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Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı, Ağustos 1975 yılında faaliyete ge-
çen Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi bünyesinde Dr. Mustafa ÖZTÜRK başkanlığında kuruldu. İlk öğretim görevlileri 
Dr.Erdoğan BERKSOY, Dr.Galip KÖSE ve Dr.Hasan YILDIZ idi. Öğretim üyeleri kadrosuna 1977 yılında Dr. Neşide 
ÇETİN ve Dr.Remzi TOPALOĞLU da katıldı. 

Çocuk Sağlığı ve Hastalıklar Anabilim Dalı biri sosyal pediatri olmak üzere 5 odalı poliklinikte ve 10 yataklı yeni-
doğan ile 25 yataklı çocuk servisinde hizmet vermeye başladı. Servislerde Dönem IV ve Dönem VI öğrencileri aynı 
yıl eğitime başladılar. 

Anabilim Dalımızın kurucu Öğretim Üyesi olan Dr. Mustafa ÖZTÜRK Pediatrik Hematoloji Laboratuvar ve de-
partmanını kurdu 1977 yılında Anabilim Dalımız kadrosuna katılan Dr. Neşide ÇETİN Yenidoğan ünitesini kurarak 
yıllar içinde tüm bölgeye hizmet verir hale getirdi. Dr. M. Akif ÖZDEMİR Onkoloji departmanından sorumlu öğretim 
görevlisi olarak 1978 yılında göreve başladı. 1979 yılında Prof. Dr. İbrahim ERKUL Anabilim dalı kadrosuna katıla-
rak Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dalında hizmet vermeye başladı. Yine aynı yıl Prof. Dr. Enver HASANOĞLU’nun 
Fakültemize gelişi ile birlikte Pediatrik Nefroloji departmanı ve hemodiyaliz ünitesi faaliyete geçti. Takiben Dr. Alev 
HASANOĞLU’nun gelişi ile birlikte Metabolizma Laboratuvarı ve departmanı faaliyete başladı. 1981 yılında şu anda 
Gevher Nesibe Hastanesi Genel Poliklinik binası olarak kullanılan bölümde yataklı hastaların tedavisi sürdürülürken 
1988 yılından itibaren Gevher Nesibe Hastanesi merkez binasının 11 ve 12. katları çocuk hastaların tedavileri için 
ayrıldı. Bu bölümde yenidoğan, adölesan, süt çocuğu, intaniye, hematoloji-onkoloji, yoğun bakım servisleri yer 
alırken pediatrik nefroloji servisi Organ Nakli ve Diyaliz Hastanesinin 3.katında hasta hizmeti sundu.

Anabilim Dalımız bünyesinde Haziran 1995 yılında YÖK’ten Pediatri Kardiyoloji, Endokrinoloji, Metabolizma, 
Hematoloji, Onkoloji, Neonatoloji, Nefroloji, İmmünoloji Bilim Dallarının kurulması talep edildi. 1996 yılında dekanlık 
tarafından Dr. Hasan Basri ÜSTÜNBAŞ Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dalına, Dr. Selim KURTOĞLU Pediatrik Endokrinoloji 
ve Metabolizma Bilim Dalına, Dr. Türkan PATIROĞLU Hematoloji ve İmmünoloji Bilim Dallarına, Dr. M. Akif ÖZDEMİR 
Onkoloji Bilim Dalına, Dr. Neşide ÇETİN Neonatoloji Bilim Dalına, Dr. Ruhan DÜŞÜNSEL Nefroloji Bilim Dalına Başkan 
olarak atandılar. 1996 yılında Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dalı kurulması talep edildi ve daha sonra Dr. Duran 
ARSLAN başkan olarak atandı. Dr. Sefer KUMANDAŞ’ın İstanbul Tıp Fakültesinde Pediatrik Nöroloji yan dal uzmanlı-
ğını alarak dönmesinden sonra 1997 yılında Pediatrik Nöroloji Bilim Dalı Dr. Sefer KUMANDAŞ başkanlığında kurul-
du ve yıllar içinde tüm bölgeye hizmet verir hale getirildi. Dr. Fulya TAHAN’ın Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Pediatrik Allerji Ünitesinde yan dal eğitimini tamamlayarak Anabilim Dalımıza dönmesinden sonra 2004 yılında 
Pediatrik Allerji Bilim Dalı kurularak başkanlığına Dr. Fulya TAHAN atandı. 2005 yılında Öğretim Görevlisi olarak kad-
romuza katılan Dr. Başak Nur AKYILDIZ bir yıl süre ile İstanbul Üniversitesi Tıp Fakültesi’ne Yoğun Bakım alanında 
eğitilmek üzere gönderildi. 2006 yılı Haziran ayından itibaren Dr. Mehmet KÖSE üç yıl süre ile Göğüs Hastalıkları 
alanında eğitilmek üzere Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesine gönderildi. Dr. Mehmet KÖSE yan dal uzmanlık 
eğitimini tamamladıktan sonra Çocuk Göğüs Hastalıkları ünitesi kuruldu. 2011 yılına kadar Çocuk Romatoloji has-
taları Çocuk Nefroloji Bilim tarafından takip ediliyordu.  Sağlık Bakanlığının Çocuk Romatolojisini yan dal uzmanlık 
alanı olarak kabul etmesi üzerine 2011 yılında Prof. Dr. Ruhan DÜŞÜNSEL, Prof. Dr. Zübeyde GÜNDÜZ ve Prof. Dr. M 
Hakan POYRAZOĞLU Çocuk Romatoloji uzmanı ünvanı aldılar ve YÖK tarafından Çocuk Romatolojisi Bilim Dalı ku-
rulması talebi kabul edildi. 2012 yılında Çocuk Romatolojisi polikliniği ayrı olarak hizmet vermeye başladı. Anabilim 
Dalı bünyesinde 2001 yılından itibaren Sosyal Pediatri eğitim ve hizmet faaliyetleri ayrı bir poliklinikte yürütülmeye 

ÖNSÖZ



iv Önsöz

başlandı. Dr. Meda KONDOLOT 2007 yılında Sosyal Pediatri bölümünden sorumlu öğretim görevlisi olarak akade-
mik kadroya atandı ve Hacettepe Üniversitesi’nde Sosyal Pediatri doktora eğitimi aldı. Sosyal pediatri 2018 yılında 
bilim dalı statüsüne kavuştu ve Prof. Dr. Meda KONDOLOT bilim dalı başkanlığına atandı. 

2009 yılı ikinci yarısından itibaren ise Mustafa Eraslan – Fevzi Mercan Çocuk Hastanesi faaliyete geçerek, yu-
karıda bahsedilen birimler bu yerleşkeye taşındı. 2007 ve 2008 yıllarında Dr. Musa KARAKÜKCÜ önce Ankara 
Üniversitesinde sonra da yurtdışında Kemik İliği Nakli eğitimini tamamlayarak Nisan 2011’de Erciyes Çocuk Kemik 
İliği Nakli Merkezini kurdu. Şubat 2022 yılında tamamlanarak hizmete açılan KANKA hastanesine KİT ünitesi ve 
Pediatri Hematoloji-Onkoloji departmanlarının taşınmasıyla bu üniteler faaliyetine bu yerleşkede devam etti. 2022 
yılı ikinci yarısında Çocuk Nefrolojisi kliniği, Mustafa Eraslan-Fevzi Mercan Çocuk Hastanesine taşındı. 

Mustafa Eraslan – Fevzi Mercan Çocuk Hastanesi ve KANKA Çocuk Hematoloji Onkoloji ve KİT Hastanesi faali-
yetlerine halen devam etmektedir. Ana Bilim Dalımız bünyesinde aktif hizmet veren Çocuk Alerji, Çocuk Beslenme 
ve Metabolizma, Çocuk Acil, Çocuk Endokrinoloji, Çocuk Enfeksiyon hastalıkları, Çocuk Gastroenteroloji, Genel 
Pediatri, Çocuk Göğüs Hastalıkları, Çocuk Hematoloji-Onkoloji, Çocuk Kardiyoloji, Çocuk Nefroloji, Neonatoloji, 
Çocuk Nörolojisi, Çocuk Romatolojisi, Sosyal Pediatri, Çocuk Yoğun Bakım bilim dalları ve Çocuk Kemik İliği Nakli 
Merkezi bulunmaktadır. 

Anabilim Dalımızda1975 yılından beri çok sayıda araştırma görevlisi ve yan dal araştırma görevlileri uzmanlık 
eğitimlerini alarak mezun olmuş ve ülkemizin her köşesinde hizmet vermeye başlamıştır. 

Anabilim Dalımız Öğretim Üyelerinin gayreti ve Kayseri Çocuk Sağlığı Derneği’nin desteği ile 2014 yılında 
Erciyes Pediatri Akademisi kongrelerinin ilkini düzenlemiş ve bu kongreler sonraki yıllarda geleneksel hale gel-
miştir. 2024 yılında X. Erciyes Pediatri Akademisi Kongresi ve II. Türk Dünyası Erciyes Çocuk Nörolojisi Kongresi bu 
kapsamda düzenlenmiştir. 

Erciyes Pediatri Akademisi’nin bir diğeri övünç kaynağı olan “The Journal of Pediatric Academy” dergisi 2020 
yılından itibaren Kayseri Çocuk Sağlığı Derneği’nin desteği ile yılda dört sayı olacak şeklinde düzenli çıkarılmaya 
başlanmıştır. Bu dergi ile hem Anabilim Dalımız’ın hem de mensubu olduğu Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi’nin 
uluslararası bilim camiasındaki temsili ön plana çıkarılmıştır. 

Köklü bilimsel geçmişi, güçlü akademik kadrosu ile bilimsel anlamda marka değeri taşıyan Anabilim Dalımız 
2025 yılında Akademisyen Kitabevi’nin desteği ile Tıp Fakültesi öğrencilerine ve Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları araş-
tırma görevlilerine yönelik “Pediatride Temel Bilgiler” konulu bu kitabı büyük bir özveri ve gayretle çıkartmıştır. Bu 
kitapta, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları ilgilendiren temel konuların, klinik ve tanısal özellikleri, patofizyolojik mekaniz-
maları, mevcut tedavi seçenekleri ve güncel gelişmeler, literatür verileri ile alanında yetkin bilim insanları tarafından 
ele alınmıştır.

Tıp eğitiminde temel eserlerden birisi olacak bu kitabın, Tıp Fakültesi öğrencilerinin, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
araştırma görevlilerinin ve Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları uzmanlarının, hem eğitim süreçlerine katkı sağlayacağını 
hem de günlük hasta pratiğinde bir başucu kitabı olacağını umut ediyor, çocuklarımızı hekimlik mesleğinin ev-
rensel ilkeleri ve modern tıbbın bilimsel gereklilikleri doğrultusunda tedavi edecek kıymetli hekimlerimize, Türk 
Tıbbına ve Tıp Eğitimine bu eserin hayırlı olmasını temenni ediyor, "23 Nisan Ulusal Egemenlik ve Çocuk Bayramı" 
nı kutluyoruz.

Bu vesile ile  ‘’Pediatride Temel Bilgiler’’ kitabının 1. baskısında yer alarak katkı sağlayan kıymetli hekimlerimize, 
bilim insanlarımıza, Akademisyen Kitabevi’nin çok değerli yönetici ve çalışanlarına şükranlarımızı  sunuyoruz.

Editörler Kurulu 
Prof. Dr. Mehmet CANPOLAT

Prof. Dr. Musa KARAKÜKCÜ
Prof. Dr. İsmail DURSUN

Prof.Dr. M. Hakan POYRAZOĞLU 
23 Nisan 2025
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Erciyes Pediatri Akademisi Adına 
1970 yılında Kayseri’de doğdu. İlkokul, ortaokul ve lise eğitimini 

Kayseri’de tamamladıktan sonra 1994 yılında Ankara Üniversitesi Tıp 
Fakültesi’nden mezun oldu. 1994-1998 yılları arasında Erciyes Üniversitesi 
Tıp Fakültesi’nde Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları uzmanlık eğitimi aldı. 
2001’de Neonatoloji uzmanı, 2011 de Çocuk Yoğun bakım uzmanı un-
vanı aldı. 2001 yılında doktor öğretim üyesi, 2005 yılında doçent, 2011 
yılında profesör unvanını aldı. Meslek hayatı boyunca birçok projede yer 
almış, bilimsel ve mesleki faaliyetleriyle tanınmıştır. Erciyes Üniversitesi 
Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı’nda görev yapan 
Prof. Dr. Tamer Güneş, özellikle yeni doğan yoğun bakım ve neonatolo-
ji alanlarında uzmanlaşmış, bu konularda sayısız makale ve araştırmaya 
imza atmıştır. Akademik kariyeri boyunca 258 bilimsel yayın üretmiş, bu 
çalışmalarıyla ulusal ve uluslararası alanda 946 atıf alarak bilim dünyasına 
önemli katkılarda bulunmuştur. 

Tamer Hocamız, yalnızca bir akademisyen değil, aynı zamanda örnek 
bir insandı. Yüzündeki daimi tebessüm, çözüm odaklı yaklaşımı ve her-

kese dokunan kibar kişiliğiyle gönüllerde taht kurdu. Onun yetiştirdiği hekimler, yalnızca tıbbi bilgiyle değil, insanlık 
değerleriyle de donanmış olarak sahada yer alıyor. O, öğrencilerinin ve meslektaşlarının yalnızca bir hocası değil, 
aynı zamanda bir yol göstericisiydi.

Hocamızın hayatı boyunca çocuklara adanmış olan mesleki tutkusu, “yenidoğanların sessiz kahramanı” olarak 
anılmasını sağladı. Hayatı boyunca bir bebeğin ilk nefesi için savaşan, o minik ellerin yaşama tutunması için müca-
dele eden Tamer Güneş, aslında insanlığa nefes oluyordu.

Meslektaşları ve öğrencileri tarafından sevilen ve saygı duyulan bir akademisyen olan Prof. Dr. Tamer Güneş 6 
Haziran 2024 tarihinde geçirdiği kalp krizi sonucu aramızdan ayrılarak hepimizi derin bir üzüntüye boğdu. Onun 
bilgi dolu dünyası, şefkatle yoğrulmuş hekimliği ve insanlığa örnek olan duruşu, hafızalarımızda ve kalplerimizde 
daima yaşayacaktır.

Sevgili hocamıza Allah’tan rahmet, ailesine, Erciyes Pediatri Akademisi’ne ve tüm sevenlerine sabır diliyor, haya-
tını bilime ve insanlığa adayan kıymetli hocamız Prof.Dr.Tamer GÜNEŞ’i saygı ve minnetle anıyoruz. 

Erciyes Pediatri Akademisi Adına 
Editörler Kurulu 

Prof.Dr. Mehmet CANPOLAT
Prof.Dr. Musa KARAKÜKCÜ

Prof.Dr. İsmail DURSUN
Prof.Dr. M. Hakan POYRAZOĞLU
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1 ÇOCUKLARDA HIKAYE ALMA
M. Hakan POYRAZOĞLU 1
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HİKAYE ALIRKEN NELERE DİKKAT 
ETMELİYİZ

İyi bir klinisyenin iki temel özelliği olmalıdır. Birincisi 
hastasıyla konuşmalı yani detaylı bir hikaye almalı, 
ikincisi de hastasına dokunmalı yani kapsamlı bir 
fizik muayene yapmalı, laboratuvar ya da radyolojik 
tetkiklere dayalı hasta yönetimi yapmamalıdır. Hi-
kaye almak hekimlik sanatının en önemli basamak-
larından biridir ve iyi bir hikaye başlangıçta ya tanı 
koydurur ya da tanısal olasılıkları 2 ya da 3 seçeneğe 
kadar indirebilir.

Hikaye alma hasta veya ailesi tarafından çocukla 
ilgili olarak anlatılan öykü ve verilen bilgilerin hekim 
tarafından bir hastalık senaryosuna dönüştürülme 
sürecine verilen isimdir. Hekim elde edeceği bil-
giyle zihninde oluşturduğu olası tanı veya tanıları 
önce yapacağı fizik muayene, arkasından da isteye-
ceği tetkiklerle desteklemeye çalışacaktır. Detaylı ve 
kapsamlı alınmış bir hikaye hekimin daha az tetkik 
istemesine, daha çabuk tanı koymasına ve daha az 
zaman kaybına yol açacaktır. Unutulmamalıdır ki; 
hikaye almak sadece semptomların ve devam eden 
olumsuzlukların listelenmesi değil, farklı durumla-
rın, olayların, gerçeklerin, tutumların ve gözlemlerin 
sentezini yapmaktır. Hekim çocuğun sağlık durumu 
ile ilgili bilgiyi eksiksiz bilmek zorundadır ve alınan 
her bilgi mutlaka dosyaya kaydedilmelidir.

Çocuk hastadan hikaye almak erişkin hastalardan 
farklıdır. Çocuk hastanın hikayesi genellikle ikinci el 
hikayedir. Yani hasta hakkındaki bilgi büyük çocuk-
lar hariç genellikle başkası tarafından, çoğunlukla da 
ebeveynler ya da hastayı getiren kişi tarafından veri-
lir. Bu durumda ebeveynler bilgi verirken kendi duy-
gu, düşünce, yorum ve endişelerini de olaya dahil 
edebilirler. Kendilerine göre önemli olan şikayetleri 
ön plana çıkarıp, esas problemi ikinci plana atabilir, 
göz ardı edebilirler. Hekim hikaye alırken bu durumu 
göz önünde tutmalı ve bazen aynı konuyu farklı açı-
lardan tekrar çapraz sorgularla irdelemelidir.

İyi bir hikaye alımında en önemli konulardan 
birisi hekim-hasta ve ebeveynler arasındaki ilişki ve 
iletişimdir. Hekim öncelikle empati yapmayı bilmeli, 
çocuklarının sağlık problemi nedeniyle endişeli olan 
ebeveynlerin ruh halini anlamaya çalışmalıdır. Hasta 
ve ailesi hekimle karşılaştıklarında öncelikle hekimi 
değerlendirir ve ona güvenip güvenemeyeceğine 
karar verir. Hekim hasta ve ailesi üzerinde olumlu 
bir etki oluşturup, güvenlerini kazanırsa hasta ve 
ailesinden istediği her türlü bilgiyi rahatlıkla alabilir. 
Hasta ve aile için hekimin kendileri hakkındaki de-
ğerlendirmeleri (Doktor benim iyi bir anne ya da 
baba olduğumu mu düşünüyor, ya da doktora göre 
yetersiz bir anne baba mıyım gibi) de önemli olabilir. 
Refleksif benlik kavramı denilen bu durumda hekim 
hasta üzerinde pozitif ya da yüksek refleksif benlik 
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ENFEKSIYON KONTROL ÖNLEMLERI VE KIŞISEL 
KORUYUCU EKIPMAN DOĞRU KULLANIMI

EL HİJYENİ

El hijyeni, sağlık hizmeti ilişkili enfeksiyonların (SHİE) 
önlenmesinde birincil öneme sahiptir. Sağlık çalışan-
larının uygun el hijyeni prosedürlerine uyması, has-
ta güvenliği açısından temel bir gerekliliktir.1 Dünya 
Sağlık Örgütü (DSÖ), el hijyenini hastane enfeksiyon-
larının yayılmasını önlemede en etkili yöntem olarak 
tanımlar. Yetersiz el hijyeni, enfekte olmuş bireyler-
den sağlıklı bireylere mikroorganizmaların taşınma-
sına neden olabilir.

El Yıkama: Sabun ve suyla yapılan el yıkama, eller 
görünür şekilde kirliyse veya organik materyallerle 
kontamine olmuşsa tercih edilmelidir. El yıkama işle-
mi en az 40-60 saniye sürmelidir. Parmak araları, avuç 
içleri, tırnak altları ve el sırtı dahil tüm el yüzeyleri 
dikkatlice temizlenmelidir. El yıkama işlemi sırasında 
musluklar dirsek veya sensörlü mekanizmalarla ka-
patılmalıdır (Şekil 1).

