6,4 mmol/L), kompanse metabolik
asidoz (pH 7,37, HCO3 19,4 mmol/L, PCO2 34,6), pansitopeni (I6kosit 4000/mm3, hemoglobin 5,8gr/dL, trombosit 125bin/mm3) ve
proteiniri (6oomg/dL) saptandi. Periferik yaymada hemoliz saptanmadi, serum albumin, laktat dehidrogenaz, haptoglobin ve
kompleman diizeyleri normal sinirlarda idi. Uriner sistem ultrasonografisinde hiperekojen olan bébreklerin boyutlari normaldi.
Acil hemodiyaliz baslandi ve bobrek biyopsisinde 51 glomerdiliin tamami sklerotik ve atrofik, siddetli tubulointerstisyel nefrit,
interstisyel fibrozis ve tubuler atrofi saptandi. Bagvurudan 12 giin sonra periton diyaliz kateteri takildi ve bir yil sonunda donér
olan anneden bdbrek nakli yapildi.

Olgu 2

Olgu 1’in 12 yasinda yakinmasi olmayan erkek kardesinde tarama amacli tetkiklerde masif proteiniiri saptanmasi tizerine ileri
tetkik baslatildi. Muayenede tarti 34 kg (SDS:-1,4), boy 147 cm (SDS:-0,83), VKi:15,73 kg/m2 (SDS:-1,31), kan basinci 122/80 mmHg
(hafif yuksek) idi. Ek sistemik bulgusu yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde kan tire azotu, kreatinin ve serum albumini normaldi
ancak masif proteiniiri (1 gram/m2/giin) saptandi. Uriner sistem ultrasonografi incelemesinde sag bébrek boyutu kiiciiktii ve her
iki bobrekte kortikomedsdiller bileske ve mediiller kesimde parankim ekojenitesi hafif artmisti. Bébrek biyopsisinde fokal
segmental glomeruloskleroz saptandi. Ug kez yiiksek doz steroid (500mg/giin 3 doz) verilerek idame oral steroid tedavisi ve
enalapril basland.

iki kardeste skleroza yol acan bébrek patolojisini aydinlatmak icin genetik analiz planlandi ve her ikisinde CoQ8B geni homozigot
¢.1199dupA (p.His400GInfs*11) mutasyonu saptandi. Anne ve babanin ayni mutasyon icin heterozigot tastyic, kizkardesin normal
oldugu belirlendi. Olgu 2 de steroid kesildi ve her iki olguya koenzim Q1o tedavisi (10-20mg/kg) baslandi.

Sonug: Sebebi bilinmeyen bébrek yetersizligi olgularinda, genetik taninin 6nemi artmakta ve gereksiz immunsupressif ilag
kullanimi azalmaktadir. Koenzim Q10 biyosentez sorunlari iliskili etyopatogenezin belirlenmesi 6zgilin tedavi agisindan umut verici
bir gelismedir.

Anahtar Kelimeler: Koenzim Q10 biyosentez bozuklugu, bébrek yetmezligi
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[P-153]
Anormal Miktarda Kakaolu Siit Tiiketimine Bagh Akut Tubulointerstisyel Nefrit

Hanife Merve Aktas Ozgiir, Mehtap Ezel Celakil, Kenan Bek
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD,Gocuk Nefroloji BD

GiRiS: Akut tubulointerstisyel nefrit (ATIN) interstisiyel hiicrelerde inflamasyon, &dem ve renal tiibiiller veya interstisyumun
fibrozisi ile karakterize bir hastaliktir. Cocuklarda akut bébrek hasarinin (ABH) %5-15’inden sorumludur. Etiyolojide enfeksiyonlar,
ilaclar ve otoimmun hastaliklar iyi bilinen nedenlerdir. Biz bunlarin yani sira; anormal miktarda kakaolu siit (10paket/gtin)
tiiketimine bagh gelismis olabilecegini diistindtiglimiiz bir ATIN olgusu sunacagiz.

OLGU: 13 yasinda, afebril, kiz hasta; yan agrisi ve kusma sikayeti ile dis merkeze bagvurmus. Tetkiklerinde kreatinin:3,05 mg/dl
(GFR 69ml/dk/1,73 m2), elektrolitleri normal bulunmus. Uriner sistem ultrasonunda her iki b&brekte boyut ve ekojenite artisi
goriilmis. Hastanede sivi verilerek izlenen hastanin kreatinin diizeyleri 3. giin hala yiiksek seyretmesi tizerine kronik bébrek
hastaligi 6n tanisi ile sevkedilmis. Hastanin klinigimizde alinan éykdistinde son 10 giin icinde yaklasik 10 paket/giin kakaolu siit
tlketimi disinda 6zellik yoktu. Kilosu 60 kg (90 p) boyu 162 cm (75 p), kan basinci: 100/60 mmHg, solunum sayisi 24/dk, nabiz
94/dk ve ates 36,6°C 6lctildu. Fizik muayenesi normaldi. Laboratuvar incelemesinde artmis kreatinin diizeyi (1,18 mg/dl) ve
mikroskopik hematdirisi vardi. WBC:6251, NEU:4005 akut faz belirtegleri negatifti. Hafif proteiniri (spot idrar protein/kreatinin
orani:0,27) C3:1,74 g/L (normal) C4:0,51 g/L (normal) Parathormon: 72,5pg/ml (normal) Ferritin:39,3 ng/ml (normal) ANA, Anti-
dsDNA, ANCA negatif saptandi. Kan gazi ve idrar ¢ikisi nomal sinirlardaydi (2cc/kg/saat). Hastanin merkezimizde konzervatif
izleminde bobrek fonksiyonlarinda diizelme ve yeterli ditirezi oldugu igin klinik olarak ATIN diistintildi. Boébrek biyopsisi
yapilmadi. Steroid ihtiyaci olmadi. Yatisinin 4. Giintinde idrar ¢ikisi 2,4 cc/kg/saat, serum kreatinin:0,59 mg/dl olan hasta, stipheli
icecek ve benzeri gidalari hig tiiketmemesi konusunda uyarilarak taburcu edildi.

SONUG: ilag ve enfeksiyonlar gibi iyi bilinen ATIN nedenleri disinda asiri tiiketilen islenmis gidalarin icerdikleri dogal ya da sentetik
katkilar ile risk olusturabilecekleri bilinmektedir. Yiiksek miktarda oksalat iceren yesil sebzelerin tiiketimine bagh ATIN vakalar
bildirilmistir. Biz de bu hasta ile, oksalat iceren kakaonun fazla miktarda tiiketimine bagh gelismis olabilecegini diistindligiimiiz bir
ATIN olgusu sunduk. Tiim kutu ierigi diistiniildiglinde diger gida katkilarinin da ATIN gelisiminde rolli tamamen dislanamaz. Bu
nedenle giiniimiizde ¢ocuklarda endiistriyel gida ve igeceklerin siit gibi temel bir gida ile birlikte de olsa asir tiikketimi mutlaka
sinirlandinlmalidir. Ayrica bu hastalarda ilag disinda detayli bir beslenme &ykdisii dogru taniicin ok 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: akut tubulointerstisyel nefrit, akut bobrek hasari
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[P-154]
idrar Yolu Enfeksiyonlarinda Degisen Antibiyotik Direnci

Ebru Burcu Demirgan', Seha Saygili', Nur Canpolat’, Esra Karabag Yilmaz', Seher Akkus®, Ayse Agbas?, ismail Tekfiliz', Nevriye

Gondilli?, Lale Sever', Salim Caligkan'

listanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD
*istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Mikrobiyoloji AD
3Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi

Giris: Antibiyotik direnci idrar yolu enfeksiyonun tedavisinde baslica sorunlardan biridir. Lokal antibiyotik direncinin bilinmesi
tedavi basarisi icin nemlidir. Biz bu ¢alisma ile kendi merkezimizdeki ¢ocukluk ¢agindaki idrar yolu enfeksiyonu etkenlerini,
antibiyotik direncini ve yillar i¢indeki degisimini ortaya koymay1 amagladik.

Gere¢-Yontem: Bu tek merkezli geriye doniik ¢alismada, 2006, 2011 ve 2016 yillarinda gocuk kliniklerinden mikrobiyoloji
laboratuarina génderilen ve anlamli tireme kabul edilen (>105 CFU/ml) tiim idrar kiiltirleri degerlendirmeye alind, idrar
kiiltirlerinden izole edilen bakteri tiirleri ve antibiyotik direngleri kaydedildi. Bu yillara ait toplam 2042 idrar kdilttird
degerlendirildi; bunlarin 505’i 2006 yilina, 659’u 2011 yilina ve 874’{i 2016 yilina aitti. U¢ yila ait etkenlerin sikligi ve antibiyotik
direnci ki-kare testi ile karsilastirildi.

Bulgular: U¢ dénemin tamami dikkate alindiginda en sik etkenler sirasi ile Escherichia coli (%70.6) Klebsiella pneumoniae (%10.7)
ve enterokoklar (%7.5) idi. Bakteri sikhginin on yil igindeki degisimi incelendiginde; Escherichia coli sikliginda anlamli azalma (2006
yilinda %75, 2016 yilinda %60; p<0.001), Klebsiella pneumoniae sikliginda anlamli artis (sirasi ile %6 ve %16; p<0.001), enterokok
sikliginda ise anlaml degisiklik olmadigi (sirasi ile %9 ve %9) goriildu. Yillar icinde (2006, 2011 ve 2016) liglincli kusak sefalosporin
direnci (sirasi ile %21, %26 ve %32; p<0.001), karbapenem direnci (sirasi ile %0.6, %3.6 ve %4.4; p<0.001) ve siprofloksasin direnci
(sirast ile %15, %6 ve %21; p<0.001) anlamli artis gosterdi. Buna karsilik aminoglikozit direncinde anlamli degisiklik goriilmedi (sirasi
ile 218, %17 ve %16; p=0.65). Nitrofurantoin direncinde yillar icinde (sirasi ile %7, %8 ve %11; p=0.10), trimetoprim sulfametoksazol
direncinde (sirasi ile %46, %45 ve %47; p=0,82) anlamli degisiklik saptanmadi.

Sonug: idrar yolu enfeksiyonu etkeni olarak direngli bakterilerin sikliginda anlamli artis dikkati cekmektedir. Direngli bakteri artigi
ile birlikte 6zellikle 3. kusak sefalosporin ve karbapenem direncindeki artis akilcr antibiyotik kullaniminin gerekliligini ortaya
koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: idrar yolu enfeksiyonu, antibiyotik direnci
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[P-155]
Posterior Uretral Valvli Hastalarin ileri D6nemdeki Bébrek Fonksiyonlarini Ongérmede idrar
Biyobelirteglerinin Rolii

Seha Saygili', Damla Onal?, Nur Canpolat’, Ebru Demirgan', Esra Karabag Yilmaz', Aysem Kaya>, Salim Galigkan', Lale Sever'
Yistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD

*istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklart AD

Sistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Kardiyoloji Enstitiisii Kardiyoloji AD, Biyokimya Laboratuvari

Amag: Bu calismada, opere posterior Uretral valv (PUV)’li hastalarda idrar biyobelirteclerinin uzun streli izlemde glomerdler
fonksiyondaki azalmay 6ngérmedeki yerinin arastirilmasi amaglanmistir.

Giris ve Yéntem: Cocuk nefroloji polikliniginden opere PUV tanisiyla izlenen ve GFR’leri 9goml/dk/1.73m2’nin (izerinde bulunan 26
erkek hastaya vendz kan érneklerinde pH ve bikarbonat, iire, kreatinin, Na, K, Cl, Ca, P, sistatin-C diizeyleri 6lcildi. idrar
orneklerinde rutin idrar incelemesi, dansite, ozmolarite, pH, Na, K, Cl, Ca, P, kreatininin, mikroalbumin (MA), N-asetil-3-D-
glukozaminidaz (NAG), B2-mikroglobulin, retinol baglayici protein (RBP) calisildi. Ayni hastalar 6 yil (ortalama 77+1 ay) sonra
tekrar calismaya davet edildi, toplam 22 hastada kan kreatinin ve sistatin-C diizeyi calisildi. Glomertdiler filtrasyon hizi (GFR)
kreatinin ve sistatin-C temelli CKiD formiilii ile hesaplandi. Altr yil 6nceki tiim parametrelerin su anki glincel GFR ile iliskisine
bakildr.

Bulgular:Hastalarin ¢alisma baslangicinda yas ortalamalari 7.1£5.2 yil, toplam izlem stiresi 13852 ay idi. Baslangi¢c GFR (103%23
ml/dk/1.73m2) ve alti yil sonraki giincel GFR’leri (111+21 ml/dk/1.73m2) arasinda istatistiksel fark yoktu (p=0.11). Toplam 8 hastada
GFR dustst izlendi, bu hastalardaki GFR duslsti istatistiksel olarak anlamli idi (117429 vs 98+20 ml/dk/1.73m2; p=0.012). GFR
disiisti olan ve olmayan hastalar arasinda klinik ve laboratuvar bulgulari agisindan fark yoktu. Giincel GFR’nin, ne tiim grupta ne
de GFR diislisii olan hastalarda biyobelirtegler ile iligkisi yoktu.

Sonug: Calismamizda, idrar biyobelirteclerinin GFR’si korunmus posterior tiretral valvli hastalarin ileri donemdeki GFR’yi
6ngdérmede degerine ait kanit bulunamamistir.