Alkol Bazlı El Antiseptiği Kullanımı: Alkol bazlı 
el antiseptiği, hızlı ve etkili bir dezenfeksiyon sağlar 
ve genellikle görünür kir bulunmayan ellerde tercih 
edilir. Ellere yeterli miktarda antiseptik alınarak, kuru-
yana kadar ovalanmalıdır. Antiseptiğin tüm el yüze-
yine yayılması sağlanmalıdır (Şekil 1).

El Hijyeninin Zamanlaması: El hijyeninin uygu-
lanması gereken beş kritik an bulunmaktadır:

1. Hastaya temas öncesi,
2. Aseptik işlemler öncesi,
3. Vücut sıvılarına temas sonrası,
4. Hastaya temas sonrası,
5. Hastanın çevresine temas sonrası.

El hijyeni uygulamalarında uyum oranlarının artı-
rılması için sağlık çalışanlarına düzenli eğitimler veril-
meli ve farkındalık kampanyaları düzenlenmelidir. El 
hijyenine uyumun izlenmesi ve geribildirim verilme-
si, enfeksiyon kontrolü açısından etkili bir stratejidir.

KİŞİSEL KORUYUCU EKİPMAN 
(KKE)

Kişisel koruyucu ekipmanlar (KKE), sağlık çalışanları-
nı ve hastaları enfeksiyonlardan korumak için tasar-
lanmış koruyucu araçlardır. KKE’ler, enfeksiyonların 
yayılmasını önlemede fiziksel bir bariyer oluşturarak 
sağlık merkezlerinde güvenliği artırır.

Önlük: Önlükler, vücut sıvılarına karşı koruma 
sağlamak için sıvı geçirmez özellikte olmalıdır. Uzun 
kollu ve vücudu tamamen kapatan önlükler tercih 
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 » Ziyaretçi girişleri sınırlanmalı ve gerekli durum-
larda koruyucu ekipman sağlanmalıdır.

İzolasyon Odalarının Yönetimi: İzolasyon oda-
larında hasta başına düşen ekipman (örneğin ste-
toskop, tansiyon aleti) mümkünse kişisel olmalı, 
ortak ekipman kullanımı durumunda her hasta 
kullanımından sonra dezenfekte edilmelidir. İzolas-
yon kurallarına uyum, düzenli izleme ve eğitimlerle 
artırılmalıdır.
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3 ÇOCUKLARDA BAŞ-BOYUN VE LENF BEZI 
MUAYENESI

BAŞ-BOYUN MUAYENESİ

Sistemik fizik muayenenin içerisinde baş ve boynu 
fizik muayene ile değerlendirebilmek için en sık kul-
lanılan tanı yöntemi inspeksiyon ve palpasyondur. 
Perküsyon ve oskültasyon ise daha az kullanılan 
yöntemlerdir. Çocuk hastaların baş muayenesinde 
erişkinlerden farklı olarak transillüminasyon ile de 
değerlendirme yapılabilmektedir.

Baş Muayenesi

İnspeksiyon ve Palpasyon

Baş muayenesi yapılırken öncelikle inspeksiyonla 
başın şekline (normal, simetrik, büyük ya da küçük) 
bakılır. Başın şekli değerlendirilirken normalden fark-
lı bir kabarıklık ya da çöküklük olup olmaması kont-
rol edilir. Yumuşak dokudan kaynaklı kabarıklıklar he-
manjiom, dermoid kist, ensefalosel ve enfekte saçlı 
deri lezyonlarına bağlı olabilir.1 Eksositozlar ve kal-
sifiye hematomlar gibi sert lezyonlar da başta şekil 
bozukluğuna yol açabilir. Özellikle yenidoğan döne-
minde zor doğumlara eşlik eden ‘Sefal hematom’ ve 
‘Caput succadeneum’ başın şeklinde değişikliklere 
yol açar. Sefal hematom genellikle parietal bölgede 
oluşan ve sütür çizgileriyle belirgin olarak sınırlanmış 

subperiostal birikimidir. Kanama periostu kaldırır, 
ancak sütür hattını geçmez. Caput succadeneum ise 
saçlı derinin yumuşak dokusunun ödemi ve kana-
masıdır. Sütürleri ve orta hattı geçer. İnspeksiyonda 
kafatasının simetrik olup olmaması durumu da de-
ğerlendirilmelidir.2 İnsan kafatası (kraniyum), dokuz 
kraniyal kemikten oluşur (İkişer adet frontal, paryetal, 
temporal ve birer adet de etmoid, sfenoid ve oksipi-
tal kemikler). Bu kemikler, fibröz dokudan oluşan ve 
sütür olarak adlandırılan bağlantı bölgeleriyle birbi-
rinden ayrılır ve sütürlerin bir araya geldiği kesişim 
bölgeleri ise fontanel olarak adlandırılır. Kafatasında-
ki kemikleri birbirine bağlayan dört ana sütür vardır. 
Bu sütürler sagittal, metopik, koronal ve lambdoid 
sütürlerdir. Sagittal sütür, iki parietal kemik arasında 
yer alırken, Metopik sütür, frontal kemikler arasında; 
Koronal sütür, frontal ve parietal kemikler arasında; 
Lambdoid sütür de supraoksipital ve parietal kemik-
ler arasında yer alır. Kemikleşme sürecinde, kraniyal 
kemikler birbirine yaklaşır ve kemik köşelerinden sü-
tür oluşumu başlar. Ön fontanel; metopik, sagittal ve 
koronal sütürlerin kesişim yerindedir.3-4 Yaşamın ilk 6 
ayında boyutu 3-6 cm arasında değişebilir. Arka fon-
tanel; saggital ve lambdoid sütürlerin kesişim yerin-
de olur. Genellikle 1-1,5 cm boyutundadır. Normalde 
ön fontanel 18. ayda arka fontanel en geç 3. ayda 
kapanır. Prematür bebeklerde bu süre biraz daha 
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sendromları olan hastalarda şekilsiz veya eksik diş-
ler, beyaz veya kahverengi lekeler, çürükler, yontul-
muş veya eksik dişler veya süt dişlerinin gelişiminde 
önemli gecikme olabilir. Palatin tonsiller çocuk 6-9 
aylık olana kadar görülmeyebilir. Eksüdalı büyümüş 
bademcikler, boğazda ve bademciklerde A grubu 
beta hemolitik Streptococcus ve diğer enfeksiyöz 
ajanlar (örn., Difteri, Epstein-Barr virüsü) ile bakteriyel 
enfeksiyondan kaynaklanabilir. Asimetrik tonsil: Pe-
ritonsiller sellülit veya tonsiller abse, malignite, LAP 
ile ilişkili olabilir. Dudaklarda tavşan dudak, yarık da-
mak gibi deformiteler ilk bakışta değerlendirilmesi 
gereken hususlardır. Keylosis; ağız köşelerinde derin 
ülser, kabuklanma ve çatlaklardır. Aşırı salivasyon ve 
riboflavin eksikliğinde görülür. Ragad; deri ile mu-
kozanın birleştiği yerlerde oluşan ağrılı çatlaklardır. 
Deriye uzanan çizgilenmeler olur. Lezyonlar mu-
kozada da varsa sifiliz düşünülür. Anemi ve siyanoz 
dudaklardan kolaylıkla farkedilebilir. Herpes labialis 
lezyonları olabilir. Herpes enfeksiyonunda veziküler 
lezyonlar dudakta görülebilir. Anjionörotik ödemde 
dudaklarda akut gelişmiş ödem vardır. Kronik enfek-

siyonlarda dudaklarda çatlaklar oluşur.1,18,19,20

Boyun Muayenesi

Çocuk otururken veya ayakta iken boyun muayene-
si yapılır. Yele boyun Turner Sendromu’nda; boyun 
kıvrımlarında artış Down Sendromu’nda; kısa boyun 
Konjenital hipotiroidi ve Hurler Sendromu gibi mu-
kopolisakardozlarda görülebilir

Tortikollis; boynun bir tarafa eğik olmasıdır. En 
sık nedeni SCM (sterno kleido mastoid) adale do-
ğum travmasına maruz kalarak zedelenmesi ve 
hematomudur.21

Tiroid bezi muayenesi sırasında çocuk başını ar-
kaya eğer. Doktor muayeneyi hastanın arka tarafın-
dan yapar. Normal olarak tiroid bezi görülemez ve 
palpe edilemez. Şüphe olması durumunda çocuğa 
bir şeyler içirilebilir. Yutkunma esnasında tiroid bezi-
nin çevre dokulardan ayrımını yapmak daha kolay-
dır.22 Guatr üç evrede değerlendirilebilir. Evre IA; pal-
pasyonda, Evre IB; ekstansiyonda, Evre II; yakından 
bakıldığında, Evre III uzaktan bakıldığında farkedili-
yorsa olarak sınıflandırılabilir.23

LENF BEZİ MUAYENESİ:

Lenfatik damarlar boyunca yerleşmiş kapsüllü ya-
pılardır. Boyutları birkaç mm’den birkaç cm kadar 
olabilir. Boyutları yerine göre değişir. Simetrik ola-
rak işaret ve orta parmakların uç kısımları ile kulak 
önü (preauriküler), kulak arkası (postauriküler), kafa 
kaidesi (oksipital), çene açısı (tonsiller), mandibu-
la altı (submandibüler), çenenin orta hatta hemen 
altı (submental), Anterior ve posterior servikal, sub-
lingual, supraklavikuler lenf nodları palpe edilebilir. 
Sternokleidomastoid (SCM) kasının önü ve üzeri (Ön 
servikal), klavikula ile SCM kası açısı (supraklavikülar) 
bölgelerdeki lenf düğümlerinin palpasyon ile boyut, 
kıvam (sert/yumuşak), hareketlilik (mobil/fikse), has-
sasiyet (ağrılı/ağrısız) yönünden değerlendirilmesi 
yapılmalıdır. Malignite açısından sert, fikse, ağrısız 
ve boyutu büyük olan lenf nodları daha riskli olarak 
değerlendirilir.24
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4 CILT MUAYENESI

GİRİŞ

Çocuklarda cilt muayenesi diğer sistemler muayene 
edilirken değerlendirilir. Bu nedenle hasta poliklinik-
ten içeri girdiği anda muayene başlar. Cilt muayene-
sinin iki ana unsuru inspeksiyon ve palpasyondur.

Değerlendirilen parametreler:1

1.  Cilt rengi inspeksiyonla değerlendirilir: Siyanoz, 
solukluk, sarılık, renk koyulaşmaları veya açılma-
ları, mukozaların renk değişiklikleri farkedilip kay-
dedilmelidir.

2. Ciltte kuruluk, sertlik, turgor, ödem, esneklik, ka-
piller dolum zamanı palpasyon yöntemleri ile 
değerlendirilir.

3. Döküntü değerlendirmesi yapılır. Döküntüler 
değerlendirilirken cilt yüzeyi ile ilişkisine bakılır. 
Eritem, makül, papül, püstül, vezikül, bül, pe-
teşi, purpura ve ekimoz değerlendirilir. Lezyon 
üzerinde krut, ciltte deskuamasyon varlığı belir-
lenmelidir. Tespit edilen lezyonun yeri, dağılımı, 
boyutu kayıt edilmelidir. Özellikle ekimotik lez-
yonların tarifi ve yeri adli vakalar için önemlidir.

Ağız içinde dil, oral mukoza ve dişler değerlendi-
rilmelidir. Dil üzerinde papillalar, beyaz plaklar, harita 
dili, aftöz lezyonlar, yanak mukozasındaki enantem-
ler, plaklar, diş etlerinde hipertrofi, hiperemi renk 
değişiklikleri bakılmalıdır. Dişlerin yaşa uygun sayısı, 

diş çürükleri, renk değişiklikleri farkedilmelidir. Ağız 
içinin kuruluğu, göz yaşı varlığı, turgor değerlendir-
mesi çocuklar için çok önemli olan hidrasyon dere-
cesinin belirlenmesinde oldukça önemlidir.

Gerekirse genital bölge de değerlendirilmelidir.

4. Nevüs, hemanjiom, mongol lekesi, miliaria, mili-
a,cafe-au-lait, telenjektazi, stria, cilt altı amfizemi, 
reynaud, eritromelalji, livedo retikülaris, eritema 
nodozum, psöriatik ve mantar lezyonları bilin-
meli ve değerlendirilmelidir.

5. Deri ekleri değerlendirilmelidir. Tırnak distrofisi, 
pitting, çomak parmak, kaşık tırnak bilinmelidir. 
Lokal veya generalize saç dökülmesi, kaşlar, kir-
pikler, renk değişiklikleri, dişlerin sayısı, anormal 
kıllanma değerlendirilmelidir. Saçların değerlen-
dirilmesinde bit muayenesi bilinmelidir.

Tanımlanan cilt bulguları ile anamnez ve diğer 
sistemik muayene bulguları birleştirilerek tanı koy-
mak çoğunlukla mümkündür. Siyanoz ve solukluk 
gibi hayati fonksiyonların göstergeleri basit bir ins-
peksiyonla farkedilebilir. Özellikle çocukluk çağının 
viral döküntülü hastalıkları, immunglobulin A vaskü-
liti ve kawasaki gibi vaskülitler yalnız cilt bulguları ile 
tanı konulabilen hastalıklardır. Yenidoğan ve süt ço-
cuklarının hidrasyon durumunun değerlendirilmesi 
basit bir cilt muayenesine bağlıdır. Yine özellikle ye-
nidoğan dönemindeki fizyolojik döküntüleri bilmek 
gereksiz tetkikleri ve ailenin telaşını önleyecektir.
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5 EKLEM MUAYENESI

GİRİŞ

Pediatri kliniklerine başvuran hastaların karın ağrısı 
ve baş ağrısı şikayetlerinden sonra üçüncü en sık 
başvuru nedeni kas iskelet sistemi şikayetleridir. Bu 
hastaların ağrı kaynağının cilt, cilt altı dokusu, kas, 
eklem, kemik,  sinir olup olmadığını tespit etmemiz 
gerekir.  

Eklem muayenesi inspeksiyon ile başlar. Eklemin 
anatomik yapısının, özellikle etraf doku ile ilişkisi ve 
fizyolojik olukların, fizyolojik açıklık kapasitelerinin 
bilinmesi gerekmektedir. Diz ekleminde patellar ke-
mik etrafı ve ayak bileğinde malleollerin etrafındaki 
boşlukların silinmesi bu eklemlerde sıvı biriktiğinin 
belirtisi olabilir. Eklem çevrelerinin ölçümü ve sağlıklı 
eklemle karşılaştırılması diğer bir yöntemdir. Eklem 
bölgesinin palpe edilerek ilgili ekstremiteye göre ek-

lem ısısının eşit veya fazla olduğunun farkedilmesi 
inflamasyon lehine değerlendirilebilir. Eklem fonksi-
yonlarının değerlendirilmesi eklem açıklığının tespit 
edilmesi ile yapılır. Romatolojik muayene ile yaklaşık 
72 eklem değerlendirilebilir.1,2 Ayrıca dirsek, diz ve 
ayak entez bölgeleri de muayene edilir. Lateral ve 
medial epikondile, patella üs ve alt polü, tuberositas 
tibia, kalkaneus bölgelerine hafif baskı uygulandı-
ğında ağrı olması, parmak ucu veya topukta yürüme 
de ağrı ve zorlanma entezit göstergeleridir.

Genel pediatri kliniklerinde tarama muayene 
yöntemi olarak pGALS kullanılmaktadır. Bu yöntem-
le hastanın duruşu(gait), kolları(arms), bacakları(legs) 
ve omurgası(spine) değerlendirilir.1,2

Muayenenin nasıl yapıldığı aşağıdaki figürlerle 
anlatılmıştır.

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Romatoloji BD., aysenurkisaarslan@hotmail.com,  
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6 YENIDOĞANIN FIZYOLOJIK ÖZELLIKLERI VE 
FIZIK MUAYENESI

GİRİŞ

Yenidoğanın fiziksel muayenesi, doğumdan sonra 
en kısa sürede, ideal olarak ilk 24 saat içinde, yapılan 
kapsamlı bir değerlendirmedir (Tablo 1). Annenin 
prenatal geçmişi ve ailenin soy geçmişi sorgulanır. 
Konjenital anomaliler, doğum yaralanmaları, sarı-
lık, solukluk ve diğer hastalık belirtileri bu süreçte 
tespit edilir.1 Muayene, sessiz ve rahat bir ortamda 
yapılmalıdır. Bebeğin vital bulguları, rengi, tonusu, 
hareketliliği ve bilinç seviyesi izlenir. Yüksek riskli do-
ğumlarda, muayene doğum odasında yapılmalıdır.2 
Hastanede kalan bebekler için tekrarlanan günlük 
muayeneler önemlidir. Muayene sırasında ebeveyn-
lerin de hazır bulunması ve bilgilendirilmesi gerekir.3  
Muayeneye bebek sakinken, kardiyak oskültasyon 
ve karın muayenesi ile başlanabilir. Nabız oksimetre-
si, kritik konjenital kalp hastalığının erken teşhisi için 
rutin bir tarama aracıdır.4 

Tablo 1. Yenidoğanın kapsamlı fiziksel muayenesinin 
başlıca bileşenleri5

Bebeğin genel görünümünün gözlemlenmesi,

Vücut ölçümleri (ağırlık, boy ve baş çevresi) ve vital 
bulguların alınması,

Sistemlerin muayenesi

GENEL GÖRÜNÜM VE İLK 
GÖZLEMLER

Yenidoğan bebeklerin genel görünümü, postürü, 
spontan hareketleri, aktivitesi, kas tonusu, cilt rengi 
(siyanoz, sarılık, solukluk) ve solunum çabası inspek-
siyon ile değerlendirilir. Term bebeklerde kollar ve 
bacaklar fleksiyon pozisyonundadır; pretermler ve 
solunum sıkıntısı yaşayan bebeklerde ise ekstremi-
teler ekstansiyon pozisyonunda izlenir.1  Yenidoğan 
döneminde myoklonus sık görülür, bebeğin hare-
ketli olduğu anlarda ortaya çıkar ve elle tutulduğun-
da sonlanır, böylelikle konvulsif hareketlerden ayrılır.6 

CİLT MUAYENESİ

Yenidoğan bebeklerin cildi, term ve postterm be-
beklerde kalın ve soluk, preterm bebeklerde ise 
ince, kırmızı ve jelatinimsi görünümdedir. Cilt, altta 
yatan bir hastalığı gösterebilecek bulgular açısından 
(anormal pigmentasyon alanları, konjenital nevüsler, 
maküler lekeler veya hemanjiyomlar) incelenmelidir. 
Çoğu cilt bulgusu genellikle iyi huylu ve geçicidir 7 
(Tablo 2).
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KARDIYOVASKÜLER SISTEM MUAYENESI

GİRİŞ

Kardiyovasküler sistem hastalıklarının tanımlanma-
sı için; öncelikle iyi bir öykü alınmalı, fizik muaye-
ne özenle yapılmalı ve ilgili laboratuar tetkiklerine 
başvurulmalıdır.

Anamnezde; prenatal dönemde gebelik takibi, 
geçirilmiş enfeksiyon varlığı, gebelikte kullanılan 
ilaçlar, doğum ağırlığı ve kilo alımı, gelişme ve bes-
lenme şekli, solunum sıklığı ve zorluğu, egzersiz in-
toleransı, göğüs ağrısı, siyanoz, senkop hikayesi olup 
olmadığı sorgulanmış olmalıdır.Kardiyovasküler sis-
tem muayenesinde; inspeksiyon, palpasyon, perküs-
yon, oskültasyon yöntemleri sırasıyla uygulanmalı-
dır.Muayeneye başlamadan önce muayene odasının 
sıcak ve aydınlık olmasına dikkat edilmelidir. Doktor 
kendisini tanıtmalı, aileden veya büyük bir çocuk ise 
çocuğun kendisinden onay alınmalıdır. Çocuğun 
üst kısmını tümüyle soyunması sağlanmalı, sırtüs-
tü düz veya 45 derece açıyla sola dönük yatırılması 
sağlanmalıdır.1

İNSPEKSİYON

İnspeksiyon ile hastaların genel görünümü, nutris-
yon durumu, sendromik bulguların varlığı, solukluk 
veya sarılık olup olmaması, siyanoz varlığı, solunum 

sayısı ve güçlüğü olup olmaması, göğüs duvarı de-
formiteleri, el ve tırnak muayenesi (parmaklarda ço-
maklaşma vb) gözlemleme yapılarak incelenmelidir.

Bazı sendromik hastalıklarda karakteristik vücut 
yapısı ve kalp hastalıkları bir arada bulunmaktadır. 
Örneğin: Marfan Sendromunda; uzun ekstremiteler 
ve kifoskolyoz ile birlikte mitral kapak prolapsusu, 
mitral, aort veya trikuspid kapak yetmezlikleri gö-
rülebilmektedir. Down Sendomu’na endokardiyal 
yastık defektleri, Turner Sendromuna bikuspid aort 
kapak, aort koarktasyonu, aort stenozu veya yetmez-
liği eşlik edebilmektedir. Williams sendromunda peri 
yüzü görünümü ile birlikte supravalvüler aort steno-
zu ve periferik pulmoner stenoz görülebilmektedir. 
Holt Oram sendromunda üst ekstremite anomalileri 
genellikle ASD ve sağ dal bloğu ile birliktedir. 1,2

Deri rengi; sarılık, solukluk ve siyanozu gösterme-
si açısından önemlidir. Siyanoz; deri ve mukozaların 
mavimsi mor bir renk alması olup, redükte hemog-
lobinin 5 gr/dl’nin üzerine çıkması sonucu görülür.

Siyanoz doğal ışıkta daha kolay tespit edilir. Siya-
noz değerlendirilmesi için özellikle dil, tırnak yatağı 
ve konjuktivaya bakılmalıdır. Santral siyanoz dilde 
mukozalarda ve periferal deride yaygın olarak görü-
lür. Periferik siyanoz sadece periferde, özellikle eks-
tremite uçlarında görülür.

mailto:ozgepamukcu2002@yahoo.com
mailto:abaykan@erciyes.edu.tr


 

Kardiyovasküler Sistem Muayenesi

45

Üfürümler sınıflandırılırken 3 gruba ayrılmaktadır: 
1.Organik 2. Fonksiyonel, 3. Masum üfürümler. Fonk-
siyonel üfürümler; kalp dışı fizyolojik bir olaydan kay-
naklanır: Anemi, hipertiroidi, hamilelik gibi. Masum 
üfürümler: Altta yatan organik veya fonksiyonel bir 
sorunu olmayan, sağlıklı çocuklarda duyulan kısa sü-
reli, midsistolik ve yumuşak vasıflı üfürümlerdir. En iyi 
sol alt sternal kenarda ve apekste duyulur. Masum 
üfürümlerin yayılımı çok sınırlıdır, çoğu zaman vızıltı 
veya müzikal karakterdedir. Şiddeti I-III/VI arasında-
dır. Okul çağı çocuklarında, konjenital kalp hastalığı 
sıklığı ‰8, masum üfürüm işitilme sıklığı %75-90 dir. 
Servikal venöz uğultu (venous hum), still üfürümü, 
pulmoner sistolik ejeksiyon üfürümü çocuklarda sık 
duyulan masum üfürümlerdir. 2

Kalp siklusundaki yerine göre üfürümler:

Sistolik, Diastolik, Devamlı olmak üzere üçe ayrılır.

Sistolik Üfürüm:S1 ile veya ondan sonra başlar, 
S2 ile veya ondan önce biter. Birkaç tipi vardır.Pan-
sistolik (holosistolik Sistolik regürjitan üfürümler) 
: Sistolün tamamında üfürüm duyulur, yüksek ba-
sınçlı bir kalp boşluğundan daha düşük basınçlı bir 
kalp odacığına anormal kan akımından kaynaklanır. 
(VSD ve Mitral Yetmezlik (MY) gibi)  Sistolik ejeksi-
yon üfürümü: Kanın ventrikülden büyük damarlara 
ejeksiyonu sonucu oluşur. S1’den bir süre sonra baş-
lar, S2’den önce biter. Pulmoner, aort darlıklarında 
ve ASD’de duyulabilir. Geç Sistolik üfürümler: Mitral 
kapak prolapsusu ve Triküspit kapak prolapsusunda 
duyulabilir

Diyastolik Üfürüm: S2’den sonra başlar. Diyasto-
lün hangi safhasında duyulduğuna göre sınıflandı-
rılır: başında(erken), ortasında (middiyastolik) veya 
sonunda (geç diyastolik) .Erken diyastolik üfürüm 
(Decresendo): Aort ve pulmoner kapaklardaki ye-
tersizlik sonucu olur. Pulmoner hipertansiyona bağlı 

olarak gelişen pulmoner yetersizlik üfürümüne “Gra-
ham-Steel” üfürümü denir. Mid-diyastolik üfürüm: 
Mitral ve trikuspid kapak darlıklarında kapaklardan 
fazla kan geçmesi nedeni ile duyulur. Akut romatiz-
mal ateşin aktif döneminde apekste kısa mid-diyas-
tolik üfürüm duyulabilir (Carey-Coombs üfürümü). 
Geç diyastolik üfürüm:Mitral darlıkta, sol atriyal mik-
somada ve aort yetmezliğinde duyulur. Aort yet-
mezliğinde apekste duyulan formuna Austin-Flint 
üfürümü denir. 2

Devamlı Üfürümler

Sistolde başlayarak tüm diyastol boyunca ancak di-
yastol sonuna doğru şiddeti azalarak işitilir. Venöz 
hum hariç tüm devamlı üfürümler patolojiktir. En sık 
PDA’da duyulur. PDA’nın üfürümü en iyi sternumun 
sol kenarında ikinci ve üçüncü interkostal aralıkta 
duyulur, boyuna doğru yayılır. PDA’dan başka arteri-
yovenöz fistüllerde (koroner, pulmoner ve sistemik) 
ve şantlarda da devamlı üfürüm duyulur. 2

Venöz hum (venöz uğultu): Fizyolojik olan tek 
devamlı üfürümdür. Daha çok boyunda juguler ven 
üzerinde veya sternumun sağ üst kenarında duyu-
lur. İnspiryum esnasında şiddetlenir. Oturur pozis-
yonda net işitilirken, yatar pozisyonda ses kaybolur. 
Üfürümün şiddeti boyun hareketleri ile değişebilir, 
ses uğultuyu andırır.
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GİRİŞ

Solunum sistemi hastalıklarının teşhisinde hikaye 
ve fizik muayene önemli bir yer tutmaktadır. Detaylı 
bir öykü ve fizik muayene birlikte yapıldığında %80 
oranında tanı koydurucu olmaktadır.1 Öksürük solu-
num yolu hastalıklarının en önemli semptomların-
dan biridir. Kuru, balgamsız vasıfta özellikle geceleri 
belirginleşen öksürük viral ve alerjik nedenlere bağlı 
olabilir.2 Pnömoni, pulmoner tüberküloz, plevral ve 
mediastinal hastalıklar da kuru öksürük yapabilir. Bal-
gamlı öksürük; bronşiektazi, akciğer absesi ve kistik 
fibrozis gibi süpüratif akciğer hastalıklarında görülür. 
Paroksismal öksürük boğmaca, astım, yabancı cisim 
aspirasyonu veya akut trakeitin belirtisi olabilir. La-
rengeal patolojilerde ve krupta öksürük ses kısıklığı 
ile birlikte seyredebilir. Beslenme ile ilişkili öksürük; 
gastroözefageal reflü, akalazya veya trakeoözefageal 
fistülde görülebilir.2  Solunum sistemi muayenesin-
de toraksın inspeksiyonu, palpasyonu, perküsyonu 
ve oskültasyonu sırası ile yapılmalıdır.

İNSPEKSİYON

Toraksın, solunum hareket ve özelliklerinin gözle ya-
pılan muayenesidir. Hasta muayene odasından içeri-
ye girdiği anda başlar. İnspeksiyon aydınlık ve sakin 
bir ortamda sistematik bir şekilde yapılmalıdır. Toraks 

duvarı, cilt ve yumuşak dokuları, toraksın anatomik 
yapısı, solunuma katılımı ve yapısal bozuklukları de-
ğerlendirilir. Yüz ve boyun inspeksiyonunda akciğer 
hastalıkları ile ilgili ipucu olabilen fizik muayene bul-
guları saptanabilir. Ağır hipoksemi bulgusu olarak 
ağız içi mukozada, dudaklarda siyanoz saptanabilir.

Akciğerde yer kaplayan lezyon varlığında sem-
patik sinire bası sonucu Horner sendromu gelişebilir. 
Bu sendromda bası ile aynı tarafta göz bebeklerinde 
küçülme (miyozis), göz kapağında düşme (pitozis), 
göz küresinin içe çökmesi (enoftalmus) ve terleme 
kaybı (anhidrozis) görülmektedir.1 

Göğüs kafesinin yüzeyine bakıldığında geçiril-
miş operasyonlara sekonder gelişen skatrisyel do-
kusu görülebilir. Vena kava süperior damar hattında 
meydana gelen vasküler patolojiler kan akımına en-
gel olarak vena kava süperior sendromu’na neden 
olurlar.3 Mediastinal kitlesel lezyonlara ve trombüse 
bağlı olarak sağ atriuma venöz dönüşte azalmayla 
birlikte damar içi volüm artışı neden olur. Bu send-
romda, yüz bölgesinde, boyun kısmında ve kollarda 
pelerin şeklinde ödem, siyanoz, boyun ven dolgun-
luğu görülür.1 

Doğuştan oluşan deformiteler nedeni ile göğüs 
kafesinin yapısı değişebilmektedir. Pektus karina-
tus olarak isimlendirilen güvercin göğsü, sternum 
alt uç kısmının öne doğru belirginleşmesidir.1 Pec-
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9 GASTROINTESTINAL VE GENITOÜRINER SISTEM 
MUAYENESI

GİRİŞ

Çocuklarda karın muayenesi genellikle karın ağrısı 
ve/veya distansiyonun değerlendirilmesinin bir par-
çası olarak yapılır. Muayene sırasında çocuğa rahat-
sızlık vermemek için her zaman özen gösterilmelidir. 
Çocuğun hekime olan uyumu ve güveni çok çabuk 
kaybolabilir ve bu durumda muayenede elde edil-
mesi beklenen bulgulara ulaşmak güçleşir.

Hekim, muayene öncesinde ellerini yıkar, hastaya 
veya hasta yakınına kendini tanıtır. Hastanın önce-
likle genel durumu değerlendirilidir. Vital bulguların 
stabil olduğundan emin olunur ve hastanın mental 
durumu not edilir.

Hekim, hastanın sağ tarafında durmalıdır. Sol eli-
ni kullanan kişiler, hastanın sol tarafında durabilir.

Genel görünüm: Çocuğun postürü akut kolanjite 
bağlı kolik ağrı durumunda kıvranan bir pozisyonda 
olabileceği gibi apandisit veya peritonit varlığında 
hareketsiz kalma pozisyonunda olacaktır. Deri ren-
ginde sarılık varsa karaciğer hastalığına, solukluk 
varsa anemiye işaret eder. Diğer bir dikkat edilecek 
konu beslenme durumudur. Kaşektik görünüm ma-
labsorpsiyon gibi kronik hastalıkları düşündürür. Peri-
ferik ödem hipoalbuminemi ile ilişkili olabilir. Çölyak 
hastalığında dermatitis herpetiformis, inflamatuvar 
bağırsak hastalığında eritema nodosum deri bulgu-

ları arasındadır. Üveit, aftöz ülserler, çomak parmak 
ve artrit, inflamatuvar bağırsak hastalığının diğer 
ekstraintestinal bulguları arasındadır. Kronik kara-
ciğer hastalığında sarılık, asteriksis, palmar eritem, 
tırnaklarda beyazlaşma, spider anjiom, kaput medu-
sa ve jinekomasti görülebilir.1,2 Şekil 1’de karın dört 
kadrana ayrılmış, Şekil 2’de dokuz kadrana ayrılmıştır.

İnspeksiyon: Ortamın aydınlık olması ve hasta-
nın uygun pozisyonda olması önemlidir. Hasta su-
pin pozisyonda ve bacaklar fleksiyonda olmalıdır. 
Böylece karın kasları gevşer ve daha derin yapıların 
değerlendirilmesi mümkün olur. Karında distansi-
yon bağırsak anslarında artmış gaz, fekal retansiyon, 
kitle, asit veya organ rüptürüne bağlı olabilir. Diğer 
taraftan skafoid karın üst gastrointestinal obstrük-
siyon veya açlık sonucu olabilir. Peristaltik dalgalar 
özellikle pilor stenozu varlığında belirgindir. Geçiril-
miş cerrahiye ait karında skarların görülmesi adezyo-
na sekonder obstrüksiyon veya bağırsak rezeksiyonu 
ve anastomoz hattında stenoz açısından anlamlı 
olabilir. Küçük çocuklarda umblikal herni sık görülür 
ve çoğunlukla cerrahi gerektirmeden kendiliğinden 
düzelir. Diastasis rekti, karın kasları gerginleştiğinde 
ortaya çıkar ve cerrahi gerektirmez.

Oskultasyon: Bağırsak gazlarının yerini değiştir-
memek ve normal bağırsak seslerini etkilememek 
için palpasyondan önce yapılmalıdır. Karın ağrısı 
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için uyarıcı bulgulardır. Perianal bölgede ekimoz ve 
laserasyon cinsel istismarı düşündürür. Dijital rektal 
muayene rutin olarak yapılmaz, ancak konstipasyon 
öyküsü olan çocuklarda endikedir. Rektal muayene 
nedeni hasta ve yakını ile paylaşılmalıdır. Hastanın 
utanma duygusuna saygı gösterilmeli ve muayene 
nazikçe yapılmalıdır. Hasta sol yan tarafında yatıyor-
ken bacaklar kalça ve dizlerden fleksiyonda olmalıdır. 
Hekim, eldivenine uygun bir kayganlaştırıcı sürer ve 
muayeneyi yapar. Rektumda anormal bir kitle veya 
kanlı dışkı varlığı daha kapsamlı araştırmayı gerekti-
rir. Spinal kord hasarı düşünülen kişilerde anal tonus 
değerlendirilmelidir.

Perküsyon: Organ sınırlarını ve kitle lezyonlarını 
belirlemeyi sağlar. Karaciğer ve dalak gibi solid or-
ganlar, kitleler ve sıvı yapılardan perküsyon ile mat 
ses, gaz ile dolu bağırsaklardan timpan ses alınır. Ka-
raciğere ait matite 6. interkostal aralıktan alınmaya 
başlanır. Dalak ise solda lateralde 9-11. interkostal 
aralıklar arasında perküsyonla matite alınır. Trau-
be aralığında mide yerleşimi nedeniyle timpan ses 
alınmalıdır. Ancak dalak büyüklüğü, dolu mide, sol 
plevral effüzyon, perikardit, mide tümörü varlığında 
matite alınabilir. Ksifoidden itibaren aşağıya doğru 
ışınsal tarzda perküsyon yapıldığında beklenenin 
(timpan ses) aksine açıklığı yukarı bakan matite 
alınması asit varlığını gösterir. Belirgin asit veya kitle 
varlığında organlara palpasyon veya perküsyon yap-
mak mümkün olmayabilir, bu durumda ballotman 
(buz belirtisi) muayenesi uygulanır. Bu muayenede 
el parmakları ile karın bölgesine küçük ritmik vuruş-
lar yapılır ve karındaki organ veya kitleden geri ge-
len titreşimler sayesinde organ veya kitlenin sınırları 
tespit edilir.4

Genitoüriner sistem muayenesi konjenital ano-
malileri tespit etmek üzerinedir. Yenidoğanlarda 
idrarda ürik asit atılımının fazla olması nedeniyle 
bezlerinde ürik asit kristalleri görülebilir ve yanlış-
lıkla kan olarak düşündürebilir. Erkek çocuklarda 
penis boyu, sünnet derisi, üretral açıklığın yerleşimi, 
testislerin skrotumda olması, inguinal herni varlığı 
dikkatle incelenmelidir. Kız çocuklarda labial yapılar, 
üretral açıklık, klitoris, vajina gözle muayene edi-
lir. Labial yapışıklık olup olmadığı kontrol edilir. Dış 
genital organlar, kuşkulu görünüm (asimetri, klitoral 
hipertrofi, mikropenis, bilateral inmemiş testis) açı-
sından değerlendirilir.5 Anal muayene her hastada 
gerekli olmayıp rektal kanama, kronik konstipasyon 
tarifleyen hastalarda perianal bölge ışık yardımıyla 
gözle incelenir, rektal tuşe anal dönemde (12-36 ay), 
immün yetmezlik hastalarında ve anal muayeneye 
izin vermeyen hastalarda yapılmamalıdır. Özellikle 
büyük çocuklarda genitoüriner muayene sırasında 
hastanın mahremiyetine özen gösterilmeli, hekimin 
yanında hemşire de yer almalıdır.
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10 ÇOCUKLARDA NÖROLOJIK MUAYENE

GİRİŞ

Çocukluk çağı nörolojik muayenesi çocuklarda 
tecrübe isteyen ve görece komplike olan, çocuk 
uyumunun ve aile katılımının son derece önemli 
olduğu bir değerlendirmedir. Tüm muayenelerde 
olduğu gibi temel amacı, sinir sisteminin fonksiyo-
nel yapısını ve gelişimini değerlendirirken; potan-
siyel işlev bozuklukluklarının lokalizasyonunu ve 
nedenini saptamaktır.1 Nörolojik muayene sistemik 
muayenenin bir parçasıdır ancak genellikle ayrıntılı 
bir anamnezle koordine olarak yapılması ve genel 
sistemik muayene ve çeşitli genel sistemik muayene 
parametrelerinin de (ölçümler, dismorfik bulgular, 
baş boyun değerlendirmesi, göz muayenesi vs) da-
hil edilmesi gerekir.1,2 

Süt çocuklarında ve yenidoğanlarda muayene 
okul çocuklarından görece daha zordur. Nörolojik sis-
tem değerlendirmesi hasta uyumu gerektirdiğinden 
muayene daha fazla sabır ve ileri iletişim yetenekleri 
gerektirir. Küçük çocuklarda muayene oyunlaştırıla-
rak, ailenin (çocukça tanınan bireylerin) aktif katılımı 
sağlanarak yapılmalıdır. Muayeneye ebeveynin ku-
cağında başlanması uyumu arttıracağından tercih 
edilebilir. Bu nedenle standart bir basamaklı muaye-
nedense, çocuğun aktif katılımı ve uyumu anlık reak-
siyonlarına göre muayene akış değiştirilebilir. Bir di-
ğer önemli nokta da aileden öykü alınırken, çocuğun 

görece serbest halleri gözlenerek doğal aksiyonları-
nın değerlendirilmesidir.1,3  Ayrıca genellikle sistemik 
çocuk muayenesinin sonunda yer alan nörolojik de-
ğerlendirmenin en önemli parametrelerinden birisi 
olan bilinç düzeyinin değerlendirilmesi ve potansiyel 
değişikliklerin saptanması, özellikle kötü olduğu dü-
şünülen çocuklarda ve akut olgularda, sıradan akış-
tan çıkılarak muayenenin başına getirilmeli ve hızla 
çocuğun bilinç düzeyi değerlendirilmelidir.