Anahtar Kelimeler: Posterior (retral valv, Kronik bébrek hastalig
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[P-156]
Cocuk Yanik Yogun Bakim Unitesinde izlenen Hastalarda Akut Bébrek Hasari

Demet Kahramanlar, Umut Selda Bayrakgi, Fatma Uzun, Hayal Doruk, Dogus Giiney, Emrah Senel
Ankara Cocuk Saghigi ve Hastaliklart Hematoloji ve Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji AD, Ankara

Amag: Calismamizda yanik yogun bakim tinitesinde izlenen ¢ocuk hastalarin takipleri siiresince bébrek fonksiyonlarinda ve
elektrolit dengesinde ortaya ¢ikan degisikliklerin degerlendirilmesi amaclanmustir. Akut bobrek Hastaligi (ABH) gelisen hastalarin
prognozuna etki eden faktérler incelenmis; yas, cinsiyet, hastaneye basvuru siiresi, enfeksiyonlar, yanik nedeni ve yiizdesi gibi
faktorlerin ABH gelisimindeki roli irdelenmistir. ABH gelisen hastalarin prognozu, uzamis hastanede kalis siiresi, renal replasman
tedavisine (RRT) ihtiya¢ duyulmasi ve ABH’nin mortalite tizerine etkisinin tespit edilmesi amaglanmistir.

Gere¢-Yontem: 2012-2017 yillari arasinda hastanemiz ¢ocuk yanik yogun bakim iinitesinde takip edilen ve saglikli olarak verilerine
ulasilabilen 698 vakanin verileri retrospektif olarak analiz edilmistir. Sonuglar SPSS 22.0 paket programi ile analiz edilmistir. Tim
testlerde istatistiksel 5nem diizeyi p <0.05 olarak alinmistir.

Bulgular: Hastalarin %61.2’si erkek, %38.8’i ise kiz cinsiyette idi ve %87.8’i Tiirk kékenli idi. Olgularin ortalama yasinin 4.7£4.5 yIl
oldugu goriildi. Olgularin ortalama yanik yiizdesi %22+14 olarak hesaplandi. En sik haglanma tipi yaniklarin gérildigi tespit edildi.
Vakalarimizin hastanemize ortalama basvuru siiresi 22+2 saat, hastanemizde ortalama yatis siiresi 14£13 giin olarak hesapland.
Olgularin %21.3’inde sepsis gelistigi gorildi. Takiplerinin 15+2. giniinde, hastalarin %12.6’sinda akut bébrek hasari gelistigi
saptandi. ABH gelisen olgularin %67’si erkek % 33’ kiz cinsiyette ve %79.5’i Tirk kdkenli idi. ABH goriilen hastalarin ortalama
yasinin 745 yil oldugu goriildii ve bu vakalarin goguna haslanma tipi yaniklar eslik etmekteydi. ABH gériilen olgularin yanik
ylizdesi %28+18 olarak hesaplandi. ABH goriilen hastalarin hastanemize bagvuru siiresinin diger hastalardan daha geg oldugu ve
hastanede yatis siiresinin daha uzun oldugu gézlendi. ABH gériilen hastalarin %39.8’inde sepsis gelismisti. ABH olan hastalarin 9
tanesinde RRT’ne gerek duyulmus ve ABH olan hastalarin yaklasik %17’si kaybedilmistir. ABH’ nin mortalite ile direkt iliskili oldugu
saptanmustir. Takip siiresince tim hastalar icindeki mortalite orani ise %2.8 idi. Hayatini kaybeden hastalarin %35 i kiz cinsiyette
iken, %65’inin erkek cinsiyette oldugu gorildi. Yanik nedenleri arasinda, mortaliteye en fazla sebep olan, alev yanig olarak
bulundu. Hayatini kaybeden hastalarin yanik yiizdesi %49+21 olarak hesaplandi. Yasamini yitiren hastalarin hastaneye ilk basvuru
sliresinin ortalamasi 2241 saat ve bagvurularindan excitus olmalarina kadar gegen siirenin ortalamasi 1915 giin olarak hesaplandi.
Yasamini yitiren hastalarin %85’ine sepsis eslik etmekteydi.

Sonug: Total viicut yanik alaninin artmasinin, ABH gelisme ihtimalini anlamli 8l¢iide artiran bir faktér oldugu bulunmustur.
Hastaneye ilk bagvuru siiresi uzadikga ve yogun bakimda kalis siiresi arttika ABH gériilme ihtimali anlaml 6lglide artmaktadir.
Sepsis eslik eden hastalarda ABH gériilme ihtimali artmig bulunmustur. Diger yanik nedenlerine gére alev yaniklarinin
mortalitesinin daha fazla oldugu tespit edilmistir. Total viicut yanik alaninin artmasi ve sepsisin eslik etmesi, mortalite igin risk
faktori olarak bulunmustur. Yaniklar 6zellikli planlama gerektiren saglik problemleri kapsamindadir. Yaniklarin cocuklardaki takip
ve tedavi siireci ok daha karmasik seyretmektedir. Tedavide 6zellesmis linite ve merkezlerde multidisipliner ekipler gérev
almaktadir. Yanik konusunda halki bilinglendirmek ve alinacak 6nlemlerle bu travmanin 6niine gegmeye ¢alismak, bizlere diisen
en dnemli gérevdir.

Anahtar Kelimeler: Akut bébrek hasari, pediatrik yanik
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[P-157]
2018 Yili igerisinde Bagvuran Diyare + Hiis Olgularimizda Kisa Dénem Prognoz

Demet Tekcan, Hiilya Nalcacioglu, Ozlem Aydog
Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fak, Gocuk Nefroloji

Giris: Diyare + hemolitik tiremik sendrom (HUS) kisa dénemde hayati tehdit eden, uzun dénemde kronik bébrek hastaligina
neden olabilen non-immun hemolitik anemi, trombositopeni, bobrek yetmezligi ile karakterize bir hastaliktir.

Materyal-Metod: Klinigimize 2018 yili boyunca 11 hastaya HUS tanisi konmus olup, ishal iliskili HUS tanisi alan 9 olgunun (2 erkek,
7 kiz) dosyalari retrospektif incelenmistir.

Bulgular: 9 olgunun (yas; 8-139 ay, median 26 ay) 4’l nisan-temmuz aylarinda, 3’t eylul ayinda basvurdu. Anamneze gére
hastalarin ishal siiresi 2-7 giin (median 3) arasinda idi. Bagvuru GFR 3-35 ml/dk/1.73m2 (median 16) hesaplandi. Hastalardan 4’tine
oligoantiri nedeniyle periton diyalizi, birine hemodiyaliz uygulandi, ortalama diyalizde kalma stiresi 23,8 gtin idi (8-45 giin, median
13). Hastalarin sadece 2’sinde kompleman c3 diizeyi diisiiktii ve izlemde normale déndu. 3 olgunun gaytasindaEnteroaggregative
Escherichia Coli (EAEC) PCR +, 1 olguda verotoksin lireten Enterohemorajik Escherichia Coli PCR ve norovirus PCR + saptandi. Diger
olgularin gayta kiiltiir ve PCR negatifdi. Destek tedavisi ve diyaliz disinda 3 hastaya tdp ve bir hastaya eculizumab verildi,
taburculuk sonrasi bu tedavilere devam edilmedi.

Taburculuk sonrasi (izlem siiresi 5-11 ay, median 9 ay) diyaliz ihtiyaci olan hasta yoktu. Son poliklinik kontroliinde 7 hastanin GFR
normal, iki hastanin 38,8 ve 40 ml/dk/1.73m? idi. GFR normal olan 7 hastanin besi idrarda proteiniri (>0,2 mg/mg kreatinin) igin
enalapril tedavisi almakta idi.

Evre 3 KBH olarak izlenen iki hasta icin kotl prognostik faktdrler belirlenmek istendi, fakat istatistik yapmak icin hasta sayisi
yetersizdi. Fakat her iki olgunun da yiiksek basvuru hb ve hct (Basvuru hb 4,7-10,7g/dl, median 6,6) ve yliksek bagvuru CRP (iki
hastada da basvuru CRP >300 mg/L) degerlerine sahip olmasi dikkat ¢ekici idi. Bu durum basvuru agamasinda oligoantriye
ragmen hastalarda dehidratasyon ve enfeksiyon kliniginin 6n planda olmasina baglandi. Ayrica her iki hastada da,
ekokardiyografileri normal olmasina ragmen, baska nedenlerle agiklanamayan sebat eden tasikardi vardi, bir hasta bu nedenle
digitalize edildi.

Tartisma: Diyare+ HUS akut dénemde &liimciil komplikasyonlar ve uzun dénemde kalici bébrek hasarina neden olabilen bir
hastaliktir. Hastalarin dehidratasyon ve agir enfeksiyon klinigiile bagvurmasi k6tii prognoz géstergesi olabilir. Bu fakt&rlerin
incelenmesi i¢in daha biiyiik bir grup ile calismamizin tekrarlanmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: diyare + hiis
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[P-158]
Pediyatrik Renal Transplant Alicilarinda Hiperglisemi Sikhgi

Muhammet Dutucu', Mehtap Adar', Ayla Kacar', Tufan Kayim?, Burak Ozaltun?, Elif Comak', Mustafa Koyun', Mesut Parlak?, Sema
Akman'

'Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Antalya

*Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojii BD, Antalya

3Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi

GiRiS: Transplant alicilarinda hiperglisemi &nemli bir sorundur; insiilin direnci veya transplantasyon sonrasi yeni baslayan
diabetes mellitusa (NODAT) bagli olarak gelisebilir. Pediyatrik renal transplant alicilarinda hiperglisemi ve NODAT ile ilgili bilgiler
kisithdir. Bu galismada bébrek nakli yapilan ve izleminde kan sekeri yiiksekligi gelisen hastalarin klinik 6zeliklerinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yoéntem: Arastirmaya klinigimizde b&brek nakli yapilan ve izleminde kan sekeri yiiksekligi gelisen hastalar dahil edilmistir.
Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri, laboratuar bulgulari hastanede tibbi kayitlarindan geriye déniik olarak
degerlendirilmistir. Bébrek nakli 6ncesi diyabet dykiisii mevcut olanlar galisma disi birakilmistir. Kan sekeri yiiksekligi, aglik kan
sekerinin 126 mg/dl (izerinde veya OGTT 2.saat degerinin 200 mg/dI izerinde olmasi olarak kabul edilmistir. Kan sekeri yliksekligi
olup Homa IR degeri 2,5 lizerinde olanlar insiilin direnci olarak degerlendirilmistir. Kan sekeri yiiksekligi ile birlikte C-peptid ve
insdlin diisiklGgl ve ayrica otoantikor negatifligi olan olgular ise NODAT olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Klinigimizde bobrek nakli yapilan 435 hastadan 23’tinde (%5.3) izlemde kan sekeri yiiksekligi gelisti. 23 hastanin 13’u
(%56.5) kiz, ortalama izlem siiresi 36 ay (15-58 ay) idi. Hastalarin primer hastalik dagilimlari 5 (%21.7) olguda bilateral renal
hipoplazi-displazi, 4’tinde (%17.4) VUR, 4’inde (%17.4) nefronofitizis, 2’sinde (%8.7) FSGS, birer olguda ORPKD, nérojen mesane,
kronik glomertilonefrit ve Bardet-Biedel sendromu 1(%4.3), 4 (%17.4) olguda ise diger nedenler seklinde idi.

Hiperglisemi g6zlenen 23 hastanin 5’inin (%21.7) ailesinde diabetes mellitus dykiisti vardi. Post-transplant hiperglisemi 16 (%69.6)
hastada transplant sonrast ilk 3 ay i¢inde, bir olguda 3-6 ay arasinda, 3 (%13) olguda 6-12 ay arasinda, kalan 3 (%13) olguda ise 12 ay
sonrasinda saptanmistir.

Toplam 23 olgunun 27’inde (%91.3) insdlin direnci, 2’sinde (%8.7) ise pankreas hasart ile ilgili NODAT saptanmistir. Takipte 20
hastaya (%86.9) inslin baslanmus, 7 (%35) olgunun baslangictan bir yil sonra da insilin kullanmaya devam ettikleri gorilmistar.

Sonug: Pediyatrik renal transplant alicilarinda hiperglisemi siklikla insilin direnci ile iligkilidir, NODAT ise daha az siklikta
goriilmektedir. Pretransplant dénemde insulin direnci igin hastalar daha iyi degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Nodat, Renal transplant
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[P-159] }

Cocukluk Cagi Uriner Sistem Enfeksiyonu Sonrasi CAKUT Belirlemede Gériintiileme Yéntemlerinin
Karsilastiriimasi

Gizem Yildiz', Mehmet Pektan¢?, Meral Torun Bayram', Alper Soylu', Salih Kavukcu'
'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nefroloji BD, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari AD, izmir

Amag: : Cocukluk cagl tiriner sistem enfeksiyonlarinda, bobrek ve tiriner sistemin konjenital anomalilerini (CAKUT) belirlemede
goriintlileme yéntemlerinin 6nceligini belirlemek.

Olgular ve Yontem: Klinigimizde 0-18 yas arasi Uriner sistem enfeksiyonu tanisi ile izlenen ¢ocuklarin dosyalari retrospektif olarak
incelendi. Hastalarin triner sistem ultrasonografi (USG), voiding sistotireterografi (VCUG) ve Tc-99m dimerkaptosiiksinik asit
(DMSA) sintigrafi sonuglari CAKUT ve renal hasari belirlemedeki giileri iin degerlendirildi. Primer grade -1 vezikotireteral refli
(VUR) veya izole hidronefroz hafif, diger tim anormallikler ise siddetli CAKUT olarak tanimland.