Çocuklarda olağan bir nörolojik muayenenin 
ve dahi genel pediatrik değerlendirmenin olmazsa 
olmazı gelişimsel izlemdir.4 Psikomotor gelişim bö-
lümünde daha ayrıntılı olarak değinilen bu gelişim; 
sosyal, motor ve dil komponentleri ile tüm çocukluk 
çağı boyunca süren aktif bir süreçtir. İyi bir değerlen-
dirme kritiktir. Bu gelişimsel değerlendirme sadece 
riskli çocuklarda değil sağlıklı ve olağan kabul edilen 
tüm çocuklarda, belirli dönemlerde ölçeklerle des-
teklenilerek, rutin muayenelerin temel parçalarından 
birisi olmalıdır.5 Gelişimsel değerlendirmenin temeli-
ni çocuğun doğal ortamında davranışlarının yakinen 
sorgulandığı kronolojik bir öykü oluşturur ve takiben 
bu basamaklı gelişimin değerlendirildiği bir muaye-
ne ile tamamlanır.6 Normal bir çocuğun olağan ve 
beklenen gelişim basamaklarının, tüm çocuk hekim-
lerince bilinmesi son derece önemlidir. Çünkü tüm 
çocuk hekimlerince bilinmesi son derece önemlidir. 
Çünkü pro-aktif bir süreç olan bu değerlendirmede 
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Ense sertliği; çocuğun sırtüstü ve bacakları eks-
tansiyonda yatarken, başının altına bir el konularak 
çenesinin göğsüne dokundurulmaya çalışılmasıyla 
değerlendirilir. Çocuğun hareketi yapamaması veya 
ağrı duymasıyla pozitif kabul edilir ancak klinikte sık 
görülen pseudo-ense sertliği (Menenjitizm/Menin-
jizmus) ile (enfeksiyonlar, pnömoniler, retrofaringeal 
ve parafarengeal enfeksiyonlarda görülür) karıştırıl-
mamalıdır.15 Çocuk aynı yatar pozisyondayken başın 
tekrar fleksiyonu ile her iki uyluğun kalça ve dizden 
fleksiyona gelmesi durumuna Brundzinski ense fe-
nomeni denilir ve patolojik yanıt olarak kabul edilir.15 
Aynı pozisyonda dizden ve kalçadan bacağın pasif 
fleksiyona getirilmesiyle kontrlateral bacak ve dizin 
reaktif fleksiyona gelmesi durumuna Brudzinski’nin 
ayak fenomeni denilir (Resim 5). Son olarak sırt üstü 
yatmakta olan çocuğun uyluğu her iki alt ekstremite 
de eş zamanlı 90 derece fleksiyona getirilir. Bu po-
zisyondaki çocuğun dizi ekstansiyona getirildiğinde 
ağrıyla beraber (hamstring grubunda) çocuğun dizi-
ni fleksiyona zorlaması durumu kernig belirtisi olarak 
adlandırılır.15 Rus nörolog Vladimir Mihayloviç Kernig 
tarafından tanımlandığı için  bu isim verilmiştir. Ço-
cuğun 120 dereceden daha fazla bacağını açama-
ması durumu pozitif kabul edilir.
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ÇOCUKLARDA PSIKOMOTOR GELIŞIM

GİRİŞ

Psikomotor gelişimin değerlendirilmesi, çocukluk 
çağı izlemlerinde ve vizitlerinde en önemli değer-
lendirme parametrelerinin başında gelmektedir.1 
Çocukların psikomotor ilerlemeleri motor, sosyal 
ve linguistik parametreleri içeren ve ivmelenmesi 
azalarak devam eden son derece aktif bir süreçtir .1 
Amerika Birleşik Devletleri’nde çocukların %15’ine 
gelişimsel yetersizlik teşhisi konulmaktadır ancak sa-
dece %3 kadarı son derece önemli bir dönem olan 
üç yaşından önce tanı almaktadır.3 Önemli miktarda 
çocuğun okul çağlarına kadar potansiyel gelişim ge-
riliklerinin tespit edilemediği bilinmektedir.2 Erken 
müdahalenin tüm ilk basamak ve çocuk hekimlerin-
ce doğru bilinmesi, uygun tarama envanterlerinin 
uygulanması ve gereken çocukların ileri değerlen-
dirmeler ile terapiler için vaktinde yönlendirilmesi 
bu çocukların potansiyellerini yakalayabilmeleri için 
son derece önemlidir.3

Çocuk beyni erişkin beyninin minyatür hali ola-
rak görülmemelidir. Çocuk beyni son derece dina-
miktir ve intrauterin dönemden başlayarak puberte 
sonrası ve hatta 20’li yaşlara kadar aktif bir gelişim 
süreci içerisindedir.4 Gelişim süreci motor fonksi-
yonlar, sosyal davranış ve dil-sözel olmayan iletişim 
yöntemleri olmak üzere çeşitli başlıklar altında de-
ğerlendirilir. Global veya seçici olarak bu kümelerin 

herhangi bir basamağındaki potansiyel bir gerilik ile-
ri değerlendirmelere tabi tutularak çocukların izlemi 
tatbik edilir.3

PSİKOMOTOR GELİŞİMİN 
DEĞERLENDİRİLMESİ

Öncelikle çocuğun çevresel uyaranları, aile ortamı, 
yaşam koşulları ve ebeveynlerin durumu değerlen-
dirilerek ayrıntılı bir öykü alınır.5-23 Kronolojik ve sis-
tematik izlem önemlidir.5 Çocuklarda tam muayene 
uyumu ve iletişim mümkün olmadığı için özellikle 
görece küçük bebeklerin ve çocukların gözlene-
rek; dikkat süreleri, kaba ve ince motor hareketleri, 
oyuna katılımları gibi motor incelikleri ile sosyal ve 
konuşma-iletişim becerileri değerlendirilmelidir.2 
Çocukların rahat bir ortamda gözlenmesi önemli 
olduğu için ardışık muayeneler gerekebilir. Öykü ve 
gözlem ile başlayan muayene kademeli olarak çocu-
ğun dahil edildiği bir değerlendirme sürecine girer 
ve çocuğun psikomotor gelişim basamakları not 
alınarak tekrarlı vizitlerde değerlendirmeler sağlanır. 
Çocuğun kaba ve ince motor hareketleri, konuşma 
ve dil gelişiminin ne düzeyde olduğu, günlük aktivi-
telere ne derece katıldığı ve sosyal aktivasyonunun 
derecesi çeşitli oyunsal veya aktif müdahalelerle de-
ğerlendirilir.2,3 Başlıca dört alan değerlendirilir:
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bir bozukluğu olup hızla üst basamak değer-
lendirmeye gitmesi gerektiği ifade edilir

b. Ailenin aşırı kaygılanmasını önlemek adına 
yumuşak bir üslupla; çocuklarında potansi-
yel olarak tedavi edilebilir bir gelişme geriliği 
olabileceği söylenerek ileri değerlendirmeye 
yönlendirilir

c. Aileye bu riskli skora yol açan olası durumla-
rın kapsamlı bir ayırıcı tanısını sağlanır

d. Aile sakinleştirip evde uygulaması gereken 
terapi yöntemleri anlatılarak bir ay sonra 
kontrol vizitine çağrılıp endişelenmemesi için 
testler tekrarlanılır

e. Bir tanı ifade etmeksizin “Çocuğunuzun geli-
şimi için endişeleniyorum ve daha ileri geli-
şimsel değerlendirmelere ihtiyacı olduğunu 
düşünüyorum” şeklinde bir ifade ile test so-
nuçları ile üst basamak yönlendirmesi yapılır

Cevap: (C, E) İlk soruda seçenekler potansiyel 
olarak doğru olsa da sağlıklı-çocuk vizitlerinde aile-
lerin kaygıları olması durumunda öncelikle tarama 
envanterleri uygulanmalıdır. Ayrıca çocuk 18 aylık 
olduğu için otizm taramasının da dahil edilmesi 
uygundur. Ailelere bu durum ifade edilirken kesin 
tanısal ifadelerden kaçınılmalı, durum yumuşatıl-
mamalı ancak bunun değerlendirilmesi gereken bir 
risk durumu olduğu ifade edilerek çocukların doğru 
yönlendirilmesinin yapılması, potansiyel gerilikleri-
nin hızlı saptanması ve erken terapiye ulaşımları açı-
sından önemlidir.

KAYNAKLAR
1. Weitzman C, Wegner L. Promoting optimal development: 

screening for behavioral and emotional problems. Pediatri-
cs. 2015;135(2):384-95.

2. Council on Children With Disabilities, Section on Develop-
mental Behavioral Pediatrics, Bright Futures Steering Com-
mittee, Medical Home Initiatives for Children With Special 
Needs Project Advisory Committee; Identifying Infants 
and Young Children With Developmental Disorders in the 
Medical Home: An Algorithm for Developmental Surveil-
lance and Screening. Pediatrics July 2006; 118 (1): 405–420. 
10.1542/peds.2006-1231

3. Vitrikas K, Savard D, Bucaj M. Developmental Delay: When 
and How to Screen. Am Fam Physician. 2017;96(1):36-43.

4. U.Bayoğlu B, Gelişimin Değerlendirilmesi ve İzleminde Yol 
Haritası. Yalaz K (Editor). Temel Gelişimsel Çocuk Nöroloi-
si. 3.Baskı. Ankara/Yenimahalle: Hipokrat Yayıncılık; 2021. 
p.182-188.

5. Noritz GH, Murphy NA, Neuromotor Screening Expert P. 
Motor Delays: Early Identification and Evaluation. Pediatrics. 
2013;131(6):e2016.

6. Edward Goldson AR, Abigail S. Angulo, Dannah M. Raz. 
Child Development & Behavior. In: William W. Hay MJL, 
Mark J. Abzug, Maya Bunik, editor. Current Diagnosis And 
Treatment Pediatrics. 25 ed. USA: Minion Pro by Cenveo® 
Publisher Services; 2021. p. 66-83.

7. Moster D, Wilcox AJ, Vollset SE, Markestad T, Lie RT. Ce-
rebral palsy among term and postterm births. Jama. 
2010;304(9):976-82.

8. Yapıcı Z. Çocukta Nörolojik Gelişim ve Muayeneye Genel 
Bakış In: Öge A.E, Baykan B., editor. Nöroloji. 2.Baskı: Nobel 
Tıp Kitapevleri; 2011. p. 117-25.

9. Apak S, Özmen M. Bölüm: III; Yenidoğanın Gelişim Nörolojisi. 
Apak S (Editör). Gelişim Nörolojisi. Ge nişletilmiş 2.inci Baskı. 
İstanbul: Bayrak Mabaacılık; 1989. p. 95-161.  

10. Adolph KE, Franchak JM. The development of motor beha-
vior. Wiley Interdiscip Rev Cogn Sci. 2017;8(1-2).

11. Apak S. Bölüm: II; Nörolojik Gelişme. Apak S (Edi tör). Gelişim 
Nörolojisi. Genişletilmiş 2.inci Baskı. İstanbul: Bayrak Mabaa-
cılık; 1989. p. 35-91. 

12. Yalaz K. Normal Motor - Mental Gelişim. In: Yalaz K, editor. 
Temel Gelişimsel Çocuk Nöroloisi. 3.Baskı. Ankara/Yenima-
halle: Hipokrat Yayıncılık; 2021. p.35-42.

13. Yalaz K. Normal Motor-Mental Gelişimi. Yalaz K. (Editör) An-
kara: Hipokrat Kitapevi; 2018. p.27-34.

14. Malik F, Marwaha R. Developmental stages of social emo-
tional development in children. Treasure Island: StatPearls 
Publishing; 2018.

15. Yalaz K. Normal Konuşma ve Dil Gelişimi. Yalaz K. (Editör) 
Ankara: Hipokrat Kitapevi; 2018.p.35-42.

16. Scharf RJ, Scharf GJ, Stroustrup A. Developmental Milesto-
nes. Pediatr Rev. 2016;37(1):25-37; quiz 8, 47.

17. Apak S, Özmen M, Korkmazlar Ü. Bölüm IV; Süt Çocuğunun 
Gelişim Nörolojisi. Apak S (Editör). Ge lişim Nörolojisi. Ge-
nişletilmiş 2.inci Baskı. İstanbul: Bayrak Mabaacılık; 1989. p. 
165-283. 

18. Brady NC, Marquis J, Fleming K, McLean L. Prelinguistic pre-
dictors of language growth in children with developmental 
disabilities. J Speech Lang Hear Res. 2004;47(3):663-77.

19. Nass R TD. Developmental Language Disorder. In: Swaiman 
KF AS, Ferriero DM, Schor NF (Editors). editor. Swaiman’s Pe-
diatric Neurology. Fifth. China: Elsevier Inc; 2012. p. 604-28.

20. Swaiman KF, Phillips J. Neurologic examination after the 
newborn period until 2 years of age. Swaiman’s Pediatric 
Neurology E-Book: Principles and Practice. 2017. p. 14-19.

21. Güleç A, Canpolat M. Çocuklarda Psikomotor Ge lişme. In, 
Temel Pediatrik Nöroloji Tanı ve Tedavi (Kumandaş & Canpo-
lat). Akademisyen Kitabevi, 2022. pp.39-53 

22. Yalaz K. Normal Gelişimin İzleminde Öykü ve Fizik Muayene. 
Yalaz K (Editor). Temel Gelişimsel Çocuk Nörolojisi. Ankara, 
Kalkan Matbaacılık: Pelikan Kitapevi; 2015, Nisan. p. 53-9.

23. Yalaz K. Normal Konuşma ve Dil Gelişimi. Yalaz K (Editor). 
Temel Gelişimsel Çocuk Nöroloisi. 3.Baskı. Ankara/Yenima-
halle: Hipokrat Yayıncılık; 2021. p.43-49.

24. Broomfield J, Dodd B. Children with speech and language 
disability: caseload characteristics. Int J Lang Commun Di-
sord. 2004;39(3):303-24.

25. Charney SA, Camarata SM, Chern A. Potential Impact of 
the COVID-19 Pandemic on Communication and Lan-
guage Skills in Children. Otolaryngol Head Neck Surg. 
2021;165(1):1-2.

26. Özcebe E, Esen Aydınlı F. Çocuklarda Dil ve Konuşma Bozuk-
lukları. In: Yalaz K, editor. Temel Gelişimsel Çocuk Nöroloisi. 



Çocuklarda Psikomotor Gelişim

85

3.Baskı. Ankara/Yenimahalle: Hipokrat Yayıncılık; 2021.p.59-
66.

27. Rice CE, Naarden Braun K, Kogan MD, Control CfD, Preven-
tion. Screening for developmental delays among young 
children—National Survey of Children’s Health, United Sta-
tes, 2007. MMWR Suppl. 2014;63(2):27-35.

28. Zwaigenbaum L, Bauman ML, Fein D, et al. Early Screening 
of Autism Spectrum Disorder: Recommendations for Prac-
tice and Research. Pediatrics. 2015;136 Suppl 1:S41-59.

29. Barnes KE. Preschool screening: The measurement and pre-
diction of children at-risk: Charles C Thomas Pub Limited; 
1982.

30. Sices L, Stancin T, Kirchner L, Bauchner H. PEDS and ASQ 
developmental screening tests may not identify the same 
children. Pediatrics. 2009;124(4):e640-7.

31. Steenis LJ, Verhoeven M, Hessen DJ, Van Baar AL. Parental 
and professional assessment of early child development: 
the ASQ-3 and the Bayley-III-NL. Early human development. 
2015;91(3):217-25.

32. Kapci EG, Kucuker S, Uslu RI. How Applicable Are Ages and 
Stages Questionnaires for Use With Turkish Children? Topics 
in Early Childhood Special Education. 2010;30(3):176-88.

33. Brothers KB, Glascoe FP, Robertshaw NS. PEDS: develop-
mental milestones--an accurate brief tool for surveillance 
and screening. Clin Pediatr (Phila). 2008;47(3):271-9.

34. Johnson CP, Myers SM. Identification and evaluation 

of children with autism spectrum disorders. Pediatrics. 
2007;120(5):1183-215.

35. Bélanger SA, Caron J. Evaluation of the child with global de-
velopmental delay and intellectual disability. Paediatr Child 
Health. 2018;23(6):403-19.

36. Vasudevan P, Suri M. A clinical approach to develop-
mental delay and intellectual disability. Clin Med (Lond). 
2017;17(6):558-61.

37. Yalaz K, Anlar B, U.Bayoglu B. Denver II Gelişimsel Tarama 
Testi Türkiye standardizasyonu el kitabı [Denver II Develop-
mental Screening Test Handbook]. Ankara: Anıl Grup Mat-
baacılık. 2010.

38. Demirci A, Kartal M. Çocukluk dönemine ait önemli bir so-
run: Gelişme geriliği ve erken tanının önemi. The Journal of 
Turkish Family Physician. 2012;3(4):1-6.

39. Denver II Gelişimsel tarama testi “Türkiye standardizasyonu”. 
Gelişimsel çocuk Nöroloji Derneği, Ankara. 2010.

40. Shevell M, Ashwal S, Donley D, et al. Practice parameter: 
evaluation of the child with global developmental delay: 
report of the Quality Standards Subcommittee of the Ame-
rican Academy of Neurology and The Practice Committee 
of the Child Neurology Society. Neurology. 2003;60(3):367-
80.



BÖLÜM

87

12 YAYGIN GELIŞME GERILIĞI

GIRIŞ

Yaygın gelişme geriliği (YGG, Global developmen-
tal delay) çocuğun motor gelişimi, dil gelişimi ve 
konuşma, bilişsel gelişme ve sosyal-günlük aktivi-
telerini yerine getirebilme fonksiyonlarından en az 
ikisinde, yaşına göre beklenen performansının, 2 
standart sapmanın (SD) altında olması durumu ola-
rak tanımlanır.1 Zihinsel yetersizlik (intellectual disa-
bility) ve YGG aynı kavramlar değildir. YGG kavramı 5 
yaşın altındaki çocukları içine alırken, motor-mental 
gelişim geriliği (MMR) kavramları 5 yaşın üzerindeki 
çocuklar için kullanılan bir antitetedir.2 

YGG olan çocuklar potansiyel olarak altta yata-
bilecek metabolik hastalıklar, nörolojik hastalıklar, 
genetik hastalıklar, davranış problemleri, epilepsi ve 
psikiyatrik komorbiditeler açısından risk altındadır-
lar.3 Bu çocukların erken tanınması, potansiyellerini 
yakalamaları, altta yatabilen önemli hastalıkların er-
kenden önüne geçilmesi ve uygun terapi koşulla-
rına ulaşımlarının sağlanabilmesi hem çocukların 
sağlığı hem de ebeveynlerin yaşam koşulları için son 
derece kritiktir. Diğer bölümlerde bahsedilen gelişim 
basamakları iyi bilinerek potansiyel bir YGG saptan-
ması durumunda uygun bir multidisipliner yaklaşım 
ile çocuğun gelişiminin desteklenmesi ve tanısal ça-
lışmalarının yapılması öncelikli ve önemlidir.

EPIDEMIYOLOJI

YGG ve zihinsel yetersizlik antiteleri bir grup hete-
rojen hastalıktan kaynaklanan çoğunlukla birbiriyle 
örtüşen kavramlardır ve pediatrik popülasyonun 
%1-3 kadarını etkiledikleri bildirilmiştir.4 YGG ve zi-
hinsel yetersizlik birbiri yerine kullanılamayacak farklı 
kavramlardır ve pratikte kullanılırken ifadeler doğru 
seçilmelidir.4 YGG olgularının bir kısmında zihinsel 
yetersizlik olmayabilir. Bu vakaların üçte biri ağır de-
recede etkilenen olgularken, kalanı ise hafif ve orta 
vakalardan oluşmaktadır.2 Sosyoekonomik durum 
arttıkça YGG oranı azalırken, erkek çocuklarda göre-
ce daha fazla saptanmaktadır.3 Global prevalansları 
net olarak bilinmese de Amerika ve Kanada’da yıllık 
40.000-120.000 kadar bebeğin bu durumdan potan-
siyel olarak etkilendikleri düşünülmektedir.1 Bu ol-
guların tamamının mental retardasyona dönüşmesi 
beklenmemektedir. Erken tanı ve seçilmiş olgularda 
normal bilişsel performansların yakalanması nede-
niyle hafif YGG olan çocukların yaşıtlarını yakalaya-
bileceği düşünülmektedir. Son derece heterojen bir 
hastalık grubundan temel olan ve özellikle sosyoe-
konomik seviyesi düşük ülkelerde daha yüksek bir 
prevalansı olduğu öngörülen bu antitenin yakinen 
takip edilmesi ve taranması gerekmektedir.

1 Uzm. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., dr.tbmrz@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0003-1339-868X
2 Uzm. Dr., University of Florida, Department of Pediatrics, Pediatric Neurology (Çocuk Nörolojisi BD), mbahadirsamur@yahoo.com,  
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kucağında avutuluyor. Konuştuğunda anlaşılır olarak 
anne-baba-gel diyebilmekte. Yaklaşık 25-30 kelimeyi 
tekil olarak kullanabiliyor. Yürümekte zorlanıyor, tam 
yönelimi basması oturmamış ve anne desteği ol-
maksızın takılıp düşüyor. Koşmuyor, masadaki oyun-
cağı işaret edebiliyor ve sürünerek yaklaşmayı tercih 
ediyor ve gülücükler saçıyor.

1. Aşağıdakilerden hangisi ikizlerden erkek olan 
çocuğun gelişimsel durumunu en iyi tanımlayan 
ifadedir?
a. Yaygın gelişme geriliği
b. Kaba motor gecikmesi
c. Dil gecikmesi
d. Normal gelişim
e. Sosyal-bilişsel gerilik

2. Hastanın kız kardeşi ise sağlam çocuk değerlendi-
rilmesinde 24 aylıkken getirilir. Destekli oturması 
ve baş tutmasının vaktinde olduğu, 18 aylıkken, 
ara ara düşmelerle beraber yürümeye başladığı 
öğrenildi. Muayene basamağına anne yardımı 
olmaksızın ne çıkabiliyor ne inebiliyor. Altı küpü 
dizebilmektedir. Gel ve bu topa vur komutuna 
topu yuvarlayarak (vuramadan) katılım sağlıyor. 
Yaklaşık 50 kelime haznesi oluşmuş iki kelimelik 
cümleler kullanabiliyor. İkizlerden kız olan çocu-
ğun gelişimsel durumunu en iyi tanımlayan ifade 
hangisidir?
a. Yaygın gelişme geriliği
b. Kaba motor gecikmesi
c. Dil gecikmesi
d. Normal gelişim
e. Sosyal-bilişsel gerilik

Cevap: (A, B) 2 yaşın gerekleri olan kelime haznesi, 
ikili cümle kurabilmeli, kelimelerinin %50’si anla-
şılır seviyede olmalıdır. Motor olarak kanepelere 
çıkabilmeli, topa vurabilmeli ve 6 blokluk obje-
yi üst üste koyabilmelidirler. Aktif oyun halinde 
olmalı, düğmesiz kıyafetleri kendisi çıkarabilmeli, 
kendisine verilen iki komutları anlayarak aksiyona 
geçebilmelidir. İkili komutları anlayan ancak mo-
tor olarak uygulamakta başarısız olan ve diğer dil 
basamakları uygun seviyede olan kız kardeşte 
ön planda gross motor gerilik mevcutken; erkek 
olan kardeş dil, sosyal ve motor beceriler alanla-
rında potansiyel bir gerilik göstermektedir.
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13 HIPOTONIK INFANT

GIRIŞ

Hipotoni anormal derecede düşük kas tonusu ile ka-
rakterize ve eklemlerin pasif hareketlerine karşı kas 
direncinin bozulduğu bir klinik antitedir.1 Kasın pasif 
harekete karşı gösterdiği direnç “tonus”, bu direnç-
teki azalma “hipotoni” terminolojisiyle tanımlanır. 
Floppy bebek sendromu (gevşek bebek) ifadesi ise 
etiyolojiden bağımsız olarak hipotonik bebekleri ta-
nımlamak için konvansiyonel bir ifade olarak bir çatı 
semptomatolojiyi ifade etmektedir.1

Genel pediatrist ve nörologların üstlenmesi is-
tenen en zor görevlerden biri hipotonik çocuğun 
değerlendirilmesidir.2 Pratikte hipotonisiteyi ayıran 
standardize bir test yoktur ve muayene ile saptan-
ması gerekmektedir.2 Ancak çocukların gün içeri-
sinde ve hatta muayene sırasında dahi tonusları de-
ğişkenlik gösterebilmektedir. Bu nedenle deneyimli 
hekimlerin dahi tonus muayenesini etkin olarak yap-
ması zor olabilmektedir ancak her çocuk muayenesi 
vizitinde bir çocuğun hareketleri ve tonusu mutla-
ka değerlendirilmelidir. Çünkü merkezi sinir sistemi 
hastalıkları, motor ünite bozuklukları (ön boynuz 
lezyonları), periferik sinir, kas-sinir kavşağı veya kas 
hastalıkları başta olmak üzere birçok nörolojik ve 
metabolik hastalıkta hipotoni önemli bir semptom 
olarak karşımıza çıkar.2 Hipotoni pratikte daha sü-

regelen tonus kayıplarını tanımlamak için kullanılsa 
da neonatal sepsis, yenidoğan sarılığı, menenjit gibi 
hayati ve acil durumlarda da ilk bulgulardan birisi 
olarak kendisini gösterebilir.2 Bu nedenle tanınması 
ve basamaklı doğru yönetimi çocuklar için hayati bir 
öneme sahiptir.1

ETIYOLOJI

Hipotoninin insidansı bir çatı semptom olması ne-
deniyle tam olarak bilinmemektedir. Genellikle sant-
ral (belirgin kas güçsüzlüğünün klinik tabloya hakim 
olmadığı grup) ve periferik hipotoni (kas güçsüzlü-
ğünün klinik tabloya hakim olduğu gurup) olarak 
iki grupta sınıflanmaktadır (Tablo 1). Santral hipoto-
ni (non-paralitik grup) beyin ve beyin sapı kökenli 
patolojileri tanımlarken periferik tip (paralitik grup) 
bunun dışında kalan alanların patolojilerinden kay-
naklanmaktadır. Bu bebeklerin çoğu doğuştan hipo-
toniktir ve bir merkezi sinir sistemi patolojisi vardır.2 
Etiyolojideki en önemli nedenlerin başında hipok-
sik-iskemik ensefalopatiler veya genetik hastalıklar 
yer alır (Tablo 2).4 Olguların sadece %15-30 kadarı 
periferik nedenlerden kaynaklanırken, %60-80’inde 
santral hipotoni vardır; Down sendromu santral hi-
potoninin en yaygın genetik nedenidir, bunu Prader 
Willi sendromu izlemektedir.2 Diğer metabolik has-
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Cevap: (C, C) Bilgisayarlı beyin tomografisi ve geç 
tip K-vit eksikliğine bağlı kanama en muhtemel 
cevaplardır.

Daha önce sağlıklı olan bir bebekte ani başlayan 
hipotonisite geliştiğinde öncelikle santral prob-
lemler düşünülerek değerlendirme yapılmalıdır. 
Aşı reddi (K-vit yapılmamış olması), hızlı kötüleş-
me, vücudundaki morluklar muhtemel kanama 
problemine işaret etmektedir. Kanama testleri 
beklenmeden hızla çocuğa K-vit yapılarak eş za-
manlı nöroradyolojik değerlendirmeler ile ivedi 
müdahale gerektiren durumlar (santral sinir sis-
temi kanaması) araştırılmalıdır.

Vaka 2: 16 aylık bir kız çocuğun annesi çocuğunun 
hareketlerinin yaşıtlarından geri olduğunu düşü-
nerek kliniğimize başvurdu. Respiratuvar değer-
lendirmesinde solunumu hızlı 50/dakika, ateşi 
yok, saturasyonu %90 ve akciğer grafisinde sekel 
lehine değişiklikler mevcuttu. Öyküsü nonspe-
sifik, aile güçsüz olduğunu ancak desteksiz yak-
laşık olarak 15 saniye oturabildiğini söyledi. Alt 
ekstremitelerinde daha belirgin yaygın hipotoni 
saptadınız ayrıca dilde belirgin fasikülasyonları 
ve görece dil atrofisi, göğüs deformitesi ve pa-
radoksik solnumumu mevcut olduğunu saptadı-
nız. Annesi doğduğunda beri hep az hareketli bir 
bebek olduğunu söylüyor.

1. Bu hastadan ilk istenilecek tetkik nedir?
a. SMN1 gen analizi
b. Kreatinin kinaz enzimi
c. Kan gazı analizi
d. Metabolik Tandem testi
e. Kas biyopsisi

2. Bu hastanın primer kas hastalığı için ön tanınız 
nedir?
a. SMA tip-1
b. SMA tip-2
c. Duschene kas distrofisi
d. Asfiksik bebek sendromu
e. Metabolik hastalık

Cevap: (C, B) Kan gazı analizi ve SMA Tip-2 en muh-
temel cevaplardır.

Bu olgu yönetimindeki kilit nokta toksik yani olağan-
dışı kötü görünümlü bebeklerin ayrılmasıdır. Ön-
celikle hastanın sağ kalımı önemli olduğunda ilk 
basamak değerlendirme pulmoner problemleri 
ni değerlendirmeyi içerir. Tipik tanı ayı ve öyküsü 
SMA Tip-2 lehinedir. Bu olgular göğüs anormal-
likleri, solunum kaslarının zayıflığı, aşırı sekresyon 
gibi nedenlerle genellikle respiratuar hastalıklar-
dan ölürler ve bu göz önünde bulundurulmalıdır.
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Hüseyin PER 1 

Ayten GÜLEÇ 2

SINIR-KAS VE SINIR KAS KAVŞAĞI 
HASTALIKLARI

GİRİŞ

Nöromusküler hastalıklar (NMH), kasların işlevini et-
kileyen heterojen bir grup bozukluktur ve genellikle 
ilerleyici kas gücü kaybı ile karakterizedir. Bu hastalık-
lar hem nöropatik hem de miyopatik kökenli olabilir 
ve hastaların yaşam kalitesini önemli ölçüde etkile-
yen fiziksel, sosyal ve psikolojik zorluklara yol açar. 
1 NMH’ler, kas atrofisi, kontraktürler ve deformiteler 
gibi çeşitli klinik belirtilerle seyreder ve bu durum 
hastaların günlük yaşam aktivitelerini zorlaştırır.2. 
Çocukluk çağı nöromusküler hastalıklarının çoğu 
genetik geçişli, erken başlangıçlı ve ilerleyici seyirli 
hastalıklar olup zamanında doğru tanı konulması, 
tedavinin yönlendirilmesi, hastaların takibi ve aileye 
verilecek genetik danışmanlık açısından önemlidir.2

Motor ünitleri, bir motor nöron ve onun inner-
vasyonunu sağladığı kas liflerinden oluşan temel iş-
levsel birimlerdir. Motor Ünite: Motor Nöron, Akson, 
Nöromüskuler bileşke ve kastan oluşmaktadır.

1. Nöron Motor ünitlerin ilk bileşeni olan motor 
nöronlar, merkezi sinir sisteminden (CNS) gelen 
nöronlarıdır ve kas liflerine sinyal göndererek kas 
kasılmasını başlatırlar 3,4 Motor nöronların sağlığı, 
kasların işlevselliği açısından kritik öneme sahip-
tir; çünkü motor nöronların hasar görmesi, kas 
atrofisi ve zayıflığına yol açabilir 5

2. Kas Motor nöronlar, kas liflerine sinyal gönde-
rerek kas kasılmasını sağlar. Kas lifleri, motor 
nöronlar tarafından innervasyon edilen ve kasıl-
ma yeteneğine sahip hücrelerdir. Kas lifleri, mo-
tor ünitlerin büyüklüğüne göre farklılık gösterir; 
küçük motor ünitler, ince ve hassas hareketler 
için, büyük motor ünitler ise güçlü kas kasılmaları 
için kullanılır.4 Kas liflerinin sağlığı, motor nöron-
ların sağlığı ile doğrudan ilişkilidir. Kas liflerinde 
meydana gelen hasar veya dejenerasyon, motor 
nöronların işlevselliğini etkileyebilir.6

3. Nöromusküler Kavşak (NMJ) Nöromusküler 
kavşak, motor nöronların kas lifleri ile iletişim kur-
duğu kimyasal sinapsdır. NMJ, motor nöronun 
akson uçlarından salınan asetilkolin (ACh) ile kas 
liflerindeki asetilkolin reseptörleri (AChR) arasın-
da gerçekleşen bir iletişim sürecidir. NMJ'nin iş-
levselliği, kas kasılmasının etkinliği için kritik öne-
me sahiptir. Sonuç olarak, motor ünitlerin nöron, 
kas ve nöromusküler kavşak bileşenleri arasında-
ki etkileşim, kasların işlevselliği ve nöromusküler 
hastalıkların patofizyolojisi açısından kritik bir rol 
oynamaktadır. Bu bileşenlerin sağlığı ve işlevsel-
liği, motor ünitlerin genel performansını belir-
ler ve nöromusküler hastalıkların yönetiminde 
önemli bir faktördür. 7

Motor ünitenin hastalıkları diğer organların mal-
formasyonlarından çok eklem deformiteleri ve ke-
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santrasyonundaki artışla ilişkilidir. 131–133Ryanodin re-
septör geni, kasların eksitasyon-kontraksiyon meka-
nizmasında kalsiyum salınımını kontrol eden anahtar 
kanalı kodlar. 134Malign hipertermi krizi sırasında rab-
domyoliz gelişebilir ve bu durum, kreatin kinaz (CK) 
düzeylerinin normalin 10 katına kadar yükselmesine 
neden olabilir. Malign hipertermi, kardiyak disritmi, 
kardiyak arrest, hiperkalemi ve böbrek yetmezliği 
gibi ciddi komplikasyonlara yol açabilir. Bu nedenle, 
anesteziye son verilmesi, vücut ısısının düşürülmesi 
ve metabolik asidozun tedavisi gereklidir. Dantrolen, 
malign hipertermi tedavisinde kullanılan spesifik bir 
ajandır ve bu durumun yönetiminde kritik bir rol oy-
namaktadır. onuç olarak, malign hipertermi, aneste-
zi uygulamaları sırasında dikkatle izlenmesi gereken 
bir durumdur. Hastaların geçmiş tıbbi öykülerinin 
değerlendirilmesi ve potansiyel tetikleyicilerin be-
lirlenmesi, bu ölümcül durumu önlemek için hayati 
öneme sahiptir. 131–133

MYOTONİK BOZUKLUKLAR

Doğuştan myotoni, kas katılığı ve hipertrofi ile ka-
rakterize edilen genetik bir bozukluktur. Bu durum, 
kasların dinlenme halindeyken sertleşmesi ve ha-
reket ettirilmesi sırasında katılığın kaybolması ile 
kendini gösterir. Thomsen hastalığı, bu bozukluğun 
otozomal dominant kalıtım gösteren bir formudur 
ve 7q35 kromozomunda bulunan klorur kanalındaki 
anormalliklerle ilişkilidir.87,135,136

Hastalığın belirtileri arasında kas güçsüzlüğü ge-
nellikle belirgin olmamakla birlikte, kas işlevini etki-
leyen katılık ve yaygın kas hipertrofisi yer alır. Soğuk 
ortamda kalma, ağrısız bir şekilde katılığı artırabilir, 
bu da hastaların yaşam kalitesini etkileyebilir. Elekt-
romiyografi (EMG) testleri, myotonik boşalmaların 
varlığını gösterirken, serum kreatin kinaz (CK) dü-
zeyleri normaldir, bu da kas hasarının olmadığını 
gösterir.136

Tedavi seçenekleri arasında fenitoin, karbama-
zepin ve meksiletin gibi antiepileptik ilaçlar bu-
lunmaktadır. Bu ilaçlar, kasların normal işlevlerini 
desteklemeye ve myotonik semptomları azaltmaya 
yardımcı olabilir. Çocukluk çağı miyotonik bozukluk-
ları, genellikle genetik etyolojileri ile ilişkilidir ve bu 
durumlar, aile öyküsü ile birlikte dikkatli bir değer-

lendirme gerektirir. Aile taraması, hastalığın genetik 
geçişini anlamak ve bireylerin risklerini değerlen-
dirmek açısından önemlidir.Bu bağlamda, genetik 
danışmanlık, ailelerin bilgilendirilmesi ve uygun te-
davi yöntemlerinin belirlenmesi için kritik bir rol 
oynamaktadır.87,136,137
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15 FEBRIL KONVÜLSIYON

GİRİŞ

Ateşli nöbetler çocuklarda en sık görülen nöbet şek-
lidir. Genellikle çocuklarda (6 Ay-5yaş arası) herhangi 
bir intrakraniyal nedene (Örn. Kafa travması, enfeksi-
yon, ve epilepsi) veya altta yatan tanımlanabilir her-
hangi bir nöbet nedeni ( Örneğin hipoglisemi, elekt-
rolit inbalansı ve ilaç kesimi gibi) veya ateşsiz nöbet 
öyküsü olmadan ortaya çıkan nöbetlerdir.

Uluslar arası Epilepsi ile Savaş Derneği (ILAE), 
FK’yı, en az 1 aylık çocuklarda meydana gelen ve 
merkezi sinir sisteminin (CNS) herhangi bir enfek-
siyonundan kaynaklanmayan bir ateşle ilişkili nö-
bet olarak tanımlar. FK teşhisi konan bir çocuğun 
önceden provoke edilmemiş nöbeti, yenidoğan 
nöbeti veya herhangi bir akut semptomatik nöbeti 
olmamalıdır. Ulusal Sağlık Enstitüsü, ABD konsensüs 
konferansı FK’nun tanımı, herhangi bir intrakraniyal 
enfeksiyon kanıtı veya tanımlanmış nedenler olmak-
sızın ateşli hastalık ile ilişkili tipik olarak 3 ay-5 yaş ara-
sında görülen nöbetler olarak tanımlamıştır.

FK iki kategoriye ayrılır: Basit FK ve Kompleks FK 
(Tablo 1). Basit FK, kompleks FK’dan daha yaygındır 
ve %70’ten fazlasını oluşturur. Febril status epilepti-
kus (FSE), tüm FK’ın %5’ini oluşturan, bilinçsiz uzun 
süreli, sürekli veya aralıklı nöbetler olan ve status 
epileptikus’a dönüşen kompleks FK’nun bir alt 
grubudur.1

Uzamış FK’ların ile akut hipokampal yaralanma, 
mezial temporal skleroza ilerleme, temporal lob 
epilepsisi ve hipokampal bozukluk arasındaki ilişki 
olabilir. İnsan herpes Virüsü (HHV)-6B enfeksiyonu 
genellikle FSE (Febril status epileptikus) ile ilişkilidir 
ve HHV-7 enfeksiyonu daha az sıklıkla FSE ile ilişkili-
dir. Daha genç yaş ve gelişimsel gecikme, uzamış FK 
ile ilişkilidir.