Bulgular: Uriner sistem enfeksiyonu sonrasinda toplam 230 hastaya en az bir gériintiileme calismasi yapilmisti. Bu hastalarin 40
(%17,4)1 erkek ve 190 (%82,6)’t kiz idi. Ortalama tani yaslari 54.28+47.51 aydi. Tim hastalara USG yapilmis olup, bunlarin 60 (%26,1)
tanesi anormal idi. Hastalardan 127 (%55)’sine VCUG uygulanmis ve 58 (%45,6)'inde CAKUT belirlenmisti. 170 (%74) hastaya da
DMSA yapilmis ve bunlarinda 55 (%32,3) tanesi anormal idi. Toplamda 106 (% 46) hastada CAKUT tespit edildi (65'i agr).
DMSA+USG, VCUG+USG'den CAKUT'u saptamada daha yiiksek duyarlilik (sirast ile %95.2 ve %86.2) ve 6zgiilliige (sirasi ile %86.9 ve
%55.1) sahip oldugu belirlendi (Tablo 1).

Sonug: DMSA+USG, VCUG+USGC’ye gére IYE sonrasi CAKUT saptamada daha giivenilirdir. Bu nedenle IYE sonrasi gériintiilemede
CAKUT’u saptamada 6nceligin DMSA’ya verilmesi daha uygun olabilir.

Anahtar Kelimeler: iYE, CAKUT
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[P-160]
Trombotik Mikroanjiopati ve Makrofaj Aktivasyon Sendromu Birlikteligi Olan Nadir Bir Olgu

Mehtap Adar’, Ayla Kacar', Muhammet Dutucu', Bahar Akkaya?, Elif Comak', Mustafa Koyun', Sema Akman'
'Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, ANTALYA
*Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji BD, ANTALYA

GIRIS: Makrofaj aktivasyon sendromu, Jiivenil idiopatik Artritin iyi bilinen ve hayat: tehdit eden bir komplikasyonudur. Makrofaj
aktivasyon sendromu ile birlikte trombotik mikroanjiopati gelisen olgu nadir gériilmesi nedeni ile sunulmustur.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta ates ve dokiintl yakinmalariyla klinigimize getirildi. Hastanin bagvurudan 3 hafta 6nce piknik
sonrasi atesi baslamis; USYE tanusi ile antibiyotik tedavisi baslanmis, ates ve dékiintilerinin devam etmesi tizerine yerel
hastaneye yatiriimis. Dékiintilerinin antibiyotikle iliskili oldugu disiiniilerek prednizolon tedavisi verilmis, izleminde maliniteyi
ekarte etmek icin kemik iligi aspirasyonu yapilmis, normal olarak degerlendirilmis ve klinigi g6z éniinde bulundurularak Lyme
hastalig1 6n tanisiyla doksisiklin baslanarak taburcu edilmis. Atesinin devam etmesi (izerine klinigimize basvurdu. Fizik
muayenede ates 38.3C, tonsiller hiperemik, sol boyun posterolateralinde lenfadenopati ve hepatosplenomegali tesbit edildi.
Laboratuar incelemesinde beyaz kiire 19030/mm3, CRP 9.8 mg/dl, sedimentasyon 25 mm/saat, prokalsitonin 0.09ng/ml,
fibrinojen 590 mg/dl, LDH 790 U/, ferritin >16.500 ng/ml, trigliserid 264 mg/dl idi. Hasta ates etyolojisi arastiriimak lizere servise
yatirildi. Lomber ponksiyon ve kemik iligi aspirasyonu yapildi, patoloji saptanmadi. izleminde giin icinde 39 dereceye ¢ikan
ategsleri ve jeneralize kagintisiz makiiler dokintileri ve el bileginde artriti gelisti. Hasta Sistemik JIA ve Makrofaj Aktivasyon
Sendromu kabul edilerek 3 doz pulse steroid uygulandi, sonrasinda oral steroid tedavisine gegildi. Oral steroid tedavisi alirken
ferritin degeri 7562 ng/ml’e yiikselince MAS aktivasyonu diistiniilerek tekrar pulse steroid ve siklosporin tedavisi basland.
Siklosporin tedavisinin 2. giininde bobrek fonksiyon testlerinde bozulma (serum kreatinin 2,2 mg/dl), idrar ¢ikisinda azalma (0.4
cc/kg/saat) gelisti. Laboratuar tetkiklerinde anemi (hemoglobin 7,6 gr/dl), trombositopeni (30.000/mm3 ) periferik yaymada
hemolizle uyumlu sistozitler saptandi. Haptoglobin disiik (26 mg/d|, takip eden gunler icerisinde <7.5 mg/dl), LDH ytksek (2063
U/1) bulundu. Bébrek biopsisinde trombotik mikroanjiopati (TMA) ile uyumlu olarak “glomertillerde perihiler bélgede fibrinoid
nekroz ve kapiller looplarda fragmante eritrositler” gériildi. ADAMTS-13 aktivitesi %22,09 idi. Bu bulgular ile hasta sistemik JIA
izleminde gelisen MAS ve TMA olarak kabul edildi. Steroid tedavisine devam edildi, plazmaferez baslandi, Eculizumab tedavisi
verildi. izZlemde CMV pnémonisi gelisti ve tedavi edildi.Yatisinin 70. giiniinde hasta taburcu edildi. Taburcu sonrasi dénemde de
haftada iki kez plazmaferez uygulamasina devam edildi. Toplam 37 seans plazmaferez uygulandi. izleminin 7. ayinda olan
hastanin son poliklinik kontroliinde hemoglobin 12.1 gr/dl, beyaz kiire 6720/mm 3, trombosit 307000/mm 3, kreatinin: 0.70 mg/dl,
LDH 262 U/, ferritin 1049 ng/ml olarak bulundu.

Sonug: Makrofaj aktivasyon sendromus sistemik JIA’nin seyrek gortilen ancak potansiyel olarak fatal bir komplikasyonudur. Bu
hastalarda nadirde olsa trombotik mikroanjiopati ortaya gikabilecegi hatirda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Trombotik Mikroanjiopati, Makrofaj Aktivasyon Sendromu
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[P-161]
iki Yas Alt1 Uriner Sistem Tas Hastaligi Olan Cocuklarin Klinik Ve Laboratuvar Ozelliklerinin Arastiriimasi
Necla Unal', Aysun Caltik Yilmaz?, Asli Celebi Tayfur?, Bahar Biiyiikkaragsz®

'Saglik Bilimleri Universitesi, Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi, Kegiéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi B&lim, Ankara

Giris-Amag: Uriner sistem tas hastaligi cocukluk yas grubunda sikligi giderek artan ve iilkemizde endemik olarak goriilen 6nemli
bir klinik problemdir. Son yillarda iki yas alti goriilebilirligi dikkat gekici olarak artmistir. Cocukluk ¢agi tas hastaliginda eriskin
dénemden farkli olarak etiyolojik faktor siklikla saptanabilir. Altta yatan sebepler baslica metabolik bozukluklar, Griner sistem
anatomik bozukluklari ve tekrarlayan triner sistem enfeksiyonlari olabilecegi gibi bazi olgularda altta yatan sebep
gosterilemeyebilir.

Bu tez calismasinin amac; Saglik Bilimleri Universitesi, Kecidren Egitim ve Arastirma Hastanesi’nde Ocak 2013-Subat 2017 tarihleri
arasinda Cocuk Nefroloji polikliniginde 2 yas altinda trolitiyazis tanisi alan hastalarin klinik 6zelliklerini, etiyolojik faktérlerini,
laboratuvar verilerini, radyolojik bulgularini ve tedavilerini retrospektif olarak incelemek ve 2 yas altinda gériilen tag hastaligina
dikkat cekmektir.

Gereg-Yontem: Hastanemiz Cocuk Nefroloji polikliniginde Ocak 2013-Subat 2017 tarihleri arasinda Urolitiyazis tanisi alan, izlem
siiresi 6 ay ve daha Ustii olan, metabolik ve {irolojik agidan tam degerlendirilmis olgular alinmistir. Olgularin tamami tani aninda iki
yas altindadir. Hastalarin bilgileri poliklinik dosyalari ve hastanemiz bilgisayar veri tabanindan retrospektif olarak kaydedilmistir.
istatistiksel analizler icin baglica IBM SPSS Statistics 24 programi kullaniimistir.

Bulgular: Calismamiza dahil edilen 60 drolitiyazisli hastanin %61,7’si erkek, %38,3’u kizdir. Ortalama tani yasi 8,5 aydir veortalama
izlem siiresi 28,9 aydir. Preterm doganlarin orani %13,3’dlr. Hastalarin %68,3’linlin soyge¢misinde tas hastaligi 6ykiisii mevcuttur.
Hastalarin %10’unda Griner sistem anomalisi, %40’inda dehidratasyon dyksii mevcuttur. En sik basvuru yakinmasi huzursuzluk, en
sik laboratuvar bulgusu mikroskobik hematiiri olarak kaydedilmistir. Taslar ¢ogunlukla her iki bébrekte (%45) olup, sol bobrek alt
polde yerlesim orani yiiksektir. En sik saptanan komplikasyon olarak idrar yolu enfeksiyonu, ve en sik tiriner sistem anomalisi
olarak tireteropelvik darlik tespit edildi. Hastalarin %63,3’linde tas spontan olarak diismdistiir. Rekiirrens orani %15 olarak
belirlenmistir. Tas analizinde ise en ¢ok kalsiyum oksalat tasi saptanmistir.

Sonug: iki yas altinda tag hastaliginin giiniimiizde nadir bir hastalik olmadig), risk gruplarinin belirlenerek olgularin dikkatle takip
edilmesi ve 6nlem alinmasi gerekmektedir. Tas hastaligi tespit edilen tiim hastalarda anatomik ve metabolik degerlendirme
mutlaka yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Urolitiyazis, infant
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[P-162]
Cocukluk Déneminde 'Nut Cracker (Findik Kiran) Sendromu Tanisi Alan Hastalarin Klinik Ve Laboratuvar
Ozelliklerinin incelenmesi

Edibe Gézde Basaran', Aysun Caltik Yilmaz?, Asli Celebi Tayfur?, Bahar Biiyiikkaragsz®
'Saglik Bilimleri Universitesi, Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
*Saglik Bilimleri Universitesi, Kegiéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi B&lim, Ankara

Giris-Amag: Nutcracker Sendromu (NCS) sol renal venin (SRV) seyri sirasinda basi sonucu daralma ve buna bagli klinik
semptomlarin gérildigi bir sendromdur. Baslica izole proteiniiri ve/veya hematiiri nedeniyle izlenen hastalarda ayirici tanida
dustiniilmesi gerekir. Hastalarda morbiditenin azaltiimasi ve gereksiz tetkiklerden kaginiimasi i¢in zamaninda tani konulmasi
6nem tagimaktadir.

Gerec-Yéntem: Saglik Bilimleri Universitesi Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Polikligi’nde Ocak 2011- Ekim
2017 tarihleri arasinda NCS tanisi alan 0-18 yas arali§indaki hastalarin demografik verileri, tibbi anamnezleri, klinik bulgulari,
laboratuvar verileri, renal doppler ultrasonografi (DUS), manyetik rezonans anjiografi (MRA) ve bilgisayarl tomografik anjiografi
(BTA) gibi ydntemlerle elde edilen radyoloji verileri retrospektif olarak incelenmistir. istatistiksel analiz icin IBM SPSS Statistics 24
programindan yararlanilmistir.

Bulgular: Retrospektif 6zellik gésteren calismamiza; NCS tanist alan toplam 29 hasta alinmistir. Hastalarin 10’u (%34.5) erkek, 19’u
(% 65.5) ise kizdir. Yag dagilimi 4 ile 16 arasinda degismekle birlikte ortalama yas 10.8+3.2’dir. Hastalarin viicut kitle indeksleri (VKi)
12.2 kg/m2 ile 25.1 kg/m2 arasinda degismekte olup ortalamasi 15.8 kg/m2’dir. Yasa gore boy uzunluklari kilo dagiimina gére daha
6nde olmakla birlikte 21 hastanin (%72.4) malnutrisyon ile tanimlanabilecek sinirda oldugu gérilmustdr.

Hastalarin 15%i (%51,7) asemptomatiktir. Hastalari NCS tanisina gotiiren en sik bulgu sirasiyla; %31 (n: 9) olguda izole proteintiri,
%24.2 (n: 7) olguda sol yan agrisi, %20.7 (n: 6) olguda mikroskopik hemattiri ve proteintiri, %13.8 (n: 4) olguda makroskopik
hematdiri ve %10,3 (n: 3) olguda da izole mikroskopik hematiiri saptanmistir. Hastalarin DUS verilerine gére SRV hilum ¢apinin,
aorta-mezenterik ¢capa orani 1.4 ile 7.7 birim? arasinda degismekte ve ortalamasi 5.0+1,5, aorta-mezenterik bélgedeki hizin
hilumdaki hiza orani ise 1.0 ile 10.0 birim? arasinda degismekte ve ortalamasi 4.0+2.1birim’dir. AMA(kisaltma nerede gosterildi?)
degeriise 9.0°ile 49.0° arasinda degismekle birlikte ortalamasi 29.8+8,5%dir.

Hastalarin semptom durumlari,boy, viicut agirlhig, VKi degerleri, proteiniiri ve hematiiri bulgulart ile DUS verileri arasindaki iligki
incelenmis ancak istatistiksel olarak anlamli bulgu saptanmamustir.