EPİDEMİYOLOJİ

FK, Batı Avrupa ve Amerika Birleşik Devletleri’ndeki 
6 ay ile 5 yaş arasındaki çocukların %2-5’ini etkileyen 
ve optimum insidansı 12 ile 18 ay arasında değişen 
en sık görülen nörolojik bozukluktur. FK'nun çoğu 
(%90) yaşamın ilk 3 yılında ortaya çıkar. FK tüm etnik 
gruplarda görülmekle birlikte, Asya popülasyonun-
da daha sık görülmektedir (Hintlilerin %5-10’u). Er-
kek-kadın oranı kabaca yaklaşık 1.5–1.8:1’dir. FK’nun 
çoğu genellikle ateşin başlangıcından sonraki ilk 24 
saat içinde ortaya çıkar.

ETİYOLOJİ VE PATOGENEZ

FK, olgunlaşmamış beynin ateşe karşı yaşa bağlı bir 
tepkisidir. Genetik ve çevresel faktörlerle olası ne-
densel ilişki bildirilmiş olsa da, kesin etiyoloji hala be-
lirlenmemiştir. Ateş sırasında interlökin-1 ve tümör 
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GİRİŞ

Status Epileptikus (SE) tam bir süresi ve tanımı ol-
mayan ‘sürekli epileptik bir durum’dur. Status epi-
leptikusu tanımlamak için 50 yıldan uzun süredir 
birçok tanımlama önerilmiş ve yayınlanmış olmasına 
rağmen hala kabul edilmiş evrensel bir tanımlama 
yoktur. Status epileptikus konvulziv aktivitenin yarım 
saatten uzun sürmesi yada bu süre içerisinde 2 veya 
daha fazla nöbetin hastanın fonksiyon ve bilinci açıl-
madan devam etmesi olarak tanımlanır. Son yıllarda 
10 dakikadan uzun süren nöbetlere SE denilmesi 
önerilmiş ancak bu görüş henüz kabul edilmemiştir. 
En son ILAE tarafından Status Epilepticusun sınıflan-
dırılması ve tanımlanması için yapılan komisyon top-
lantısında ‘’status epilepikus nöbetin başlanmasında 
veya bitmesinde sorumlu olan mekanizmalarda 
bozukluk olması sonucunda anormal uzamış nö-
betlerin olduğu bir durumdur. nöbetlerin tipine ve 
süresine bağlı olarak nöronal ölüm, nöronal hasar ve 
nöronal ağların değişmesi gibi uzun dönemli sonuç-
lara sebep verebilecek bir durumdur.’’ şeklinde tarif 
edilmiştir. Status epileptikus çocukluk çağının en sık 
nörolojik acilidir. Nöbetlerin çoğu 3 dakikada son-
lanır, 10 dakikadan uzun süren nöbetlerin ise SE’a 
dönme olasılığı oldukça yüksektir. Status epileptikus 
zamanlaması ile ilgili tanımlama zamanla değişmiş-
tir. Prodromal dönem boyunca ya da başlangıç aşa-

masında (<5 dk) nöbetin kendini sınırlayacağı ya da 
statusa gidip gitmeyeceğinin bilinmediği evredir. 
Nöbetin devam etmesi durumunda ise erken (5-30 
dk) ve refrakter (>30 dk) status epileptikus (RSE) ol-
mak üzere iki evreye ayrılır (iki yada üç antikonvulzan 
tedaviye rağmen dirençli nöbetler). Birçok kılavuz 
nöbetin en geç 60 dakika içinde kontrol altına alın-
masını önermektedir. Refrakter nöbetler benzodia-
zepin ve diğer antiepileptiklerin kullanılmasına rağ-
men klinik ve elektrografik devam eden nöbetlerdir. 
Süper Refrakter Status epileptikus (SRSE) ise genel-
likle anestezik verilmesine rağmen 24 saatten süren 
SE olarak tanımlanmaktadır. 1–4

Hastane Öncesi Durumlarda Status Epileptikus 
Yönetimi: Konvulsif status epileptikus morbidite ve 
mortaliteyi azaltmak için derhal müdahale edilmesi 
gereken acil bir durumdur. Damar yolu yoksa dahi, 
mümkünse tedavi hastaneye ulaşmadan başlanma-
lıdır. Hastane öncesi durumlarda 5 dakikayı geçmiş 
nöbetlerde benzodiazepin kullanımı sonuçları iyi-
leştirmektedir. Rektal diazepam (0.5 mg/kg) hastane 
öncesi durumlarda yıllardır kullanılan tedavidir. Sos-
yal olarak daha kabul edilebilir olan Bukkal transmu-
kozal midazolam (0.5 mg/kg), en az rektal diazem 
(0.5 mg/kg) kadar etkili olup eşit güvenliktedir. Nazal 
transmukozal midazolam (0.2 mg/kg) rektal diazem-
den daha güvenilir ve daha etkilidir ve IV diazepam 
(0.3 mg/kg) kadar etkili ve güvenilirdir. IM midazo-
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çalışmada 1.basamak (benzodiazepin) ve 2.basamak 
(fenitoin ve fenobarbital) ilaçları (20 dk süren) nöbet-
lerin kontrolünde hastaların % 86 sında ve süresi 30 
dk yı aşan hastalarda ise % 15 inde nöbetlerin önlen-
diği rapor edilmiştir. 358 Çocuğu kapsayan çalışma-
da ve Status Epileptikus nedeniyle Midazolam almış 
çocuklar değerlendirildiği bir çalışmada, tedaviye 
başlama süresi geciktiğinde tedavinin etkinliğinin 
azaldığı saptandı. Tedaviye nöbetlerin başlamasın-
dan > 3 h sonra başlandığında etkinlik anlamlı olarak 
düşüktür. Prognoz üzerinde etkin olan faktörlerden 
birisi de atak tedavisi sonrası klinik olarak konvülzif 
hareketlerin durmasına karşın EEG de iktal boşalım-
ların devam etmesidir. Bu nedenle SE lu çocuk akut 
tedavi sonrası mutlaka EEG ile kontrol edilerek epi-
leptik aktivitenin durup durmadığından emin olun-
malıdır. Pediatrik Yoğun Bakım ünitelerinde devamlı 
EEG uygulanan ünitelerde elektrografik nöbetler ve 
elektrografik status epileptikus % 10-40 bulunmuş-
tur. Çocuk yoğun bakım ünitesinde yatan 550 hasta 
incelediğinde nöbet olmayanlarda mortalite oranını 
% 12, elektrografik nöbet olanlarda mortalite oranı 
%12, status epileptikus olanlarda % 25 bulmuşlar-
dır. Greiner ve ark. nonkonvulsif statuslu yoğun ba-
kım hastalarında %15, Narayanan ve Murthy % 14, 
Abend ve ark % 10 takiben 6. ayda % 15 mortalite 
bulmuşlardır. Nishiyama ve ark. 253 febril konvulsif 
statuslu hastayı 45 ay takip ettiklerinde, % 1.2 has-
tada mortalite % 12.6 hastada kötü prognoz tespit 
edildiğini bildirmişlerdir. 74–82

Sonuç olarak Status epileptikus en sık karşılaşı-
lan nörolojik acil durum olup pratisyen hekimler, ço-
cuk acil hekimleri, cocuk uzmanları ve nörologlar ta-
rafından iyi bilinmelidir. Erken müdahale ile nöbetin 
sonlandırılması ve altta yatan nedenin erken tespiti 
gelecekteki nörolojik fonksiyonların korunması açı-
sından önemlidir.
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GIRIŞ

Çocukluk çağının en önemli paroksismal nörolojik 
bozukluğu epilepsidir. Yenidoğan döneminden eriş-
kin döneme kadar tüm yaş gruplarında ortaya çıka-
bilen, klinik ve semiyolojik olarak epileptik nöbet-
lere benzeyen, ancak EEG değişikliği bulunmayan 
ve epileptik nöbetlerden ayrılması gereken olaylar, 
çeşitli davranışsal, duyusal veya bilişsel değişimlerle 
epilepsiyi taklit edebilir. Bu olaylar bazen epileptik 
nöbetlerle bir arada bulunabilir ve genellikle tekrar-
layan, kısa süreli değişik klinik tablolardan oluşur. 1-10

Bu olaylar sırasında bilinç kaybı, otonomik deği-
şiklikler, davranış değişiklikleri ile tekrarlayan motor 
ve fizyolojik hareketlerin bulunması gibi özellikler 
epilepsiyle benzerlik gösterebilir. Epileptik olmayan 
olaylara sıklıkla eşlik eden veya sebep olan durum-
lar mevcuttur. İnteriktal EEG genellikle normaldir ve 
video EEG kayıtlarında epileptik aktivite gözlenmez. 
Ayrıca, bu olaylarda antiepileptik ilaçlar çoğu zaman 
etkisizdir. 1-10

Epilepsi ile karışan olayların ayırıcı tanısında yaş 
ve diğer demografik bilgiler, tetikleyici faktörler, 
prodromal belirtiler, iktal dönemdeki semiyolojik 
özellikler ve nöbet sonrası bulgular dikkatlice değer-
lendirilmelidir. Bu hastalarda epileptik nöbetlerin de 
eşlik edebileceği unutulmamalıdır. Doğru bir ayırıcı 

tanı ile gereksiz ilaç kullanımı, hasta ve aile üzerinde 
oluşabilecek psikolojik travmalar önlenebilir. Ayrıca, 
nöbet zannedilerek verilen bazı ilaçların (örneğin, 
uzun QT sendromunda karbamazepin) ölümcül 
olabileceği akılda tutulmalıdır. Öte yandan, bazı epi-
leptik nöbetler de yanlışlıkla epilepsiyle karışabilen 
olaylarla ilişkilendirilerek yanlış tanı alabilir. 1-10

Epilepsi ile karışabilen olayların prevalansı üzeri-
ne yapılan çalışmalar oldukça sınırlıdır. İlk kez 1850 
yılında Almanca konuşan anneler üzerinde yapılan 
bir çalışmada, ani bilinç değişikliği, istemsiz hare-
ketler, gözlerin kayması ve apne gibi tekrarlayıcı 
olayların ilk iki yaşta %25 oranında görüldüğü ra-
porlanmıştır. Bu olayların %8’inin beslenme ile ilişkili 
olduğu belirtilmiştir. Visser ve arkadaşları, yaşamın 
ilk yılında paroksismal olayların oranını %8.9 olarak 
bildirmiştir. Epilepsi tanısı alan vakaların yaklaşık 
%5-39’u non-epileptik olaylardan oluşmaktadır. Ha-
miwka ve arkadaşları bu oranı %24, Hindley ve ar-
kadaşları ise senkop ve refleks anoksik nöbetlerin 
en yaygın non-epileptik olaylar olduğunu (%42) 
ve diğer non-epileptik olayların %36 oranında gö-
rüldüğünü ifade etmiştir. Kutluay ve arkadaşlarının 
416 çocuk üzerinde gerçekleştirdiği video monitö-
rizasyon çalışmasında, 94 çocukta (%23) tekrarlayıcı, 
epilepsi dışı bozukluklar tespit edilmiştir. Jeavons ve 
arkadaşları bu oranı %20-30, Desai ve Talwar %22, 



Çocuklarda Epilepsi ile Karışan Tekrarlayan Olaylar

151

 » Diğer Parasomniler: Patlayan baş sendromu, 
uyku ile ilişkili halüsinasyonlar, uyku enürezisi, 
tıbbi duruma bağlı parasomni, ilaç ya da madde 
kullanımına bağlı parasomni.

 » Sınıflandırılamamış Parasomniler: Uykuda ko-
nuşma gibi izole semptomlar ve normal varyantlar.

Diğer Non-Epileptik Durumlar

Epilepsiyle karışabilen diğer non-epileptik durumlar 
arasında tonik nöbet postürüne benzeyen klinik tab-
lolar, Chiari malformasyonu, alternan hemipleji, aile-
sel rektal ağrı sendromu, çocukluk çağının benign 
paroksismal tonik yukarı bakışı, epizodik ataksiler ve 
paroksismal tonik upgaze bulunur. Yenidoğan ve in-
fantil dönemde paroksismal tonik downgaze de bu 
gruba dahildir. Bu durumların tanısında dikkatli bir 
ayırıcı tanı süreci, yanlış epilepsi tanılarını önlemek 
açısından hayati öneme sahiptir.
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18 SEREBRAL PALSI

GİRİŞ

Serebral Palsi (SP) çocukluk çağında en sık görülen 
nörolojik özürlülük nedenidir. Serebral Palsi geliş-
mekte olan fetüs, ya da çocuk beynindeki lezyon ya 
da zedelenme sonucunda gelişen ilerleyici olmayan 
yaşla değişebilen hareketi kısıtlayıcı ve kalıcı motor 
fonksiyon kaybı, duruş ve hareket bozukluğudur. Ya-
şamın erken döneminde ortaya çıkmasına rağmen 
patolojik süreç devam etmediği için ilerleyici olma-
yan, ancak klinik tablonun da yaşa bağlı olarak de-
ğişkenlik gösterebildiği bir hastalıktır.1

Serebral Palsi Sıklığı gelişmiş ülkelerde 1000 canlı 
doğumda 1,5-2,5, Avrupa SP İzleme Konseyi rapo-
runa göre 1000 canlı doğumda 2-3’ dür.2 Türkiye’de 
SP sıklığı Serdaroğlu ve ark. tarafından araştırılmış, 
1000 canlı doğumda 4,4 olarak tespit etmişlerdir. Ül-
kemizde her yıl yaklaşık 1.300.000 bebek doğmakta 
olup, tahminen her sene yaklaşık 6000 yeni SP vakası 
görülmektedir.3

Prematüre yenidoğanlarda ve doğum kilosu faz-
la olan çocuklarda SP  riski artmış bulunmuştur. Do-
ğum öncesi ve yoğun bakım şartlarındaki gelişmele-
re rağmen, düşük ağırlıklı prematürelerin ve sorunlu 
yenidoğanların yaşatılması nedeniyle son yıllarda SP 
genel prevalansı değişmemiştir.4

ETYOLOJİ

Her zaman belirli bir neden gösterilememekle birlik-
te hazırlayıcı risk etmenlerine sık rastlanır. Gelişmek-
te olan beyinde doğum öncesi, doğum ve doğum 
sonrası dönemlerinde beyinde zedelenmeye neden 
olan, bir ya da birden fazla etken SP riskini arttırmak-
tadır. Epidemiyolojik çalışmalara göre en fazla risk 
faktörü %70-80 doğum öncesinde, %10-20 ise do-
ğum ve sonrasında bildirilmektedir. Hastaların %20
-30’unda ise etiyoloji gösterilememektedir. En sık et-
ken erken doğum ve düşük ağırlıklı doğumdur. Pe-
rinatal asfiksi SP’nin en çok bilinen risk faktörü olma 
sına rağmen sıklığı %8-10 arasındadır. Spastik SP ile 
intrauterin enfeksiyon ve koagulasyon bozuklukları 
arasındaki ilişki asfiksiden daha fazla bulunmuştur. 
Bazı çalışmalarda iyot eksikliği ile SP arasında ilişki 
bulunmuştur. Serebral Palsi sıklığı ülkelerin geliş-
mişlik düzeyine, coğrafik şartlara, tanıda kullanılan 
metodoloji ve kriterlere, tanı konulan yaş ve seçilen 
hasta guruplarına göre farklılık göstermektedir.5

MATERNAL/PRENATAL RİSK 
FAKTÖRLERİ6 

Annenin kullandığı tiroid hormonu, antiepileptikler, 
östrojen /progesteron, alkol, radyoterapi ve terato-
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PROGNOZ

Serebral palsi hastaları erişkin yaşa gelebilirler.31 So-
lunum yetmezliği ve aspirasyon en önemli morta-
lite nedenidir. 20 yıllık yaşam % 87- 94’dir. Serebral 
palsinin klinik tipi prognozda en önemli faktördür.32 
Spastik tetraparezi, diskinetik serebral palsi (özel-
likle distonik) en ağır formlarıdır. Devam eden ilkel 
reflekslerin sayısı ve yoğunluğu kötü prognozu gös-
terir (18 aya kadar ilkel refleksler devam ediyor ise 
yürüme şansı oldukça azdır). Fiziksel fonksiyonel ve 
kognitif bozuklukların şiddeti arttıkça yürüme ile ilgi-
li zorluklar da artar. Serebral palsi hastasında IQ nor-
malse, prognoz iyi olabilir. Tanı ve tedavide gecikme 
kötü prognoza neden olur. Spastik diplejiklerin %50 
si 3 yaşa kadar yürüyebilir. Spastik kuadripareziklerin 
%25’i tam bağımlıdır, genelde 3 yaştan sonra 1/3’ü 
yardımla yürür. Spastik hemiparaziklerin hepsi majör 
ek problem yoksa, 2 yaşına kadar yürür. Diskinetik 
SP’de spastisite yoksa ve 2 yaşta desteksiz oturabili-
yorsa, yürüyebilir. Dokuz aya kadar boyun kontrolü-
nü kazanabilen, 2 yaşına kadar desteksiz oturabilen, 
30 aya kadar emekleyen çocuk 6 yaşına kadar yürü-
yebilir. 2 yaşında oturamıyor, ama dönebiliyorsa 6 
yaşına kadar yürüme olasılığı vardır. 2 yaşında otura-
mıyor ve dönemiyor ise yürüme olasılığı pek müm-

kün değilken, 4 yaşına kadar oturamıyorsa yürüme 
olasılığı çok düşüktür.33
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Serebral Palsi ile Karışan Nörolojik Hastalıklar
l-Spastik diparezi-tetraparezinin belirgin olduğu 
• Adrenolökodi strofi, 
• Arginaz eksikliği 
• Herediter spastik paraparezi
• Holokarboksilaz sentetaz eksikliği
• Metakromatik lökodistrofi

ll-Distoni /Hareket bozukluğunun belirgin olduğu hast.
• Dopa yanıtlı distoni
• Glutarik asidemi tip 1
• Jüvenil Nöronal Seroid Lİpofussinozis
• Lesh- Nihan Sendromu
• Pelizaeus Merzbaher
• Piruvat dehidrogenaz eksikliği
• Rett sendromu
• 3 metil glutarik asidüri
• 3 metil krotonil KoA karboksilaz eksikliği

III- Belirgin ataksi varlığında
• Angelman sendromu
• Ataksi Teleanjiektazi
• GM1 Gangliozidozis
• Mitokondriyal sitopati
• Niman Pick Tip C
• Pontoserebellar atrofi/hipoplazi
• Konjenital Glikolizasyon Defekti'
• X'e bağlı spinoserebellar atrofi

IV-Kas güçsüzlüğü varsa
• Duchenne- Becker Muskuler Distrofi
• İnfantil Nöroaksonal Distro -Mitokondriyal sitopati

Şekil 1. Serebral Palsi İle karışan Hastalıklar 34
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19 HAREKET BOZUKLUKLARI

GİRİŞ

Hareket bozuklukları, primer veya sekonder neden-
lere bağlı olarak ortaya çıkan anormal veya istem-
siz hareketlerin oluşturduğu nörolojik bozukluklara 
denir.1 Çocuklarda hareket bozuklukları en fazla tik 
bozuklukları, kore, tremor, distoni, miyoklonus, ate-
toz ve ballismus gibi tekrarlayıcı hareketlerden oluş-
maktadır.2 Bu bozukluklar çocuklarda çoğu zaman 
serebral palsi ve beynin diğer hasarlarına sekonder 
gelişmekte olup, birçok genetik, konjenital, kazanıl-
mış ve dejeneratif hastalıklarda da hareket bozuk-
lukları izlenmektedir.3 

Hareket bozuklukları bazal ganglionlardan olu-
şan ekstrapiramidal sistemdeki işlev bozuklukla-
rından oluşturmaktadır. Bazal ganglionlar korpus 
striatum (putamen, nukleus kaudatus), globus pal-
lidus, substansia nigra ve nukleus subtalamikustan 
oluşmaktadır.1,4 Bu beş çift çekirdek, beyin hemisfer-
lerinde subkortikal yerleşmiş olup; kortikal, talamik 
ve beyin sapı yapıları ile karşılıklı bağlantılar içerisin-
dedir. Asıl görevleri motor korteksin başlattığı ha-
reketleri uygulamak, istem dışı hareketleri yönetip, 
koordinasyonu düzenlemektedir. Bazal ganglionlar 
ile ilişkili korteks (motor, duyusal ve limbik) ve sere-
bellum yapıları arasındaki yolakların progressif (me-
tabolik, genetik, otoimmün) veya non-progresif (se-
rebral palsi, infeksiyöz, toksik) zedelenmesi ile ortaya 
çıkmaktadır.1,4 

Hareket bozukluklarını değerlendirirken ilk ya-
pılması gereken hareket hastalıklarını tanımlamak, 
sınıflandırmak ve uyku bozuklukları ile epileptik, 
non-epileptik paroksismal bozukluklardan ayırt et-
mektir. Çocukluk çağında hareket bozuklukları sı-
nıflamasında en sık kullanılan aşırı hareketlerin göz-
lendiği ‘hiperkinetik (diskinetik) bozukluklar’ veya 
hareketlerin yavaş ve azalmış olduğu ‘hipokinetik 
(akinetik-bradikinetik) bozukluklar’ olarak iki gruba 
ayrılır.5,6 Bundan başka oldukça değişik sınıflamalar 
da bulunmaktadır. 

Hiperkinetik hareket bozuklukları, paroksismal 
hareket bozuklukları ve geçici ve gelişimsel hareket 
bozuklukları diye ayrılabilir. Bunun yanısıra hiperki-
netik hareket bozuklukları, hipokinetik hareket bo-
zuklukları, izokinetik hareket bozuklukları ve mikst 
hareket bozuklukları diye sınıflanabilir. Hareket bo-
zukluklarını altı ana gruba ayırarak inceleyen başka 
bir grup bu sınıflamanın tedavide kolaylıklar sağla-
dığını öne sürmektedir. Bunlar hiperkinetik hareket 
bozuklukları, hipokinetik hareket bozuklukları, atak-
si, spastisite, geçici gelişimsel hareket bozuklukları 
ve ilaca bağlı hareket bozukluklarıdır.

Başka bir hareket bozukluğu sınıflamasında 3’e 
ayrılmıştır.7,8
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Tedavide ana prensip miyoklonusun patofizyo-
lojisini anlamaktır. Fizyolojik miyoklonusta tedaviye 
gerek yoktur. Esansiyel miyoklonusta tedavi kararı 
sosyal ve fonksiyonel etkilenmeye göre konmalıdır. 
Öncelikle miyokloninin epileptik olup olmadığı sap-
tanmalıdır. Sekonder etiyolojiler ayrıntılı bir öykü ve 
fizik muayene ile araştırılmalıdır. Sekonder etiyoloji 
düşünüldüğü durumlarda genetik çalışmalar, kas bi-
opsisi, idrar ve kan analizleri yapılmalıdır.

Öncelikle tedavi edilebilir bir neden saptanır-
sa (metabolik durumlar) altta yatan neden tedavi 
edilmelidir.30

Hareket bozukluklarında önemli yer tutan geçiçi 
ve gelişimsel hareket bozuklukları özellikle süt ço-
cukluğunda aileleri meraklandıran bir tablodur. Non 
epileptikler konusunda geniş bir şekilde anlatıldığı 
için sadece tablo olarak verilmiştir.

Tablo 9. Geçici ve Gelişimsel Hareket Bozuklukları 
31,32,33,34

Benign neonatal uyku miyoklonusu

Benign miyoklonus

Jitteriness

Shuddering-ürperme

Paroksismal tonik yukarı bakış

Baş sallama

Sandifer sendromu

Benign paroksismal tortikollis

Çocukluk çağı haz fenomenleri
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PEDIATRIK SANTRAL SINIR SISTEMI 
ENFEKSIYONLARI

GİRİŞ

Çocukluk çağında merkezi sinir sistemi (MSS) enfek-
siyonları, önemli morbidite ve mortalite nedenlerin-
den biridir. MSS enfeksiyonları, çocuklarda genellik-
le ateş, baş ağrısı, konfüzyon ve meningismus gibi 
nonspesifik belirtilerle kendini gösterir. Hastalarda 
epilepsi, öğrenme güçlüğü, işitme kaybı, gelişim 
geriliği, zeka geriliği, görme kaybı gibi sekellere yol 
açabileceğinden, MSS enfeksiyonunu erken dönem-
de tanımak çok önemlidir. Merkezi sinir sistemi en-
feksiyonlarının belirti ve bulguları nonspesifiktir ve 
yaşa, ilişkili mikroorganizmaya, semptomatolojinin 
süresine bağlıdır. 1-3

Merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksiyonları, me-
nenjit, ensefalit, beyin apsesi gibi tutulum yerleri ve 
kliniğine göre kategorize edilebilir. Menenjit, me-
ninkslerin (dura mater, araknoid ve pia mater) iltihabı 
olarak tanımlanır. Buna karşılık, ensefalit, serebellum 
dahil olmak üzere beyin dokusunun enflamasyonu-
dur. Aseptik menenjit, negatif beyin omurilik sıvısı 
(BOS) bakteri kültürleri ile beynin iltihaplanması ola-
rak tanımlanır.4

Nörogörüntüleme, tanı sürecinin temel bir par-
çasıdır, fokal veya yaygın beyin lezyonlarını göster-
mek ve ayırıcı tanı için gereklidir. 5

EPİDEMİYOLOJİSİ

Çocuklarda MSS enfeksiyonlarının prevalansı geliş-
mekte olan ülkelerde yüksektir. Dünya çapında, her 
yıl yaklaşık yarım milyon ölüm menenjitten kaynak-
lanmaktadır ve bunların %60'ı Afrika'da meydana 
gelmektedir. Akut bakteriyel menenjit, çoğunlukla 
çocuklarda yüksek ölüm ve oranları nedeniyle önde 
gelen bir halk sağlığı sorunudur. MSS tutulumuyla 
ilişkili birçok bulaşıcı hastalık çoğunlukla aşıyla ön-
lenebilir. Pediatrik menenjitin etiyolojik spektrumu, 
aşıların tanıtılmasından sonra değişen epidemiyo-
lojiye göre farklılık gösterebilir. Viral enfeksiyonların 
ağır yükü, basit hijyen önlemlerinin, iyi aşılama po-
litikalarının, erken antiviral tedavinin ve bakteriyel 
enfeksiyonlar durumunda da aktif gözetimin getiril-
mesiyle azaltılabilir.

Pediatrik merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksi-
yonlarının epidemiyolojisi, çeşitli enfeksiyöz ajanlar, 
demografik faktörler ve aşı geçmişinden etkilenen 
karmaşık bir alandır. Son çalışmalar, çocuklarda MSS 
enfeksiyonlarının önde gelen nedeni olarak viral 
enfeksiyonların baskınlığını vurgulamaktadır ve en-
terovirüsler özellikle dikkat çekicidir. Bir inceleme, 
enterovirüs enfeksiyonlarının pediatrik viral ensefalit 
ve menenjit vakalarının önemli bir kısmını oluştur-
duğunu ve viral ensefalit hastalarında tespit oranla-
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olarak vakaların %25 ila %50’sinde pozitif sonuç ve-
rebilir. Bu nedenle, ampirik antimikrobiyal tedaviye 
başlamadan önce alınmalıdır. Son olarak, apse vent-
riküler sisteme rüptüre olduğunda ve eş zamanlı 
menenjit olması dışında, BOS analizinin tanısal ve-
rimi düşüktür. BOS çalışmaları tanıda önemli bir rol 
oynamaz ve kitle etkisi olmasından dolayı tehlikeli 
olabilir.4, 103

Tedavi

Tedavi sadece tıbbi veya hem tıbbi hem cerrahi ola-
bilir. Küçük apse (<2,5 cm), kitle etkisi olmayan veya 
çok sayıda apse, mental durumu sağlam olan veya 
cerrahi için herhangi bir kontrendikasyon bulunan 
hastalarda tek başına tıbbi tedavi düşünülebilir. 1-2 
hafta içinde klinik veya radyolojik iyileşme olmazsa 
nöroşirürjik müdahale düşünülmelidir. Apse >2,5 
cm olduğunda, kitle etkisi olduğunda veya mental 
durumda değişiklik olduğunda erken nöroşirürjik 
konsültasyon düşünülmelidir. Ayrıca, intraventriküler 
rüptürle ilişkili yüksek vaka ölüm oranları nedeniyle, 
fokal ependimit olsun veya olmasın, ventriküler sis-
teme bitişik apse için nöroşirürjik destek gerekebi-
lir.103, 108Antibiyotik tedavisi ampirik olarak başlatılmalı 
ve daha sonra kültür sonuçlarına göre ayarlanmalıdır. 
Beyin apseleri için en yaygın ampirik tedavi, stafilo-
kok enfeksiyonu riski taşıyan hastalarda ( örneğin , 
nöroşirürji ile ilişkili apseler veya kafa travması öy-
küsü vakalarında) vankomisin eklenmesiyle birlikte 
üçüncü nesil sefalosporin ve metronidazol içerir. 
Tedavi genellikle en az 4 ila 8 hafta sürer, yalnızca 
tıbbi tedavi ile yönetilen apseler için daha uzun bir 
tedavi süreci ve cerrahi eksizyondan sonra yardımcı 
antimikrobiyal tedavi uygulandığında daha kısa bir 
tedavi süreci vardır. Kortikosteroidler beyin apsesi 
için tedavi algoritmasına rutin olarak dahil edilmez. 
Bununla birlikte, bazıları vazojenik ödem için ve özel-
likle de serebral herniasyon belirtileri olduğunda kısa 
süreli steroid tedavisi önermektedir.103, 109

Komplikasyon ve Prognoz

Günümüzde mortalite oranı %10-20 arasında bil-
dirilmiştir. Beyin apselerinin başlıca komplikasyonu 
ventrikülittir ve bu durum %50-85 arasında yüksek 
bir mortaliteye sahiptir.Komplikasyonlar için başlıca 
risk faktörleri KKH, immün yetmezlik ve enfeksiyo-

nun hematojen yayılımıdır. Epilepsi, sağ kalanların 
%32-40’ında bildirilmiştir.109, 110

SONUÇ

Çocuklarda MSS enfeksiyonları yüksek oranda mor-
bidite vemortalite ile ilişkilidir. Bu durumlar tıbbi acil 
durumlardır ve hızlı bir tanı yaklaşımı ve agresif, mul-
tidisipliner yönetim gerektirir. Mümkün olduğunda, 
MSS enfeksiyonlarında etiyolojik ajanın tanımlanma-
sı ve uygun tedavinin başlanılması önemlidir.
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AKUT DEMIYELINIZAN SENDROM VE AKUT 
DISSEMINE ENSEFALOMIYELIT

AKUT DEMİYELİNİZAN 
SENDROM

Çocukluk çağının akut demiyelinizan sendromları 
(ADS), santral sinir sisteminin (SSS) monofazik ve po-
lifazik inflamatuar durumlarını kapsayan bir şemsiye 
terim olup, farklı inflamatuar demiyelinizan hasta-
lıkları tanımlayan bir spektrumdur. Transvers miyelit 
(TM), optik nörit (ON) gibi klinik izole sendromlar 
(KİS) ve akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM) gibi 
demiyelizan durumlar monofazik olabilirken, multipl 
skleroz (MS), nöromiyelitis optika spektrum bozuklu-
ğu (NMOSD) ve myelin oligodentrosit glikoprotein 
antikor (MOG-Ak) ilişkili hastalıklar (MOGİH) polifazik 
olabilmektedir. International Pediatric Multiple Scle-
rosis Study Group (IPMSSG) tarafından bu hastalık-
ların tanı kriterleri oluşturulmuş olup 1, NMOSD için 
Wingerhuck kriterleri 2, MS için McDonald kriterleri 
3 ve radyolojik izole sendromlar (RIS) için MAGNIMS 
kriterleri de 4 kullanılabilmektedir.

Temelde SSS’nde oligodendrositlerce yapılan ve 
sinir aksonlarını boylu boyunca saran miyelin; sinyal 
iletiminde çok önemli rolü olmakla birlikte beyaz 
cevherde, optik sinirde ve spinal kortta yoğun ola-
rak bulunmaktadır. Miyelin kılıfa karşı gelişen immun 
aracılı inflamatuar olaylar sonucunda nörolojik bul-
gular ortaya çıkmaktadır.

ADS’nin çocuk yaş grubundaki insidansı 0.6-1.66 
/100000 olup 5-7, son yıllarda gerek farkındalığın art-
ması gereksede çevresel maruziyetin artmasından 
dolayı insidansının arttığı düşünülmektedir. Güç-
süzlük, duyu kaybı, beyinsapı disfoksiyon bulguları, 
serebellar fonksiyonlarda bozulma, görmede azal-
ma veya ensefalopati şeklinde olabilen klinik bul-
gular serebrovasküler olaylar (SVO) gibi hiper akut 
başlangıçlı olmayıp, akut-subakut süreçte kendini 
gösterebilmektedir.

SSS’nin; akut-subakut-kronik enfeksiyöz inflama-
tuar hastalıklarının, romatolojik hastalıklarının, meta-
bolik hastalıklarının, malign onkolojik hastalıklarının 
iyi bilinmesi ve ADS’un ayırıcı tanısında mutlak akılda 
bulundurulması gerekmektedir. ADS’nin ayırıcı tanı-
sında klinik ve labaratuvar bulguları ile birlikte özel-
likle beyin manyetik rezonans görüntüleme (MRG) 
bulguları çok yol gösterici olabilmektedir. SSS’nin 
demiyelinizan hastalıklarında keşfedilen antikorlar 
sayesinde relapslarla seyreden polifazik ADS’lerin 
kendi içinde ayrıcı tanısıda yapılabilmektedir. MS’de 
oligoklonal bant (OLB), NMOSD’de aquaporin 4 anti-
koru (AQP4-Ak) ve MOGİH’da MOG-Ak önemli sero-
lojik belirteçlerdir. ADS’nin tanınabilmesi ve özellikle 
relapslarla gidip sekel bırakma ihtimali yüksek olan 
ADS’lerden MS, NMOSD ve MOGİH ayırıcı tanısının 
yapılıp erken dönemde atak tedavilerinin ve idame 
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GIRIŞ

Baş ağrısı prevalansı yaşla birlikte artış gösterir. Ço-
cuklarda özellikle 10 yaş üzerinde sıklığı artar. Sıklıkla 
hem çocuk hem de ailesinde endişeye sebep olur 
ve acil servisler başta olmak üzere önemli miktarda 
hastane başvuru yüküne neden olur.1 Primer ve se-
konder olmak üzere iki temel gruba ayrılan bu baş 
ağrıları akut veya kronik olabilirler. Yönetimleri altta 
yatan hastalığın veya tetikleyici nedenlerin çerçeve-
sinde şekillenmektedir. Çocuklarda okul başarısını 
etkiliyor olması, yaşam kalitesini dramatik düşürebil-
mesi ve kanama-beyin tümörü endişeleri nedeniyle 
sıklıkla ailelerce üzerinde durulan şikayetlerdendir. 
Nadir de olsa komplike durumların eşlik edebilmesi 
nedeniyle ilk basamak ayrıntılı bir öykü, fizik muaye-
ne ve nörolojik muayeneyi takip ederek seçilmiş ol-
gularda ileri değerlendirmeleri planlanmalıdır.2

EPIDEMIYOLOJI

Baş ağrıları toplumda sık görülen problemlerdendir 
ve okul çağı çocuklarda %37-51 prevalansı olduğu 
bilinmektedir.2,3 Çocuklarda ortalama %60 oranla-
rında en az bir defa baş ağrısı atağı geçirildiği öğ-
renilirken 18 yaşına gelindiğinde bu oran %90’lara 
yaklaşmaktadır.4 Bir küme tanı olarak çocuklarda 

en sık görülen nörolojik bozukluk olarak tanımlanır 
ve adölesan popülasyonda %88 oranında görüldü-
ğünü belirten saha çalışmaları mevcuttur.5,6 Bir di-
ğer önemli nokta %20-27,4 oranlarında tekrarlayıcı 
bir karaktere sahip olan bu baş ağrılarının yaklaşık 
%1,5’ü ise kronik bir karakter kazanabilmektedir.7 
Çocukluk döneminde doğrudan bir cinsiyet ayrımı 
yokken, yaşla beraber kademeli olarak kız çocuklar-
da daha baskın hale gelmektedir.

ETIYOLOJI

Çocuklarda baş ağrıları genellikle selim sebepler-
den kaynaklanmaktadır.8 Komplike ve olağan dışı 
hastalıklar görece nadirdir.8 Bu nedenle çoğunlukla 
altta yatan ağır bir problem saptanmasa da uyarıcı 
semptomları olan hastalar dikkatli değerlendirilme-
lidir.9 Primer baş ağrıları allta yatan organik patoloji 
olmaksızın tekrarlama özelliği olan baş ağrılarıdır. 
Sekonder baş ağrısında ise altta yatan bir patolo-
ji (sinüzit, tümör, hidrosefali, VP şant disfonksiyonu 
gibi) vardır ve bu olgularda ayırıcı tanı dikkatli yapıl-
malıdır.9 Üç ayın üzerinde devam eden baş ağrıları 
ise kronik baş ağrısı olarak tanımlanır.9 

Etiyolojik değerlendirme genellikle sınıflandır-
malar ile sağlanır. “The International Classification 
of Headache Disorders (ICHD-3-beta, 2018)” primer 
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VAKA VE SORULAR

Vaka: 6 yaşında erkek hasta baş ağrısı şikayetiyle 
muayene geldi. Yaklaşık 3 aydır baş ağrısı çeken ço-
cuğun ailesi daha önce iki kere çocuğun değerlendi-
rildiğini ancak ağrı kesicilerden sonuç alamadıklarını 
ifade ediyor. Çocuğa babası eşlik ediyor. Çocuğun 
son 3 ayda baş ağrıları nedeniyle 6 gün okula gide-
mediği öğreniliyor. Antropometrik ve vital ölçümle-
ri (tansiyon dahil) normal. Basit okumayı beceriyor, 
okula yeni başlamış. Aktif futbol takımında oynuyor. 
Dikkati olağan, dürtüsel tepkileri yok. İlk muayenede 
basit analjezi reçete edilmiş ancak sonra 40 günde 3 
kere şiddetli baş ağrısı olmuş (genelde 2 saatten kısa 
süren). Sağda tek taraflı, zonklayıcı ağrıdan şikayet 
ediyor. Kusma olmuyor ancak normalde 3 öğün bes-
lenirken ataklarında öğün atladığı öğreniliyor. Aura 
tariflemiyor ancak genellikle yoğun gürültü ve ışık 
hassasiyeti nedeniyle ışıklar kapalı olarak yatağında 
yatma ihtiyacı duyuyor. Semptomlar genellikle 2 sa-
atten az sürer.