Sonug: NCS izole proteiniiri, sol yan agrisi ve/veya hematiiri bulgusu gésteren ¢ocuklarda ayirici tanida akilda tutulmasi gereken
6nemli bir sendromdur. Hakkinda bilginin artmasi ve yayginlastiriimasi gézden kagirilma ihtimalini azaltarak dogru taninmasini
saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, Nut-cracker
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[P-163]
Polikistik B6brek Hastaliginin Molekiiler Tanisinda Yeni Nesil Dizileme Yénteminin Uygulanmasi Ve
Genotip-Fenotip iliskisi

Afig Berdeli, Ozgiir Senol, Nihan Atalay, Merve Atan, Demet Ozkan

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Molekiiler Tip Laboratuvari

GiRiS: Cocuklarda kistik bébrek hastalig, genetik bozukluklar ile ortaya cikabilecek otozomal resesif ve otozomal dominant
polikistik bébrek hastalig, genetik sendromlarla iligkili glomerdiler kortikal kistler ve yine genetik sendromlarla iligkili olan tiibiiler
dilatasyon kistlerini igerir. Bu kalitsal hastaliklarin ¢ogu siliyer fonksiyonundaki bozukluklardan kaynaklanmaktadir. Polikistik
bébrek hastaligi da siliyopatilerin en 6nemli alt gruplarindandir. Bu ¢alismada renal polikistik hastaliklarin molekiiler tanisinda
PKD1, PKD2 ve PKHD1 genlerinin yeni nesil dizileme y&ntemi ile analiz edilerek hastalarda genotip-fenotip iliskisinin arastirilmasi
amaglanmistir.

Materyal-Metod: Calismamiza gocuk ve eriskin yas gruplarinda toplam 190 hasta alinmistir. Hastalarin her birinden yeni nesil
dizilemede calisiimak tizere genomik DNA elde edilmistir. Polikistik bébrek hastaligi icin hedef gen paneli PKD1, PKD2, PKHD1
genlerinden olusturulmustur. Yeni nesil DNA dizileme ile elde edilen DNA varyantlari biyoinformatik veri tabanlarina gére
(PolyPhen2, Mutation Taster, Mutalyzer, SIFT, Grantham) patojenitesi saptanmis ve siniflandirilmistir.

Bulgular: Yeni nesil DNA dizileme ile elde edilen sonuglara gére 190 hastada toplam 481 DNA varyanti elde edilmistir. Bunlardan
52’si duistik kalitede, 169’u intronik, translasyonu olmayan bélge ve 83’ de anlamsiz mutasyon oldugundan genotip-fenotip
degerlendirmesine alinmamistir. Saptanan mutasyonlardan 134’ti missense, 18’i nonsense 25’i de cerceve indel mutasyonu olarak
degerlendirilmistir. Gen panelinde yer alan PKD2 geninde toplam 12 DNA varyantinin 6’si bu ¢alismada saptanan yeni
mutasyonlardir. Toplam saptanan mutasyonlardan 3’ veri tabanina gére benign; 1’i olasi patojen ve 2’si patojendir. PKD1 geninde
saptanan toplam 8o DNA varyantindan 16’si bu calismada saptanan yeni mutasyondur. Toplam saptanan DNA varyantlarindan ise
21’i benign; 8’i olasi patojen ve 35’i de patojen olarak saptanmistir. PKHD1 geninde saptanan toplam 64 DNA varyantindan 13’0
yeni, 24’ benign, 6’si olasi patojen, 20’si de patojen olarak siniflandiriimistir.

Sonug: Yeni nesil dizilime yontemi kistik bébrek hastaliklarinda erken tani koymada, prenatal yaklasimda ve asemptomatik aile
bireylerinin saptanmasinda klasik sanger DNA dizilemeye gére daha giivenilir, daha ekonomik ve daha hizlidir.

Anahtar Kelimeler: polikistik bobrek hastaligy, yeni nesil dizileme
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Hematiiri Ayirici Tanisinda Kollajen Genlerinin Yeni Nesil Dizileme Panel Yontem Analiz Sonuclari

Afig Berdeli, Ozgiir Senol, Merve Arya, Nihan Atalay, Demet Ozkan, Ceren Yasar

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Molekiiler Tip Laboratuvari

GiRiS: Hematiiri, cocuklarda sik gériilen glomeriil bazal membranin (GBM) yapisal ve fonksiyonel bozuklugudur. Genelde GBM
kompenenti olan kollajen molekiiltindeki bozukluklarla iliskilidir. Familyal benign hematiiri (FBH) siklikla aileseldir, ailede
hemattiiri 6ykdiisii vakalarin ylizde 30 ila 50'sinde gordiliir. Benign ailesel hematiiri olarak adlandirilan vakalarin gogu ince glomiirel
bazal membran hastalig (iGBM) olarak gériilmektedir. Tip IV kollajen genlerinden COL4A3 ve COL4A4 genlerinde ¢ok farkl
heterozigot mutasyonlar IGBM'li hastalarda tanimlanmistir, ancak bu mutasyonlar tiim ailelerde mevcut degildir. Cogunlukla
hematiiri ve COL4A3 | COL4A4 mutasyonlart ile iligkili IGBM, otozomal dominant Alport Sendromu olarak kabul edilmekte ve
kollajen IV genindeki mutasyon saptanmayan hastalarda "ince glomeriiler bazal membranli hematiiri" terimi de kullaniimaktadir.
X'e bagl Alport sendromu, glomeriil bazal membranin tip IV kollajen protein ailesindeki (a5 zincirinde) mutasyonlar sonucu
ortaya ¢ikar ve bu grubun en sik rastlananidir. Genetik olarak heterojen 6zellik tasir; X’e bagli resesif, otozomal resesif veya
otozomal dominant kalitim gosterebilir. Bu galismada hematdiri ayirici tanisinda kollajen genlerinin yeni nesil dizileme yéntem
panel analiz sonuglari degerlendirilmistir.

MATERYAL -Metod: Calismamiza 130 hasta alinmistir. Calismamiza alinan tim hastalardan genomik DNA elde edilmistir. Yeni
nesil dizileme gen panelinde kollajen genlerinden COL4A3, COL4A4, COL4A5 panelde yer almistir. Olusturulan gen paneli yeni
nesil dizileme yéntemiyle calisiimistir. Yeni nesil DNA dizileme ile elde edilen DNA varyantlari biyoinformatik veri tabanlarina gére
(PolyPhen2, Mutation Taster, Mutalyzer, SIFT, Grantham) patojenitesi saptanmis ve siniflandirilmistir.

Bulgular: Calismaya alinan hastalarin gen panel sonuglari degerlendirildiginde 130 hastada toplam 249 DNA varyanti saptanmuistir.
Bu DNA varyantlardan 60’ diisiik kalite, 112’si intronik, translasyonu yapilmayan veya down-up stream bélgeleri oldugundan, 17’si
sinonim (anlamsiz) mutasyon oldugundan bu varyantlar degerlendirmeye alinmamistir. Saptanan mutasyonlardan 50’si missense
mutasyon, 5’i nonsense mutasyon ve 5’i de cerceve kaymasi indel mutasyonudur. COL4A3 geninde toplam 27 mutasyon
saptanmistir. Bunlardan 5’i (p.Trp1578Arg, p.Arg1182_Gly1183insGly, p.Gly392Glu, p.Gly730Arg, p.Gly1331Glu) bu calismada
saptanan yeni mutasyonlardir. COL4A3 genindeki 27 DNA varyantindan 11’i biyoinformatik veri tabanlarina gére benign; 2’si olasi
patojen; 9’u da patojen olarak siniflandirilmistir. COL4A4 geninde toplam 22 DNA varyantindan 3t (p.Gly1008Val, p.Gly1439Ser,
p.Trp1542Ter) bu calismada saptanan yeni mutasyondur. Bu gendeki DNA varyantlarindan 7’si benign, 1’i olasi patojen ve 11’i de
patojen olarak siniflandiriimistir. COL4As5 geninde ise 12 varyanttan 1’i (p.Gly189Asp) bu ¢alismada saptanan yeni mutasyon;
toplam saptanan varyanttan 3’t benign, 8’i de biyoinformatik veri tabanina gére patojendir.

Sonug: ince glomerdiler bazal membran ile farkli kalitilan Alport Sendromu ayirici tanisinda yeni nesil dizileme, klasik sanger DNA
dizilemeye gore tani koymada dogruluk orani yiiksek, hastalikla ilgili birden fazla geni ayni anda analiz ettiginden zaman ve
maliyet agisindan daha ekonomiktir.

Anahtar Kelimeler: hematri, kollajen
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Cocuklarda Konjenital Bébrek Ve Uriner Kanal Anomalisi (CAKUT); Tek Merkez Deneyimi

Atilla Gemici', Bahriye Atmis', Raziye Ergiin®
'Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Klinigi
*Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, ocuk Urolojisi Klinigi

Giris ve Amag: Cocuk ve ergenlerde sik goriilen endokrin hastaliklarin tanisi, dinamik endokrin testlerin (bliyiime hormonu uyari
testleri, bliylime hormonu baskilama testleri, adrenal bez ile ilgili uyari ve baskilama testleri, ergenlik hormonlari ile ilgili uyar
testleri, oral glukoz tolerans testi) uygulanmasi ile konulmaktadir. Bu testler yapilirken bir takim yan etki ve sorunlar
yasanabilmektedir. Bu arastirma, ¢ocuk endokrinoloji tinitesine basvuran hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri, yapilan
dinamik testler ve test sirasinda yasanan sorunlarin degerlendiriimesi ve saglik profesyonellerinin testleri uygularken dikkat
etmesi gereken durumlarin belirlenmesi amaciyla yapilmustir.

Materyal-Metod: Retrospektif tanimlayici nitelikte olan arastirma Ocak 2018-Ocak 2019 tarihleri arasinda istanbul Universitesi,
istanbul Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Unitesi’nde izlenen 1114 hastanin verilerinin giinliik hasta kayit formlarindan
toplanmasiyla yiritilmistir. Arastirmada ¢ocuk hastalarin yas, cinsiyet, tani ve yapilan endokrin testler ile bu testlerin yan
etkileri degerlendirilmistir. Elde edilen veriler, sayi ve ylizdelik, ortalama ile Kruskall-Wallis ve Ki- kare testleri kullanilarak analiz
edilmistir.

Bulgular: L. Dopa testi uygulanan hastalarin (n=138) %62’si (n=86) erkek ve tamami 6-12 yas araliginda olup; hastalarin %8’inde
(n=11) uyuma, %52’sinde (n=72) i¢ sikintisi, %7’sinde (n=10) bas agrisi, ¥89’unda (n=123) mide bulantisi, %32’sinde (n=44) 6glrme,
%88’inde (n=121) kusma, %26¢sinda (n=42) karin agrisi ve %67’sinde (n=92) terleme yan etkileri gérilmustir. Klonidin testi
uygulanan hastalarin (n=164) %57’si (n=94) erkek ve tamami 6-12 yas araliginda olup; hastalarin %25’inde (n=41) susuzluk hissi,
%93’tinde (n=128) uyuma, %90’inda (n=148) solukluk, %8’inde (n=13) bayilma hissi, %57’sinde (n=93) hipotansiyon, %12’sinde (n=20)
uyuklama, %13’tinde (n=21) yorgunluk, %10’unda (n=17) huzursuzluk, %9’unda (n=14) endise, %52’sinde (n=72) bradikardi ve
%23’tinde (n=37) terleme yan etkileri gorilmustir. Glukagon uyarili BH testi uygulanan hastalarin (n=8) %75’i (n=6) erkek ve
tamami 6-12 yas araliginda olup; hastalarin %88’inde (n=7) susuzluk hissi, i¢ sikintisi, endise ve 6lim korkusu, %50’sinde (n=4) mide
bulantisi ve carpinti, 238’inde (n=3) kusma, tamaminda bayilma hissi, %63’tinde (n=5) terleme gérilmistir. OGTT uygulanan
hastalarin (n=483) %51’i (n=246) kiz ve 12 yas ve tizerinde olup; hastalarin %20’sinde (n=98) susuzluk hissi, %11’inde (n=53) 6glrme,
%15’inde (n=74) uyuklama, %12’sinde (n=60) titreme, %15’inde (n=74) bayginlik yan etkileri goriilmustiir. GnRH testi uygulanan
hastalarin (n=80) %84’ (n=67) kiz ve tamami 6-12 yas araliginda olup; hastalarin %6’sinda (n=5) susuzluk hissi, %5’inde (n=4)
huzursuzluk gériilmistir. Leuprolide asetat testi uygulanan hastalarin (n=101) %83’ (n=84) kiz ve tamami 6-12 yas araliginda
olup; hastalarin %3’Gnde (n=3) duygudurum degisikligi, %18’inde (n=18) huzursuzluk, %4’tinde (n=4) endise, %5’inde (n=5) alt
ektremitelerde kasilma ve %6’sinda (n=6) 6ltim korkusu gérilmusttir. Disiik Doz ACTH testi uygulanan hastalarin (n=123) %54’t
(n=66) erkek ve tamami 12 yas ve lzerinde olup; hastalarin %15’inde (n=19) deride kizarma, %16’sinda (n=20) huzursuzluk ve
%4’linde (n=5) gorulmistdr. Standart ACTH testi uygulanan hastalarin (n=70), %67’si (n=47) kiz ve tamami 6-12 yas araliginda olup;
hastalarin %3’tinde (n=3) mide bulantisi ve %14’tinde (n=10) huzursuzluk yan etkileri goriilmustir. ITT uygulanan hastalarin (n=27)
%52’si (n=14) erkek ve tamami 12 yas ve tizerindedir. Hastalarin %11'inde (n=3) testin 20. dakikasinda kan sekeri 50 mg/dl altina
inmistir. Bu hastalarda ciddi hipoglisemi belirtileri ortaya ¢ikmasi nedeniyle test iptal edilmistir. Mix Meal testi uygulanan 10-15 yas
araligindaki hastalarin (n=6) %67 ‘si kizdir. Testin hastalar Gzerinde herhangi bir yan etkisine rastlanmamustir. Yan etkilerin
sonlanmasi siiresi L.Dopa, Clonidin, ITT, Glukagon BH, Leuprolide asetat, GnRH, disiik doz ACTH, standart doz ACTH testi ve
OGTT igin sirasiyla ortalama 70£11, 68%11, 40+14 ve 11723, 86%7, 60%18, 4014, 65%12 ve 6819 dakikadir.

Sonug: Endokrin testlerin uygulandigr hastalarda siklikla susuzluk hissi, mide bulantisi, terleme, huzursuzluk ve endise gibi yan
etkiler ortaya ¢ikmistir. Duygu durum degisikligi en az goriilen yan etki olmustur. ITT testinde ciddi hipoglisemi belirtileri ortaya
cikmustir. Cocuk Endokrinoloji Unitesi'nde yapilan endokrin testlerin yan etkilerinin bilinmesi, saglik ekibi tiyelerine 8ngérii
kazandirmasi ve hastalari bilgilendirme agisindan olduk¢a 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: yan etki, cocuk endokrin, dinamik testler, tanisal testler
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Hiperpotasemi ile Basvuran Olguda Gordon Sendromu

Tiilin Gling6r, Fehime Kara Eroglu, Evra Celikkaya, Evrim Kargin Cakici, Fatma Yazilitas, Gokge Giir, Deniz Karakaya, Eda Didem

Stikidr, Mehmet Biilbdil
Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji B&lim(i, Ankara

GIiRIS: Gordon sendromu, ¢ocukluk caginda ortaya ¢ikan nadir otozomal dominant bir hastaliktir. Mendelyan kalitimli bu hastaliga
“with no lysine kinase” (WNK) 1 ve WNK4 genindeki mutasyonlar neden olur. Hipertansiyon, hiperkalemik hiperkloremik
metabolik asidoz, diisiik renin ve genellikle normal aldosteron seviyeleri ile karakterizedir. Bu hastalar tiyazid diiiretiklerine
dramatik yanit verir. Bu vaka sunumu ile hiperpotasemi ile basvuran ve izlemde Gordon sendromu tanisi koydugumuz 14 aylik bir
kiz cocugu sunulmaktadir. Hastamiz hidroklorotiyazid tedavisinden belirgin fayda gérmidis ve hiperpotasemisi diizelmistir.

OLGU: 14 aylik kiz hasta klinigimize yaklasik 1 yil nce saptanan hiperpotasemi nedeniyle basvurdu. Anne ile baba arasinda
akrabalik olmayan hastanin prenatal, natal ve postnatal éykiisiinde 6nemli bir 6zellik yoktu. Soyge¢cmisinden babanin da
hipertansiyon nedeniyle dis merkezde takipli oldugu ve bir ddnem babada da hiperkalemi saptandigi 6grenildi. Fizik
muayenesinde kan basinci yiiksek (sistolik kan basinci: 99 persentilde) ve antropometrik 6l¢timleri normaldi. Biyokimyasal
incelemede hiperkalemi (K: 7,08 mEq/L) saptand, diger elektrolitleri ve bébrek fonksiyon testleri normaldi. Kan gazinda hafif
metabolik asidozu (pH: 7.32, HCO3: 18 mmol/L) vardi.;idrar tetkiki normaldi, idrar elektolitlerinde transtiibiiler potasyum
gradienti diistik (%2) saptandi. Plazma ve idrar osmolalitesi normaldi. Serum renin dtizeyi diistiktti (0,7 ng/ml/h [1.7-11.2]. Hastaya
antipotasyum ve bikarbonat basland:. Uriner ultrasonografi, elektrokardiyogram ve ekokardiyografi normaldi. Hastada otozomal
dominant gegis paterni, hiperkalemi, hiporeninemi, hafif metabolik asidoz bulgulariyla Gordon sendromu tanisi olabilecegi
dustiniildii. Hacettepe Universitesi Nefrogenetik laboratuvarinda tiibiiler panel (WNK4 geninin dahil oldugu) ¢alisildi, mutasyon
saptanmadi. Hastaya 1x25 mg hidroklorotiyazid baslandi. Hasta bu tedaviden belirgin yarar gérdi, antipotasyum ve bikarbonat
destekleri kesildi. WNK1, KLHL3, CUL3 gen mutasyonlari icin kan rnegi génderildi. izlemde hiperpotasemisi diizelen hasta halen
klinigimizde takip edilmektedir.

TARTISMA: Gordon sendromu izole hiperpotasemi ayirici tanisinda yer alan nadir gériilen bir hastaliktir. Bu hastalik ilerleyen
dénemde hipertansiyon ve kontrolsiiz metabolik asidoz ile sonuglanabilir, oysa hastalar hidroklorotiyazid tedavisinden belirgin
yarar gérmektedir. Bu nedenle ailesel gegisli bu hastaligin erken tanisi gok dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: gordon sendromu, hiperpotasemi
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Renal Tutulumdan Sonra Cilt Tutulumu Gelisen Atipik Baslangicli Henoch-Schonlein Purpurasi (HSP)
Olgusu

Emine Ozlem Cam Delebe', Zeynep Nagehan Yiiriik Yildinm', Ozge Kaba?, Selda Hancerli Tériin’, Zerrin Onal*, Yasemin OzIiik?, Isin

Kiligaslan®, Ozde Nisa Tiirkkan', Alev Yilmaz', Ahmet Nayir'
‘istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi BD,istanbul

*istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon BD,istanbul

Sistanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji AD,istanbul

4istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD,istanbul

Giris: Henoch-Schénlein purpurast (HSP), cocukluk ¢aginin en sik gériilen vaskdilitidir. Cilt bulgusu ile taninir. Nadir olarak HSP’li
hastalar bu klasik klinik tablo diginda atipik prezentasyonlar ile de basvurabilmektedirler. ishal, dehidratasyon ve sepsis tablosu
ile basvuran, proteiniri, makroskopik hematdiri sonrasi renal biyopsi ile HSP nefriti tanisi almis olan, renal tutulumundan sonra cilt
dokiintiisi ortaya gikan bir olgumuz sunulmustur.

Olgu: Onalti yasinda erkek hasta; iki haftadir devam eden kusma, ishal ve agirlik kaybetme sikayeti ile hastaneye bagvurmus. Akut
faz reaktanlarinda yiikseklik, notrofilik I16kositoz ve hiponatremi saptanmis. Rota antijeni pozitif bulunmus. Enfeksiy6z
enterokolit distiniiliip tedavi diizenlenmis. Sikayetleri gerilemeyince hastanemize basvuran hasta diigkiin gériinimlu idi. Fizik
bakisinda hipotansiyon, ates, tasikardi, dehidratasyon ve batinda hassasiyet saptandi. Laboratuvarinda nétrofilik I6kositoz, akut
faz reaktani yiiksekligi, serum albiimin diistikligii (2.4 gr/dl) ve periferik yaymasinda toksik graniilasyonu vardi. idrar tetkikinde
proteiniiri saptanmadi. Akut batin siiphesiyle yapilan batin tomografisinde terminal ileumda inflamatuvar kalinlasma mevcuttu.
Yatisinin dérdiincii giinlinde melena gelisti. Endoskopide bulbit, inflamatuar gastropati, kolonoskopide terminal ileumda
lenfonoddiler hiperplazi saptand. inflamatuar barsak hastaligs siiphesi ile 6zel diyet tedavisi baglandi. Yatiginin ikinci haftasinda
pretibial ve bifiissiir 6dem gelisti. Cay rengi idrar sikayeti oldu. idrar tetkikinde proteiniiri ortaya cikti. idrar protein/kreatinin orani
4.2 idi ve izleminde 15-20 gibi daha yiiksek diizeylere ulasti. C3 ve C4 normaldi. Renal biyopsi yapildi. Biyopsi sonucunda seliler
kresentler iceren eksiidatif proliferatif glomerilonefrit saptandi. immun floresan incelemesinde IgA 3(+) idi. Biyopsiden bir giin
sonra el ve ayak bileklerinde palpabl purpuralari gelisti. Hastanin biyopsi sonucu cilt tutulumu da olunca HSP nefriti ile uyumlu
olarak degerlendirildi. Tedavide bes seans plazmaferez yapildi, tic doz pulse prednizolon verildi ve oral 1 mg/kg gilin prednizolon
ile tedavisine devam edildi. Poliklinik izlemlerinde 3+ proteintirisi devam eden hastanin tedavisine mikofenolat mofetil (MMF)
eklendi. Hastanin poliklinik izlemi devam etmektedir.

Sonug: HSP hastalarinda cilt tutulumu orani %100 diir. HSP tanisi dékiinti ortaya ¢ikmadan konulamamaktadir. Karin agrisi sonrasi
dokiintl ortaya ¢ikabilmektedir. Bu olgumuzda ilging olarak renal tutulum sonrasi HSP ile uyumlu dékiinti ortaya ¢ikmis ve
biyopsi ile HSP nefriti tanisi almistir. Bu vaka bize HSP’de cilt tutulumunun, renal bulgular sonrasi ortaya gikabilecegi
distindirmustdr.

Anahtar Kelimeler: Atipik baslangic, HSP nefriti
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Masif Hematiirinin Nadir Bir Nedeni: Fungal Apse iliskili Renal Arter Erozyonu

Mihriban inéz{', inci Yaman Bajin®, Zehra Aydin', Ozlem Yiiksel Aksoy', Altan Giines’, Hiisniye Nese Yaral?, Umut Selda Bayrakg!'
'Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji EAH, Cocuk Nefroloji Bélimii, ANKARA

*Ankara Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji EAH, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bélimii, ANKARA

3Ankara Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji EAH, Cocuk Radyoloji Béltimi, ANKARA

Giris: Bobrek apseleri cocukluk ¢aginda oldukga nadirdir. En sik gram negatif alt Griner sistem enfeksiyonlarinin yukari yayilimrile
gelisir. Konjenital Griner sistem anomalileri, polikistik bobrek hastaligi, bobrek tasi, kronik hastalik varligi ve bagisikligin
baskilandigi durumlar bébrek apsesi icin yatkinlik olusturur. Renal apselerin tedavisinde intravenéz antibiyotik, perkiitan veya
agik cerrahi drenaj yontemleri kullanilir. Hayati tehdit eden bazi vakalarda nefrektomi gerekebilir. B6brek apsesine ikincil gelisen
arteriyel hasarlanma sonucu ortaya ¢ikan masif hematiiri ile izledigimiz akut lenfoblastik I6semi (ALL) tanili bir vaka anlatilacaktir.

Vaka: indiiksiyon tedavisi sirasinda devam eden yiiksek ates ve akut faz reaktan yiiksekligi nedeni ile genis spektrumlu antibiyotik
ve amfoterisin B almakta olan ALL tanili 2 yasinda kiz hastaya kan kiiltliriinde Candida tropicalis tiremesi olmasi nedeniyle
amfoterisin B tedavisi kesilerek, flukanozol ve kaspofungin tedavileri baslandi. Abdominal ultrasonografide dalak ve bébrek
parankiminde ¢ok sayida nodidiler lezyonlar oldugu gériildii. Takibinde makroskopik hematiiri gelisen hastanin bébrek fonksiyon
testleri, trombosit sayisi, koagiilasyon parametreleri normaldi. Tam idrar tetkikinde bol eritrosit, 1 + proteiniri oldugu goértldd.
idrar adenovirus ve BK viriis PCR testleri negatifti. Tekrarlanan triner ultrasonografide bilateral renal apseler saptandi.
Abdominal MR gériintiilemede dalakta ve her iki bobrekte, en biy(igii yaklasik 2x3 cm ¢apinda, ¢ok sayida apse izlendi. Ayrica sol
bobrekte hemorajiye bagli sinyal degisikligi gorildi (Resim 1,2). Sistoskopik incelemede Ureter sol orifis agzindan hemattirik idrar
akisi oldugu goriildi. Hastaya mesane sondasi takilarak SF ile yikama yapildi. Giinde 3-4 linite eritrosit transfiizyon ihtiyaci olan
hastaya aktif kanama odagini tespit amaciyla yapilan BT anjiografide sol bébrekte hemorajiye bagli dansite artist izlendi (Resim
3). Masif hematiirinin renal apsenin hasarlandirdig bir renal arter dalindan kaynaklandigi diisiiniildii. Girisimsel radyoloji
béliimiince kesin tani ve tedavi amaciyla uygulanan konvansiyonel anjiografi isleminde kanayan renal arter dali tespit edilip
embolizasyon islemi yapilarak kanama kontrol altina alindi (Resim 4). Antifungal tedaviye devam edilen hastanin kontrol
ultrasonografik incelemesinde renal apse ve bobrekteki nodiiler lezyonlarin kayboldugu gériildii. Hasta uzun siiren ates,
notropeni, fungal sepsis ve genis spektrumlu antibiyotik kullanimi neticesinde gelisen gram negatif sepsis nedeniyle kaybedildi.

Tartisma: Candida tropicalis fungemisi yiiksek mortalite ile sonuglanmaktadir. Candida tiirlerinin vaskiiler endotele adezyon ve
penetrasyon 6zellikleri sayesinde hematojen yayilm gosterebildikleri ve metastatik lezyonlar olusturabildikleri bilinmektedir.
Candida tropikalis enfeksiyonlarina bagli renal apse gelisen hastalar bildirilmistir, fakat literatiirde fungal renal apse invazyonuna
bagli renal arterlerde hasarlanma ve buna bagl hematiiri vakast ile karsilagilmamuistir.

Sonug: Bu vaka ile masif hemattdiri ve renal apse varliginda renal arter hasarinin tespiti ve tedavisi acisindan hizla konvansiyonel
anjiografi islemi yapilmasinin hayat kurtarici olabildigi vurgulanmak istenmistir.

Anahtar Kelimeler: Hemattiri, renal abse
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[P-169]
infantil Nefrotik Sendrom Tanil Bir Olgu Sunumu

Gokeen Erfidan’, Eren Soyaltin', Belde Kasap Demir?, Secil Arslansoyu Camlar’, Fatma Mutlubas', Emel Tekin®, Demet Alaygut'
'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

3Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji Klinigi, izmir

Giris: Hayatin ilk bir yili icinde gériilen nefrotik sendrom (NS) tablosu iki grupta incelenir; ilk 3 ayda basladiginda Konjenital NS; 4.-
12. aylan arasinda infantil NS (INS) olarak adlandirilir. Klinigimize anazarka tarzinda 8dem ile bagvurarak INS tanisi ile takip edilen
bir olgu, nadir gériilmesi nedeniyle sunuldu.

Olgu: 7 aylik erkek hasta gézlerinde, bacaklarinda sislik ve kilo artisi icin bagvurdu. Hastanin 6z-soygegmisinde 6zellik yoktu.
Akraba evliligi yoktu. Fizik muayenesinde agirligi 8200 gr (-0,21 SD), boyu 66 cm (-1,18 SD), bas ¢evresi 44 cm (-0,34 SD) 6lguldu.
Kalp tepe atimi 120/dk, kan basinci 86/52 mmHg idi. Hastanin her iki akcigerinde solunum sesleri olagandi ve takipnesi yoktu.
Bilateral bufissur 6dem, pretibial 2+ 6dem saptandi. Batini hafif distanddi idi. Batinda hassasiyet, defans ve organomegali
gorilmedi. Laboratuvar tetkiklerinde; serum albumin:o,9 g/dL, tire:35 mg/dl, kreatinin:o,5 mg/d|, trigliserid:344 mg/dl; idrar
analizinde dansitesi 1030, ph 6, protein (+++) saptandi. Hasta INS tanis ile servise yatirildi. Gunlik tarti, idrar ¢ikisi, batin cevresi,
6dem muayenesi, kan basinci takibine alindi. Hastanin ihtiyacina gére albumin replasmani 1 gr/kg dozunda yapildi. Hastanin INS
etiyolojisine yonelik bakilan C3 ve C4 diizeyleri normal, viral seroloji degerlendirmesi negatif saptandi. Spot idrarda
protein/kreatinin 12 idi. Hipotiroidisi saptanmasi lizerine levotiroksin baslanildi. Genetik analiz génderildi. Hastaya yatisinin 4.
gliniinde bébrek biyopsisi yapildi. Arkasindan 2 mg/kg dozunda prednizolon tedavisi baslanildi. Bobrek biyopsisinin isik ile
degerlendiriimesinde; 21 glomerdil varken 11’i immattir gériiniimde, kalan 4’linde segmental skleroz saptandi. Tiibilointerstisyel
alanda hafif-orta siddette tiibiiler atrofi ve interstisyel fibrozis izlendi. interstisyel alanda mononiikleer yangisal hiicre
infiltrasyonu, tiibiillerde fokal kistlesme epitelde basiklasma, sekil boyut farkliliklari ve tibdiler tikag ve kalsifikasyon odaklari
dikkati gekmistir. Immiinfloresan incelemede 4 glomeriilde mezangiyal ve membran&z segmental IgM+, mezangiyal ve
membrandz segmental C3(++) idi ve fokal segmental glomeliloskleroz olarak raporlandi. Bunun {izerine hastaya siklosporin 5
mg/kg/giin, enalapril 0,1 mg/kg/giin dozlarinda steroid tedavisine eklendi. Tedavinin 10. giiniinde gériilen spot idrar
protein/kreatinin orani 7,6 idi. izlemde sik albumin ihtiyaci nedeniyle port kateteri takildi. izlemde giinliik albiimin ihtiyac
gilinasiriya donisti. Ve genetik incelemesinde NPHS1, NPHS2, WT-1, ARHGDIA, DGKE, LAMB2 ve PLCE1 genlerinde patoloji
saptanmadi. Olguda halen ileri NS genetik panel incelemesi sonucu beklenmektedir. Steroid direnci nedeniyle steroid tedavisi
kesildi. Siklosporin tedavisi ile proteiniirisinde %50 lik bir azalma saptandigi i¢in uzun dénemde olabilecek etki i¢in devam edildi.

Tartigma: infantil Nefrotik Sendrom, genellikle steroid direngli agir proteiniiri ve 6dem ile seyreden; hastalarin yaklasik %37’sinde
genetik mutasyonlarin saptandigi nadir goériilen bir hastaliktir. Tedavide immiinsupresif ajanlar baslanmasina ragmen yanit orani
dustiktir. Bu nedenle antiproteiniirik ilaglar, alblimin replasmanlari ve destek tedavi seklinde diizenlenir.

Anahtar Kelimeler: infant, proteinri
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[P-170]
Dogumsal Bébrek Anomalisi Olmayan Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonlu Cocuklarda Tuvalet
Aliskanliklarinin Degerlendirilmesi

Nuran Cetin, Aylin Gengler, Asli Kavaz Tufan

Eskisehir Osmangazi Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD

Giris: idrar yolu enfeksiyonu (IYE) cocukluk caginda en sik gériilen enfeksiyonlardan biridir. Tekrarlayan iYE olan ¢ocuklar
yasamin ilerleyen dénemlerinde hipertansiyon ve kalict bébrek hasari agisindan risk altindadir. Bu galismada dogumsal bébrek
anomalisi olmayan tekrarlayan IYE tanili cocuklarda davranig anormalliklerinin arastiriimasi amaglanmustir..

Materyal-Metod: Calismaya tekrarlayan IYE tanili, tuvalet egitimi olan olan 6 ve 18 yas arasindaki cocuklar dahil edildi. Hastalarin
aile dykiileri, ilk IYE yaslar, idrar yapma siklig, idrar erteleme aliskanlig, barsak aliskanliklar hakkindaki bilgiler dosya
kayitlarindan elde edildi.

Bulgular: Calismaya 170 hasta dahil edildi (154 kiz, 16 erkek; ortalama yas 8.4 + 2.23 yil). Hastalarin 84’linde (%49.4) ilk IYE gecirme
yasi 2 yasin altinda idi. Kirk alti (%27.1) hastada ailede [YE 8ykiisii mevcuttu. Hastalarin 108’inde idrar erteleme aliskanligi, 88’inde
az sivi titketimi, 74’tinde alt Griner sistem fonksiyon bozuklugu, 64’linde kabizlik, 44’tinde eniirezis nokturna, 42’sinde
enkoprezis, 40’inda gaitada parazit oldugu saptandi. Kiz hastalarin 65’inde genital bélge temizliginin yanlis oldugu 6grenildi.
Hastalarin 70’i okula yarim giin, 100’l tam giin gidiyordu. Tam giin giden hastalarda idrar erteleme aliskanhgi ve kabizlik orani
daha yiiksek bulundu (sirasiile 72 / 36 hasta, p = 0.034; 41/ 23 hasta, p = 0.042).

Sonug: Dogumsal bébrek anomalisi olmayan ancak tekrarlayan IYE tanisi alan cocuklarda idrar ve gaita aliskanliklarinin
sorgulanmasi olduk¢a dnemlidir. Gerekli 6nlemlerin alinmasi enfeksiyonun tekrarlamasinin énlenmesinde rol oynayabilir.

Anahtar Kelimeler: Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, tuvalet aliskanlig
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[P-171]
Alt Uriner Sistem Disfoksiyonu Saptanan Cocuklarda Kabizlik Siklig1 ve Rektum Capinin
Degerlendirilmesi

Nujin Ulug', Asl Kavaz Tufan?, Nuran Cetin’, Betiil Tiryaki Bastug?
'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari AD, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Eskisehir

3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji AD, Eskisehir

Giris-Amag: Alt Griner sistem disfonksiyonu (AUSD) altta yatan asikar bir (iropati veya néropati olmaksizin aciliyet, idrar kagirma,
sik idrara ¢tkma, damlatma ve idrari tam bosaltamama hissi gibi ¢ok farkli alt Griner sistem semptomlariile ortaya ¢tkmaktadir Bu
bulgulara siklikla kabizlik da eslik etmektedir. Bu olgulara tani konulmasinda iseme Bozuklugu Semptom Skoru (iBSS)
kullaniimakta ve kabizlik da sorgulanmaktadir. Calismamizin amaci iBSS ile AUSD saptadigimiz olgularin kabizlik sikligini ve
rektum capiile iliskisini belirlemektir.

Yéntem: Calismamiza Ocak 2018 - Haziran 2018 tarihleri arasinda genel pediatri poliklinigine bagvuran 5-15 yas arasinda, daha
énce iseme disfonksiyonu tanist almamis 500 ¢ocuk dahil edildi. Tiim olgulara ayni hekim tarafindan iBSS dolduruldu. iBSS diizeyi
8'in {izerinde olan olgulara AUSD tanisi konuldu. AUSD tanisi alan 44 olgunun kabizlik sikigi degerlendirildi ve bu olgulara ayni
radyoloji uzmani tarafindan rektum ¢api 6l¢iimii yapildi. Mesane doluyken degerlendirildi ve rektum 6n-arka ¢api simfibisin
yaklasik 2cm Gstiinden 10-15 derecelik asagiya bakan bir agiyla 6lgiildiigiinde rektum gapr 30 mm (izerinde olan hastalar; rektum
capt artmis olarak degerlendirildi. Rektum gapi artist literatiirle uyumlu olarak kronik kabizlik lehine degerlendirildi.

Bulgular: Calismamizda tiim olgularin %12.8’inde kabizlik saptand. Kabizlik semptomu AUSD’li olgularin %20.5'inde varken
olmayanlarin %12.1’inde vardi ve her iki grup arasinda istatiksel olarak anlamii farklilik saptanmadi (p=0.151). Olgularin rektum ¢api
degerlendirildiginde ise kabizlik sikhgindan farkli olarak AUSD’li olgularin %38.6’sinda rektum én-arka ¢apinda artig oldugu yani
kronik kabizliklarinin oldugu gériildii. Bu durum AUSD olan olgularin ailesinin kabizlik varligina hayir dedigi ancak USG ile rektum
capi 30 mm Ustiinde olup kronik kabizlik lehine degerlendirdigimiz 10 (%28.6) olgudan kaynaklanmaktaydi. AUSD’li olgularin
rektum cap ortalamatstandart sapma ve ortanca (Q1-Q3) degerleri 29.8+12.3 mm ve 28.5 (21.2-35.2) mm olarak bulundu. Kabizlik
semptomu erkeklerde (%14.2) kizlardan (%11.5) daha sik saptandi (p=0.379). AUSD’li olgularin iBSS cevaplari incelendiginde
kabizlik ile tuvalete yetisemeden idrarini altina kagirma semptomunun istatiksel olarak anlamli diizeyde iliskili oldugu bulundu

(p=0.04).

Sonug: AUSD’nin giinimiizde sikhiginin giderek artmasi ve kabizlik semptomunun aileleler tarafindan farkindaliginin azig
nedeniyle klinik stiphede rektum ¢ap 6l¢timiiniin destekleyici bulgu olarak kullanilabilecegini diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Alt Uriner Sistem Disfoksiyonu, Kabizlik
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[P-172]
Primer Enurezis Nokturna Tanisi Almis 6-10 Yas Arasindaki Cocuklarin Néropsikolojik Gelisimin
Degerlendirilmesi

Ayben Kili¢', Duygu Oviing Hacthamdioglu?, Ersin Tural', Ferhan Karademir'
'Sultan Abdiilhamid Han Egitim ve Arastirma Hastanesi
*Bahgesehir Universitesi Tip Fakdiltesi Medical Park G6ztepe Hastanesi

Giris: Bu calismanin amaci primer monosemptomatik entirezis tanili gocuklari saglikli kontrollerle karsilastirarak néropsikolojik
gelisimlerini degerlendirmektir.

Yoéntem: Primer monosemptomatik eniiresis tanili 30 hasta ile yas ve cinsiyet uyumlu 30 saglikli kontrol ¢alismaya dahil edildi.
Gocuk psikologu tarafindan Wisc-R zeka testi ve Bender Gestalt Visual-Motor testi uygulandi.

Sonuglar: Primer monosemptomatik enlrezisli grupta performans 1Q daha dustik saptandi (p=0.001). Performans alt testlerinden
olan resim tamamlama, resim diizenleme ve parqa birlestirme testlerinde ve s6zel alt testlerden olan yargilama ve benzerlik
testlerinde kontrole gore distik skor saptandi (p<0.05).

Yorum: Sonuglarimiz primer monosemptomatik eniirezisli cocuklarin, soyut diisiinme, diistinceyi dogru ifade etme, muhakeme
ve mantik ylirlitme, sosyal zeka, neden-sonug iliskisi, kisa siireligi hafiza ve sorun ¢6zme yetenegi konusunda daha basarisiz
oldugunu géstermektedir. Tedavi biitiinlligi agisindan, bu ¢ocuklarin néropsikolojik gelisimlerinin degerlendirilmesi ve eger
gerekli ise destek tedavisi almalari gerekebilir.

Anahtar Kelimeler: Eniirezis nokturna
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[P-173]
Uriner Sistem Enfeksiyonu Olan Cocuklarda Diyet Lif iceriginin Degerlendirilmesi

Zekiye Kiipci', Duygu Oviing Hacthamdioglu®
'Stileymaniye Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi
*Bahgesehir Universitesi Tip Fakiiltesi Medical Park Géztepe Hastanesi

Giris: Bu calismanin amaci diriner sistem enfeksiyonu (USE) tanisi alan ¢ocuklari, saglikli kontrollerle diyet lif icerigi agisindan
karsilagtirmaktir.

Yéntem: Calisma 3 gruptan olusmaktadir. Birinci grup USE etkeni genisletilmis spektrumlu beta laktamaz (ESBL) pozitif E.coli
olanlar, 2. Grup ESBL (-) E.coliile USE olanlar ve 3. Grup USE 8ykiisii olmayan saglikli kontrollerdir. Ailelerden 3 giinliik diyet listesi
istendi. BeBIS program kullanilarak ortalama giinliik diyet lif icerigi hesapland.

Sonuglar: ESBL (+) grupta 31, ESBL (-) grupta 27 ve 24 kontrol calismaya dahil edildi. Tim ¢ocuklarin 71’1 (%86.6) kiz cinsiyetteydi
ve ortalama yas 5.22 yildi. Gruplar arasinda yas, cinsiyet ve beden kitle indeksi agisindan fark yoktu. Tiim gruplarda ortanca gtinliik
lif tiiketimi 10 gramdi. ESBL (+) grupta ortanca giinliik lif miktari 3.10 gram ile diger gruplara gére daha diisiik saptandi (Z=3.909;
p<o0.001). ESBL kiltr pozitifligi ile ortalama guinliik diyet alimu iliskili saptandi (p=0.002, AUC=0.704 [%95 Cl: 0.589 - 0.818]). Esik
deger 10.27 gram olarak alindiginda duyarlilik ve 6zgiilliik %77.4 ve %52.9 olarak bulundu. Giinliik Iif tiiketimi 10.27 gram’dan daha
az olan ¢ocuklarin ESBL (+) E.coliile enfekte olma riski 4.1 kat artmis olarak bulundu (OR=4.1) (%95 CI: 1.5 — 11.1).

Yorum: Diisiik giinlik lif tiiketimi ESBL (+) E.coli nedenli USE icin bir diger risk faktériidir. Gocuklarin yas gruplari igin énerilen
miktarda giinltk diyet lif alim ESBL (+) E.coli igin koruyucu bir diyet girisimi olabilir.

Anahtar Kelimeler: lif, Griner sistem enfeksiyonu
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[P-174]
Non-Steroid Anti-inflamatuar ilaglar Hizl ve ilerleyici Seyirli Akut Tiibiiler Nekroz Yapabilir

Duygu Oviin¢ Hacthamdioglu', Fiisun Baba®

'Bahgesehir Universitesi Tip Fakiltesi Medical Park Géztepe Hastanesi
*Acibadem Universitesi, Maslak Hastanesi

Giris: Non-steroid anti-inflamatuvar ilaglar ¢esitli formlarda bébrek hasarina yol acabilirler. Burada, Non-steroid anti-inflamatuvar
ilaglarin sebep oldugu hizli ve ilerleyici seyirli akut bébrek hasari gelistiren adélesan bir olgu sunulmustur.

Olgu: On dort yasinda kiz, 5 glin 6nce suisid amagh ¢oklu ilag (5 adet 500 mg Ampisilin, 4 tablet 200 mg Flurbiprofen, 8 tablet 5
mg Desloratadin, 3 tablet 15 mg Meloksikam) kullanimi sonrasi serum kreatinin artigi ve proteiniri ile bagvurdu. llag
kullanimindan bir giin sonra her iki yanda agri ve bulanti yakinmasi ile dis merkeze bagvurdugu ve serum kreatinin degerinin 2.44
mg/dl saptanmasi lizerine merkezimize yénlendirilmis. izlemde elektrolit anormalligi (hiperkalemi ya da metabolik asidoz gibi),
semptomatik tremi (kanma, perikardit, ensefalopati) ya da hipertansiyon, pulmoner 6dem ya da solunum sikintisina yol acacak
ciddi sivi yliklenmesi gelismedi. Bu nedenle renal replasman tedavisi uygulanmadi. Ancak ilerleyici kreatini yliksekligi nedeni ile
ayirici tant amagli renal biyopsi uygulandi. Takiben 3 giin puls metilprednizolon 500 mg dozda uygulandi. Serum kreatininde
dramatik bir gerileme oldu (Sekil 1).

Tartisma: Akut tiibiiler nekroz hemodinamik bébrek hasari ile karaterizedir. Hipoksinin pro-inflamatuar sitokin olan IL-6
Uretimine yol actigi bulunmustur. Metilprednizolon tedavisinin renal iskemi-reperfiizyon hasari modelinde plazma IL-6 seviyesini
baskiladig1 g&sterilmistir. Bu olgunun sunulmasinin amaci toksik dozda non-steroid anti-inflamatuvar aliminin yol actig1 hizl ve
ilerleyici seyirli akut tiibiiler nekroz ve hizl tedavi gereksinimi ile bilgilendirmede bulunmaktir.

Anahtar Kelimeler: akut tiibiler nekroz
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[P-175]
Digenik Kalitim Gosteren Steroid Direncli Nefrotik Sendrom Tanili Cocuk Hastada Kalsinérin
inhibitorlerine Tam Yanit

Fatma Mutlubag', Eren Soyaltin', Gék¢en Erfidan’, Secil Arslansoyu Camlar', Demet Alaygut', Afig Berdeli®, Belde Kasap Demir?
'Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir

*izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saghg ve Hastaliklari AD, izmir

Giris: Cocukluk cagr nefrotik sendromunun (NS) yaklasik %30’u genetik zeminde gelisir ve genellikle bu olgular tiim tedavilere
yanitsiz olup renal replasman tedavisi gerektirir. Steroid direncli nefrotik sendromun (SDNS) y6netiminde genetik inceleme
6nemli olup son zamanlarda yaklasik 30’a yakin gen bu klinik ile iligkili bulunmustur. Burada ikinci dekatta ortaya gikan SDNS
tanisi alan kiz olguda digenik kalitim saptanmig olup kalsinérin inhibitérlerine (CNI) tam yanit alinmasi nedeniyle sunulmustur.

Olgu: 12 yasinda kiz olgu basvurudan 1 yil dnce NS tanisi ile yatirilip klasik steroid tedavisine tam yanit alinarak izlemde steroid
tedavisi azaltilarak kesildi. Olgu, ilag kesiminden 6 ay sonra proteintiri, 5dem, hipoalbuminemi ve hiperlipidemi ile NS atak tanisi
distintlerek yatirildi. Yatisinda tiim viicutta yaygin 6demi, asiti olan olguya furosemid tedavisi ve albiimin replasmani yapildi,
ardindan klasik steroid tedavisi baslandi. Ancak proteiniiride gerileme olmamasi tizerine klasik steroid tedavisinin 16. giiniinde
pulse metilprednisolon tedavisi verildi ancak yanit alinamadu. ilk yatisinda C3 diizeyi normal olan olguda ikinci yatisinda €3
diizeyinde diisme goriilmesi ve steroide yanit alinamamasi nedeniyle b&brek biyopsisi yapildi. Isik mikroskobisinde 21 glomerdil
izlenirken tiim glomeriiller olaganad:. imminfloresan incelemede mezangiyal iIhmli C3 depolanmasi izlendi. Elektron mikroskobik
incelemede glomertiil bazal membraninin yer yer kalin ve kivrimli oldugu izlendi. Mezangiyal matriks miktarinda artis, mezangiyal
interpozisyon ve mezangiumda elektron yogun bélgeler goriildi. Epitel hiicrelerinin pedisellerinde yaygin ve belirgin
obliterasyon ve transformasyonu sitoplazmada vakuollerin bulundugu gérildi. C3 dizeyi hizla normale dénen olgunun
proteinirisinde hig gerileme olmadi. SDNS olmasi (izerine genetik kdkenli INS igin genetik analiz génderildi ve Siklosporin tedavisi
smg/kg/giin baslanildi. Hizla yanit alinan olguda dis eti hiperplazisi ve ciddi killanma nedeniyle siklosporin tedavisi takrolimus ile
degistirildi. Takrolimus diizeyi olasi toksisiteyi engellemek amaciyla <= 1ong/ml diizeyler saglanacak sekilde doz ayarlandi. Genetik
incelemesi NPHS1 geninde p.Met477Leu (c.1429A>T) heterozigot ve PTPRO geninde p.Pro804Ser (c.2410 C>T) heterozigot olarak
iki farkl gende mutasyon saptanan olgu digenik kalitim olarak kabul edildi. Diger NPHS2, NPHS3,WT1, LAMB2, DGKE, ARHGDIA,
ADCK4, EMP2, COQ2, COQ6, CD2AP, ACTN4, CRB2, INF2, PAX2, MYO1E, APOL1 ve TRPC6 genlerinde mutasyon saptanmadi.

Tartisma: Steroid yanitli NS ardindan SDNS olarak izlenen ve CNI ile tam remisyon saglanan olguda saptanan digenik mutasyon
SDNS nedeni olarak diisiinilmiistdr. Literatiirdeki kisith hasta deneyimine katkida bulunabilecek olan olgumuz SDNS klinigi ile
prezentasyonu ve CNI’ e tam yaniti ile farklilk géstermesi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: steroid direncli nefrotik sendrom, digenik kalitim
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FMF ve Amiloidoz Tanili Addlesan Bir Olguda Bobrek Nakli Esnasinda Kanakinumab Deneyimi

Belde Kasap Demir', Onder Yavascan®3, Demet Alaygut’, Caner Alparslan?, Eren Soyaltin®, Secil Arslansoyu Camlar?, Fatma

Mutlubas®

'izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji AD, izmir

*Saglik Bilimleri Universitesi izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigi, izmir
Sistanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, istanbul

Giris: Ailesel Akdeniz Atesi (FMF) en sik gortilen kalitsal otoinflamatuar hastaliktir ve standart tedavisinde kolsisin
kullanilmaktadir. Gegtigimiz birkag yilda, kolsisine karsi direng ya da intoleransi olan olgularda IL-1 antagonistleri kullanilmis ve
olumlu sonuglar elde edilmistir. Literatiirde renal transplantasyon (RTx) déneminde anti-IL1 tedavisi hakkinda sinirli sayida rapor
bulunmaktadir ve genellikle Anti-IL1 tedavisinden kaginildigi veya ¢ogu durumda olgulara indiiksiyon tedavisi verilmedigi
bildirilmektedir. Biz bu olguda FMF’e ikincil son dénem bdbrek yetmezligi tanisi ile bébrek nakli yapilan ve nakil esnasinda
Canacinumab (CAN) tedavisine devam edilerek es zamanl Anti-IL2 (basiliximab) indiiksiyonu tedavisi alan bir olguyu paylastik.

Olgu: 6 yasinda iken FMF tanisi konularak klasik kolsisin tedavi baglanan ancak izleminde kolsisin tedavisine klinik olarak yanit
alinmayan ve bobrek fonksiyon testlerinde bozulma ve proteiniiri nedeni ile yapilan biyopsisinde amiloidoz saptanan 13 yasindaki
kiz olguya CAN, 2 mg/kg/8 hafta dozunda basladi. Son dénem bébrek yetmezligi gelismesi tizerine periton diyaliz programinda
izlenmeye baslanan olguya 16 yasinda iken canli vericiden bobrek nakli uygulandi. Son CAN dozundan 5 hafta sonra, baska bir
merkezde 5 missmatch ile akraba disi canli vericiden nakil olan hastaya, transplantasyonun o. ve 4. giinlerinde Basiliximab
indiksiyonu verildi. Nakilin 5. glintinde 2 giin siiren ciddi bir karin agrisi gelismesi (izerine, transplantasyondan 1 hafta sonra
olguya tekrar CAN uygulandi. Olgu nakilin 14. gliniinde takip ve tedavisinin devam agisindan klinigimize alindiginda ates, pitiri ve
serum kreatinin diizeylerinde artis saptand. idrar yolu enfeksiyonu tanisi ile hastaya meropenem tedavisi baslandi ve almakta
oldugu prednisolon, everolimus ve mikofenolat mophetil tedavilerine devam edildi. 6 giin sonra pnémoni klinigi gelisen hastanin
tedavisine teikoplanin eklendi. Mevcut enfeksiyonlar tedavi edilmesine ragmen, serum kreatinini bazal seviyeye gerileme
izlenmemesi ve nefrotik diizeyde proteindirisi olmasi nedeni ile olguya graft biyopsi yapildi. Biyopsi bulgularinda akut hiicresel
rejeksiyon saptanmasi tizerine 3 doz pulse-metilprednizolon verildi, everolimus tedavisi kesilerek, daha potent bir immiinsupresif
olan takrolimus baslandi. Takip eden 8 ay icerisinde baska bir problemle karsilasmadi ve serum kreatinin seviyeleri bazal
seviyesine geriledi.

Sonug: Olgumuz literatiirde Rtx esnasinda IL1 ve IL2 tedavisi uygulanan ilk olgu olmasi agisindan 6nem arz etmektedir. Her iki
ajanin birbirlerinin etkisini potansiyalize etmesi nedeni ile nakilin ilk ddnemlerinde enfeksiyonlar agisindan dikkatli olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: bébrek nakli, kanakinumab
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Atipik Bulgularla Ortaya Cikan Imerslund Grasbeck Sendromlu Kardes Olgular

Ayse Seda Pinarbasl', Neslihan Giinay', Muhammed Ensar Dogan?, Sibel Yel', Aynur Gencer Balaban', ismail Dursun', Muammer

Hakan Poyrazoglu', Ruhan Dustinsel’
'Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar AD, Cocuk Nefroloji BD, Kayseri
*Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik AD, Kayseri

GiRiS: Imerslund Grasbeck sendromu (IGS) nadir gériilen vitamin B12 eksikligi ile karakterize bir hastaliktir. CUBN ve AMN
genlerindeki mutasyondan kaynaklanir. Bilylime gelisme geriligi, anemi, nérolojik problemler gibi bulgularla karsimiza
¢tkmaktadir. Bagirsaktan vitamin B12 emiliminde problem olmasi nedeniyle parenteral tedavi gerekmektedir. Bu yazida
proteindrinin 6n planda oldugu IGS tanisi alan 3 kardesi sunacagiz

1.0LGU: 9 aylikken idrar yolu enfeksiyonu (IYE) tanisi sonrasi yapilan tetkiklerinde nefrolitiazis ve vezikoiireteral reflii (VUR)
saptanan hasta IYE’larinin devam etmesi nedeniyle takibe alindi. Takibi boyunca biiyiime gelismesi yastyla uyumlu, bébrek
fonksiyon testleri (BFT) ve serum albumin normal ve non-nefrotik proteinrisi vardi. Nutcrucker sendromu ve ortostatik
proteiniri igin tetkikler normaldi. Anemisi ve hematiirisi olmamasi nedeniyle proteiniiri sintigrafide gosterilen hafif skara bagh
olabilecegi diisiinildi. Takip sirasinda iki kardesinde de proteinuri ortaya ¢ikmasi nedeniyle genetik bir sebep olabilecegi
disiindlerek nefropati paneli génderildi. Sonucu CUBN gen mutasyonu olarak geldi. Vitamin B12 eksikligi olmasa da hasta IGS
olarak kabul edildi.

2.0LGU: 2 yasinda ates nedeniyle tetkik edilen hastada proteiniri saptanmasi nedeniyle merkezimize yénlendirildi. Tekrarlanan
analizlerde non-nefrotik proteinurinin devam etmesi nedeniyle arastirildi. BFT, serum albiimin ve komplemanlar normaldi.
Tetkikler ortostatik proteinuri ve nutcrucker sendromunu diisiindiirmedi. Beta2 mikroglobulin ve NAG normaldi. [YE 8ykisi
olmasa da abisinde VUR olmasi nedeniyle yapilan tetkiklerde VUR saptandi. Ailede proteinuri olmasi nedeniyle nefropati paneli
gonderildi. CUBN geninde mutasyon bulundu. Vitamin B12 eksikligi olmayan hasta IGS nedeniyle takibe alindi.

3.0LGU: 2 aylikken IYE geciren hastanin kontrol tahlillerinde proteinurinin sebat etmesi nedeniyle yénlendirildi. BFT, serum
albiimini, tibdler fonksiyon testleri, goz ve isitme muayenesi normaldi. Kardeslerinde VUR olmasi nedeniyle yapilan
goriintlilemeler normaldi. Protein elektroforez sonucu glomeruler proteinuri lehine yorumlandi. Aile &ykiisii olmasi nedeniyle
gonderilen nefropati paneli sonucunda CUBN gen defekti saptandi. Vitamin B12 seviyesinde diisiikliik ve anemi olmasi nedeniyle
parenteral vitamin B12 tedavisine basland.

SONUC: Genellikle vitamin B12 eksikligine bagl patolojiler ile karsimiza ¢ikan Imerslund Grasbeck sendromunu proteiniirinin 6n
planda oldugu 3 olguyla sunduk. Bu vakalarin dikkat cekici 6zelliklerinin basinda literatiirde goérdiigtimiiz pek ¢ok vakada oldugu
gibi halsizlik, bliyime geriligi, kansizlik gibi vitamin B12 eksikligine bagl semptom ve bulgularin eslik etmemesiydi. Ayrica
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ve vezikolireteral reflii gibi Grogenital problemlerin varliginin ko-insidans olabilecegi
disiiniilse de 3 kardeste de benzer semptom ve bulgularin olmasi nedeniyle IGS ile birlikteligini diisiindiirmektedir. Bu nedenle
baska sebeplerle agiklanamayan proteiniiride IGS mutlaka akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Imerslund-Grasbeck Sendromu, Pediatrics
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Akut Bébrek Hasari Olan Bir Yenidoganin Yénetiminde Mannitol Deneyimimiz

Nuran Kiigiik', Fatma Kaya Narter', Sirin Sedef Bas', Merve Yilmaz', Yasemin Akin'
'Kartal Dr.Liitfi Kirdar Egitm Ve Arastirma Hastanesi,istanbul

Akut boébrek hasari; bébrek fonksiyonlarinda ani bozulma ile karakterizedir. Sonug olarak nitrojen yikim Griinlerinin birikimi,
ekstrasellliler sivi hacmi, elektrolit ve asid-baz dengesinin regiilasyonunda degisiklikler olur. Prerenal azotemi yenidogan
déeminde en sik goriilen kategoridir ve tiim vakalarin yaklasik %85’i bu gruptandir. Hastay yonetirken temel yaklasim altta yatan
etiyolojiye gére planlanmalidir.

25 haftalik dogan bir kiz bebek diisiik dogum agirligi ve solunum sikintisi olmasi tizerine yenidogan yogun bakim {nitesine entiibe
olarak yatirildi. Fizik muayenesinde agirlik 820gr(50-90p), boy 31cm(10-50p), bas ¢evresi 22cm(10-50p), TA:66/39mm/hg idi.
Hastaya surfaktan verilip ampisilin/gentamisin, kafein sitrat, uygun mayi ve minimal enteral beslenme baslandi. Postnatal 2.
giinde anlamli PDA saptandi. 3 giin parasetamole ragmen sebat ettigi icin devam edildi. Postnatal 5. giinde nasal CPAP’a alinan
olguya 20. giinde bronkopulmoner displazi diistiniilerek deksametazon tedavisi baslandi. Ayni giin tartisi 690gr olup %16 tarti
kaybi mevcuttu. Ure:209mg/dl, kreatinin:1,58mg/dl, Na:152mmol/L, K:6,57mmol/L olup oligiirisi vardi. PDA’sI sebat ettigi icin 2
gilindiir parasetamole ilaveten Kapril ve Aldactazide tedavisi almaktaydi. Ayrica, yatisi boyunca akciger bulgulari icin sirayla
ampisilin/sulbaktam, piperasilin/tazobaktam, teikoplanin tedavileri almis olgu o sirada meropenem ve profilaktik dozda
flukanazol almaktaydi. Prerenal nedenli akut bébrek yetmezliginde oldugu distinildii ve PDA’sI hayati tehlike arzetmediginden
aldactazide ve kapril stoplanip parasetamole devam edildi. Serum fizyolojik yiiklenerek toplam aldigr mayisi arttirildi. 3 saat sonra
kreatininde yeterli distis ve idrar miktarinda artis olmadigi icin 0,1mg/kg’dan furosemid ve 3 mikrogr/kg/doz’dan dopamin
inflizyonu baslandi. Kisa stirede aniirik hale gelen olguda kademeli olarak furosemid inflizyonu maksimum doza (0,6mg/kg/saat)
cikildu. idrar sondasi olarak 3,5 f kateter takilabilen olgudan hi¢ idrar gelmedi. Yapilan {iriner sistem ultrasonografisinde mesane
bos olup hidronefroz bulgusu yoktu, bilateral parankimde eko artisi vardi, bébrek boyutlart normaldi. Akut tubuler nekroza
girdigi disiiniilen ve fraksiyone sodyum atilimi 4,5 olarak hesaplanan olguya 12 saattir idrar ¢ikisi olmadigl, lre ve kreatinin
degerleri artmaya devam ettigi icin diyaliz karar verildi. Ancak hastanemizde yenidogan icin uygun kateter o sirada
bulunmadigindan teminine ¢alisilirken baska merkeze sevk icin de yer bulunamamisti. Bu sirada hastanin klinigi bozulmamis ve
elektrolit inbalansi yoktu, ancak hafif bir metabolik asidozu baslamisti. Olguya mannitol yiikleme dozunda verildikten sonra 2cc
idrar ¢ikisi olunca idame dozda mannitol inflizyonu ile furosemid ve dopamin inflizyonuna devam edildi. Parenteral ve oral aldig
toplam 280cc/kg idi. Politiriye giren olgunun 6 saat sonrasinda 9,8cc/kg/saat idrar ¢ikisi olup tre: 180, cre:2,3mg/dlI’ye gerilemisti.
Diyaliz ihtiyaci kalamayacagi 6ngoériilen olgunun tedavileri ve mayisi aynen devam edildi. Poliliriye sekonder hiponatremi,
hipokalemi gelisti ve uygun seklide replase edildi. 3 giin sonra tamamen bébrek fonksiyonlari normale gelen olgunun polilirisi
azalarak 1 hafta sonunda normal seviyeye indi. Halen postnatal 2 aylik olan olgu kilo alimi icin sorunsuz ve oda havasinda
soluyarak takibi stirmektedir.

Akut bobrek yetmezligi yonetiminde mannitoliin etkili olabilecegi bilinmekle beraber son zamanlarda &zellikle ¢ocuklarda sik
uygulanmamaktadir. Diger tedavi ydntemleriyle kontrol altina alinamaz ise diyaliz sartlari olusturuluncaya kadar denenebilecegi
ve cevap alinabilecegini vurgulamak istedik.
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Pseudohipoalosteronizm Tip 1 Tanili 3 Farkh Olgu

Nuran kiigtk', sirin sedef bas', zeynep tézendemir', serdar mehmetoglu', merve yilmaz', saygin abalr®, yasemin akin'
1 kartal dr.lGtfi kirdar egitm ve arastirma hastanesi,istanbul

2 acibadem mehmet ali aydinlar tniversitesi tip fakdiltesi, istanbul

Psddohipoaldosteronizm tip 1, aldosteron etkisine direngten kaynaklanan nadir bir kalitsal hastaliktir. hiperkalemi, hiponatremi,
metabolik asidoz ve yiiksek plazma aldosteron ve renin konsantrasyonlari ile karakterizedir. yiiksek plazma renin aktivitesi,
aldosteron ve kortizol varligi, hiponatremi ve hiperkalemi varligi ile birlikte pha tip 1 tanisini koydurur ve kah'yi ekarte ettirir. ilk
olgumuz 26 haftalik,800gr olarak dogmus, 15 giinliikken intrakranial kanama sonrasinda hidrosefali gelisince vp sant takilmis
olup 3,5 ay kiivozde kaldiktan sonra taburcu edilmis. 5 aylikken sant enfeksiyonu nedeniyle yatisi sirasinda vankomisin ve
sefepim tedavisi altindayken hiperpotasemi gelisip antipotasyum ve ventoline ragmen sebat edince bakilan plazma renin
aktivitesi ve aldosteron diizeyi yiiksek geldi ve transtubuler potasyum gradienti 1.56 olarak hesaplandi. pseudohipoalosteronizm
olarak kabul edildi. halen 2x 1 antipotasyum ile durumu stabil olarak ayaktan izlenmektedir. ikinci olgumuz 25 haftalik,500gr
olarak dogmus, 4,5 ay kiivozde kaldiktan sonra taburcu edilmis. 5 aylikken ¢ocuk nefroloji poliklinigimize bir bébreginde grade1-2
hidronefroz olarak basvurdugu sirada hiperpotasemi saptaninca yatirilmisti. epilepsi nedeniyle keppra ve luminaletten
kullanmaktaydi. antipotasyum, furosemid ve ventoline ragmen hiperpotasemisi sebat eden olgunun plazma renin aktivitesi ve
aldosteron diizeyi yiiksek geldi ve transtubuler potasyum gradienti 0,019 olarak hesaplandi.pseudohipoalosteronizm olarak
kabul edildi ve halen 4x1 antipotasyum ile durumu stabil olarak ayaktan izlenmektedir. {¢lincii olgumuz 32 haftalik, 1600gr
olarak dogmus, 1.haftada meningomyeloselden opere olup vp sant takilms olup 1,5 ay kiivdzde kaldiktan sonra taburcu edilmis. 2
aylikken sant enfeksiyonu nedeniyle yatisi sirasinda vankomisin ve sefepim tedavisi altindayken hiperpotasemi gelisip
antipotasyum ve ventoline ragmen sebat edince bakilan plazma renin aktivitesi ve aldosteron diizeyi yiiksek geldi ve
transtubuler potasyum gradienti 6nce 6 olarak sinirda,ancak ikinci kez hesaplanan ise 4,5 olarak hesapland.
pseudohipoalosteronizm tip 1 olarak tani konulan olgu halen 3x 1 antipotasyum ile durumu stabil olarak ayaktan izlenmektedir.
psodohipoaldosteronizm tip 1 yenidogan déneminde genellikle hipovolemi, hiponatremi, hiperkalemi ve metabolik asidoz ile
ortaya ¢gikar. hastaligin nadir goriilmesine ek olarak genellestirilmis bagvuru sekli ve spesifik klinik 6zelliklerin eksikligi genellikle
taninin gecikmesi ve artmis mortalite oraniile sonuglanir. bu nedenle yakin zamanlarda tani alan bu 3 olgumuzu paylasarak
hiperpotasemili olgularda muhtemel mortaliyeti azaltmak hatta 6nlemek icin farkindalig arttirmak istedik.
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