1. En uygun ilk basamak ön tanınız nedir?
a. Gerilim tipi baş ağrısı
b. Vasküler kaynaklı santral baş ağrısı
c. Migren tipi baş ağrısı
d. Küme tipi baş ağrısı
e. Konversiyon tipi baş ağrısı

2. Hasta uygun tanı ve tedavi sonrası bir akşam 
olağan üstü kusma atakları ile acile başvurdu. İlk 
değerlendirme ishali, ateşi, karın ağrısı olma-
dığını, yine baş ağrıları sonrası başladığını son 
zamanlarda sabahları daha belirgin olduğunu 
öğreniyorsunuz, hangisi en öncelikli değerlen-
dirmedir?
a. Toksikoloji veya kurşun bakısı
b. Göz muayenesi
c. Psikiyatrik değerlendirme
d. Nöro-radyolojik görüntüleme
e. Elektroensefalografi

Cevap: (C, D) Öncelikli olarak gerilim tipi olarak 
değerlendirilen ancak basit analjeziden fayda 
görmeyen hastanın tipik ağrı paterni ile migren 
tipi (aurasız) ağrıya uymaktadır. İlk basamakta bu 
yönde değerlendirilmesi uygun olacaktır. Ancak 
kusma benzeri sistemik bulgular eşlik ettiğin-
de, alarm semptom olarak kabul edileceği için 
santral görüntüleme öncelikli hale gelmektedir 
Kontrastlı MRI ve göz muayenesi zaman alıcı 
olabileceğinden, hızlı tanısal değerlendirme için, 
semptomatik bir hastada tomografi öncelikli ola-
rak uygun bir seçim olabilir. Beyin BT; Kanama, 
kırık, kalsifikasyon ve kontrastlı tetkiklerde yer 
kaplayıcı kitle lezyonları için (4K) tanısal katkı 
sağlayacaktır, hidrosefali içinde yol göstericidir. 
Ancak nörogörüntülemede gold tanı yöntemi 
MRG dir.
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23 ÇOCUKLUK ÇAĞININ SEREBROVASKÜLER 
HASTALIKLARI VE İNME

GİRİŞ

İnme; serebral damarın ani olarak tıkanması veya 
yırtılması sonucunda beyinde etkilenen doku böl-
gesine göre karşılaşılan klinik bulgulardır. Damarın 
tıkanması sonucunda oluşan klinik duruma arterial 
iskemik inme (Aİİ) veya serebral sinovenöz tromboz 
(SSVT), damarın yırtılması sonucunda oluşan klinik 
durum ise hemorajik inme (Hİ) olarak isimlendiril-
mektedir. Genellikle ileri yaş erişkin döneminin has-
talığı olmakla birlikte daha az oranda yeni doğan yaş 
grubunda ve çocukluk döneminde de görülebilen, 
ciddi oranda morbiditeye ve mortaliteye neden ola-
bilen klinik bir durumdur. Erişkin dönem inmelerinde 
olduğu gibi çocukluk çağının inmelerinde de (ÇÇİ) 
erken tanı ve hızlı tedavi ile olumlu sonuçlar alınabil-
mektedir. Erişkin dönem inmelerine nazaran ÇÇİ’de 
ayırıcı tanıda inmenin geç düşünülmesi ve ebeveyn 
kaynaklı sebeplerden dolayı tanının konulması geci-
kebilmektedir. Tedavi algoritmaları genellikle erişkin 
rehberlerine göre yapılmaktadır, pediatrik yaş gru-
buna özgü net bir rehber oluşturulamamıştır.

ÇÇİ 28 gün – 18 yaş aralığında görülmekle birlik-
te Aİİ, SSVT ve Hİ olarak ayrılabilirken; 20. gestasyon 
haftasından postnatal 28. güne kadar olan dönem-
de olan inmeler yenidoğan inmeleri (YDİ) olarak sı-
nıflanmaktadır. YDİ’lerinin sıklığı diğer ÇÇİ’lerinden 

daha fazla görülmektedir.1 Yenidoğan yaş grubunda 
Aİİ’nin 100000 canlı doğumda 29 olduğu, buna Hİ’le-
ride dahil ettiğimizde bu oranın 100000 canlı do-
ğumda 37 olduğu bildirilmiştir.2 Bir başka çalışmada 
ÇÇİ insidansının 2.3/100000 olduğu (1.2’si Aİİ, 1.1’iHİ) 
ayrıca, ÇÇİ’lerinin 30 gün- 1 yaş aralığında ve 15-19 
yaş aralıklarında iki defa pik yaptığı saptanmıştır. Er-
kek çocuklarında kız çocuklarına nazaran daha çok 
inme olduğu, siyah ırkta beyaz ırka göre daha fazla 
olduğu saptanmıştır.3

Çocuklarda nörolojik bulguların silik olması ve 
ebeveynlerin tam olarak hadiseyi anlamalarında olan 
gecikmelerden dolayı ÇÇİ’lerde, şikayet başlamasın-
dan tanı konulmasına kadar geçen süre daha uzun-
dur. Aynı gecikme hastaneye gelen hastalarda da ya-
şanabilmektedir.4-6 Erken dönemde tanı konulması 
ve tedaviye başlanması yüz güldürücü olabilmekte-
dir. Erişkin çalışmalarında tanın erken konulması ve 
erken dönemde endovasküler trombektominin ya-
pılmasının mortalite ve morbiditeyi önemli oranda 
azalttığı gösterilmiştir.7, 8 ÇÇİ için uyarıcı algoritmanın 
oluşturulduğu bir çalışmada, acil servise akut nöro-
lojik defisitle gelen hastaların yarısından fazlasına 
ortalama tanı koyma zamanında azalma izlenmiştir.9 
Erişkin çalışmalarından esinlenerek ÇÇİ protokolleri 
oluşturulmaya başlanmıştır.10 Ulusal ve uluslararası 
düzeyde yapılacak olan ÇÇİ ve YDİ yaklaşım algorit-
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neralize nöbetler de dahil olmak üzere en az bir nö-
betle başvurmuş ve önemli oranda yenidoğan; apne 
ve siyanoz gibi kardiyo-respiratuar semptomların 
yanı sıra yaygın motor defisitlerle başvurmuşlardır.34 
Tanısında MRG ve BT faydalı olabilmekle birlikte de-
neyimli radyologlarca yapılan transfontanel USG de 
önemli ip uçları vermektedir. Tedavi büyük ölçüde 
destekleyici tedavi şeklinde olmakla birlikte, konjeni-
tal kalp hastalığı olan hastalarda antitrombotik veya 
antikoagülan tedavisi düşünülebilir.

Perinatal İnmelerde Klinik Uygulama 
İçin Öneriler 22

 » Vitamin K rutin olarak yenidoğanlara uygulanma-
lı.

 » Maternal ilaçlardan kaynaklanan faktör eksiklikle-
rini düzeltmek için daha yüksek dozlarda K vita-
mini gerekebileceği unutulmamalı.

 » Kalp hastalıklarından kaynaklanan durumlarda 
ve şiddetli trombofili riski olması halinde inme-
nin tekrarlama ihtimali olduğu için ASA, DMAH 
veya UFH tedavide düşünülmeli.

 » Arterial oklüzyonun olduğu akut inme dönemin-
de trombolitik tedavi veya arteryel trombektomi 
gibi uygulamalarında yeterince kanıt olamadığı 
için kullanılmayabilir.

 » SSVT olması halinde aspirin veya DMAH tedavisi 
düşünülmeli.

 » İntrakranial hematom veya KİBAS olması halinde 
cerrahi tedavi yapılması gerekebileceği unutul-
mamalıdır.

İnmede akut dönemde yapılan müdahalelerden 
sonrasında proflaktik medikal tedavi, saptanabilen 
risk faktörlerine karşı alınabilecek önlemler ve klinik 
takiplerin aksatılmamasının yanı sıra hastaların en-
gellilik halinin olması halinde rehabilitasyon prog-
ramına alınması gerekebilmektedir. Özellikle zihin-
sel engellilik halinde dil ve konuşma sekeli olması 
halinde hastalara bu konularda rehabilite edilmesi 
hastaların yaşam kalitelerini artırmaktadır. Fiziksek 
engellilik halinde engel düzeyine ve şekline göre re-
habilite edilmeli, epilepsi, hareket bozukluğu, spasti-
site olması halinde buna yönelik semptomatik me-
dikal tedavilerin düzenlenmesi ve hastaların klinik 
takiplerini bırakmamaları gerekmektedir.
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GIRIŞ

Pediatrik nörolojide kranial sinir paralizileri, çocuk-
larda önemli klinik belirtilere yol açan ve çeşitli eti-
yolojilere sahip bir grup nörolojik bozukluğu ifade 
eder. Kranial sinirler, beyin sapından çıkan ve baş ile 
boyun bölgesindeki motor ve duyusal işlevleri kont-
rol eden 12 çift sinirden oluşur. Bu sinirlerin hasarı 
veya işlev bozukluğu, çocuklarda görme, işitme, yüz 
ifadeleri ve yutma gibi temel fonksiyonlarda bozul-
malara neden olabilir.1

Çocuklarda kranial sinir paralizilerinin etiyolojisi 
geniş bir yelpazeye yayılır. Konjenital vakalar, 
genellikle anatomik gelişim bozukluklarına bağlıdır. 
Edinsel vakalar ise travma, enfeksiyonlar, neoplazm-
lar, inflamatuar süreçler ve demiyelinizan hastalıklar 
gibi çeşitli nedenlerden kaynaklanabilir. Örneğin, 
çocuklarda Guillain-Barré sendromu gibi demiyeli-
nizan hastalıklarda kranial sinir tutulumu yaygındır. 
Ayrıca, enterovirüs D68 salgını sırasında çocuklarda 
akut flask paralizi ve kranial sinir disfonksiyonu vaka-
ları bildirilmiştir.1–3

Klinik olarak, kranial sinir paralizileri etkilenen 
sinire bağlı olarak farklı semptomlarla ortaya çıkar. 
Örneğin, fasiyal sinir paralizisi (7. kranial sinir) yüz 
kaslarında güçsüzlük ve asimetriye neden olurken, 
abdusens sinir paralizisi (6. kranial sinir) etkilenen 

gözün dışa hareketinde kısıtlılık ve içe şaşılık ile so-
nuçlanır. Optik nörit ise optik sinirin (2. kranial sinir) 
inflamasyonu sonucu görme kaybı ve göz ağrısı ile 
karakterizedir.1

Tanı sürecinde detaylı bir klinik değerlendirme, 
görüntüleme yöntemleri ve elektrofizyolojik testler 
kullanılır. Tedavi, altta yatan nedene yöneliktir ve cer-
rahi müdahaleler, medikal tedaviler veya rehabilitas-
yon programlarını içerebilir. Özellikle travmatik kra-
nial sinir paralizilerinde spontan düzelme görülebilir; 
ancak bu durumun takibi önem arz eder.1

Bu bölümde, pediatrik kranial sinir paralizilerinin 
etiyolojisi, klinik özellikleri, tanı yöntemleri ve tedavi 
yaklaşımları detaylı olarak ele alınacaktır.

Kranial Sinir (Nervus Olfactorius)

Anatomi ve İşlev:4,5

Nervus olfactorius, koku duyusundan sorumlu olan 
saf duyusal bir sinirdir. Bu sinir, burun boşluğunun 
üst kısmında yer alan olfaktör epiteldeki reseptör 
hücrelerinin aksonlarından oluşur. Olfaktör sinir lifle-
ri, etmoid kemiğin cribriform plakası üzerindeki de-
liklerden geçerek kafatasına girer ve frontal lobun alt 
yüzeyinde bulunan olfaktör bulbus’ta sonlanır. Ol-
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 » Villaret Sendromu:
IX., X., XI. ve XII. sinirlerin felci ile birlikte ipsila-
teral Horner sendromunun görüldüğü nadir bir 
durumdur. Karotis arter lezyonları ve metastatik 
tümörler bu tabloya neden olabilir.

 » Bulbar Palsi:
Beyin sapında bu sinirlerin çekirdeklerinin etki-
lenmesi sonucu gelişir. Disfaji, dizartri, zayıf gag 
refleksi ve dil atrofisi gibi semptomlarla kendini 
gösterir. Yaygın nedenler arasında vasküler olay-
lar, motor nöron hastalıkları ve enfeksiyonlar yer 
alır.
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25 NÖROKUTANÖZ HASTALIKLAR

GİRİŞ

Nörokutanöz hastalıklar cilt ve sinir sistemi tutulumu 
ile karakterize olmakla birlikte; göz, renal ve kardiyak 
tutulumun da eşlik ettiği; primitif ektodermin fark-
lılaşmasındaki bozukluktan kaynaklanan hastalıklar-
dır. Bu hastalıklar tümör oluşumuna yatkınlıkları ile 
bilinirler. Bu grupta tanımlanan hastalıklar sıklıkla cilt 
ve sinir sisteminin tutulması nedeniyle nörokutanöz 
hastalıklar olarak da adlandırılırlar.1

Bu grupta yer alan hastalıklar; nörofibroma-
tozis Tip 1 (NF1) ve nörofibromatozis Tip 2 (NF2), 
schwannomatozis, tüberoz skleroz (TS), Sturge We-
ber sendromu (SWS), inkontinentia pigmenti (İP), 
Ito’nun hipomelanozisi, von Hippel-Lindau hastalığı 
(VHL), PHACE sendromu, ataksi telenjiektazi, lineer 
nevüs sendromu, epidermal nevüs sendromu, Klip-
pel Trenaunay Weber sendromu (KTW), Maffucci 
sendromu, Parry Romberg sendromu, ensefalokra-
niyokutanöz lipomatöz (ECCL), piebaldizm, Schim-
melpenning-Feuerstein-Mims sendromu (SFM), 
Nörokutanöz melanozis ve CEDNIK sendromu’dur. 2-7

Nörokutanöz hastalıklar önceleri fakomatozlar 
olarak anılmaktaydı. Phacos doğum lekesi anlamına 
gelir. Bu hastalıkların ortak bulgusu olan cilt lekeleri 
her bir hastalıkta farklı görülür.2, 8 Nörofibromatoz-
larda öne çıkan cilt lekesi hiperpigmente maküller 

(sütlü kahve lekeleri) ve katlantı yerlerinde çillenme 
iken, küranöz nörofibromlar, tüberoz sklerozda hipo-
pigmente maküller, Sheagren Lekeleri, ve Adenoma 
Sebaseum yüzde anjiofibromlar ön plana çıkar. İn-
kontinentia pigmentide cilt lekeleri Blaschko çizgile-
ri boyunca yerleşim gösteren lineer dağılım gösterir. 
Sturge-Weber sendromunda ise porto şarabı lekesi 
izlenir.8

Bu hastalıkların en sık başvuru nedeni ve yaşamı 
en çok etkileyen bir diğer ortak özellikleri nörolojik 
tutuluma bağlı olarak ortaya çıkan epileptik nöbet-
lerdir. Tüberoz skleroz ve Sturge-Weber sendromu 
hastalarında epilepsi gelişimi ve dirençli seyretme-
si daha sıkken, NF1 hastalarında ise epileptik nöbet 
geçirme sıklığı çok daha azdır. 9-12

Nörokutanöz hastalık tanısı ile takip edilen has-
taların önemli bir kısmında mental gerilik görülür. 
Özellikle epileptik nöbetlerin erken yaşlarda baş-
ladığı hastalarda mental gerilik daha sıktır. Berabe-
rinde otizm, dikkat eksikliği hiperaktivite bozukluğu 
(DEHB), öğrenme güçlüğü ve anksiyete bozuklukları 
gibi diğer nöropsikiyatrik bozuklukların görülme sık-
lığı da sağlıklı topluma göre daha yüksektir. 9

Hastaların beyin görüntülemelerinde her bir has-
talık için tipik sayılan bulgular tespit edilebilir. NF1 
hastalarında T2 ağırlıklı MRG sekanslarında tipik yer-
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26 ÇOCUKLUK ÇAĞINDA UYKU BOZUKLUKLARI

GIRIŞ

Çocuklarda uyku, sağlıklı yaşamı, psikososyal du-
rumu, büyüme ve gelişmeyi etkileyen çok önemli, 
dinamik bir proçestir.1,2 Özellikle çocuk yaş grubun-
da uyku büyüme hormonunun salgılanmasında 
rol oynar ve uykudaki aksamalar büyümeyi etkiler.3 
Kalitesiz veya yetersiz uyku, dikkat eksikliği hiperak-
tivite bozukluğuna (DEHB), IQ puanlarında düşmeye 
ve davranış sorunları dahil nörobilişsel problemlere 
yol açabilir.4, 5  Diğer yandan, nörogelişimsel gerili-
ği, öğrenme güçlükleri veya davranış sorunları olan 
çocuklar, genel pediatrik popülasyona kıyasla uyku 
sorunları açısından daha yüksek risk altında olur.6,7 
Her yaş grubunun farklı uyku ihtiyacı vardır. Bebek-
ler (4-12 ay) 12-16 saat uyurken, ergenler (13-18 yaş) 
8-10 saat uyku ihtiyacı duyarlar.8 

UYKUNUN FIZYOLOJISI9

Fizyolojik olarak uyku iki esas evreden ibarettir: hızlı 
göz hareketi (Rapid Eye Moovement- REM) evresi ve 
hızlı göz hareketi olmayan (NREM) evre.

REM uykusu, elektroensefalogramda (EEG) uya-
nıklıktaki gibi aktif dalgalarla, kas tonusunda azalma 
ile karakterizedir. Rüyaların çoğu bu evrede gerçek-
leşir. REM uykusu diğer isimleri ile desenkronize 
uyku, D uykusu, paradoksik ve aktif uyku olarak da 

tanınır. Bu zaman nabız, solunumu düzensiz olur, be-
yin enerji metabolizması uyanıklıkla aynı, hatta daha 
yüksek olabiliyor. 

NREM, diğer ismi ile S uykusunda (senkroni-
ze, sessiz) ise beyin aktiviteleri ve metabolik hız 
düşüktür. Sempatik aktiviteler (nabız, solunum) 
azalır, parasempatik aktivite artar. NREM uykusu be-
yin aktivitesi ve EEG bulgularına göre 3-4 aşamaya 
ayrılır. Bu aşamalar N1’den (uykunun en hafif ilk aşa-
ması) N4’e (yüksek uyarılma eşiğine sahip en derin 
evre) kadar uzanır. Birinci evre, uyanıklıktan uykuya 
geçiş dönemidir. Uyku çok hafif, göz hareketleri ise 
yavaştır. İkinci evre uykunun derinleşmeye başladı-
ğı, uzun uyku evresidir. Göz ve kas hareketleri daha 
yavaştır, ancak uyku hala derinleşmemiştir. Üçün-
cü evrede uyku derinleşir ve EEG’de delta dalgaları 
oluşmaya başlar. Dördüncü evrede delta dalgaları 
fazlasıyladır, uyku oldukça derindir. Uykuda konuş-
ma, yürüme, alt ıslatma gibi davranışlar bu evrede 
gerçekleşmektedir. Doğal bir uykuda REM ve NREM 
evreleri kendi arasında 4-5 kez döner.4 Yaş grupları-
na göre uykunun fizyolojisi değişikliğe uğrayıp farklı 
seyir eder. Sağlıklı, term yenidoğanda uyku süresi 
daha uzundur (24 saatte 16 ila 18 saat). Uyku direk 
REM evresi ile başlar. REM uykusunun süresi daha 
uzun olur. NREM evresi yaşlı bireylere kıyasla daha 
kısa sürer.10 Çocuklarda ve ergenlerde uyku NREM 
uykusu ile başlar. Toplam uyku süresinin yaklaşık 



Çocukluk Çağında Uyku Bozuklukları

245

KAYNAKLAR
1. McDonagh MS, Holmes R, Hsu F. Pharmacologic Treat-

ments for Sleep Disorders in Children: A Systematic Review. 
Journal of Child Neurology. 2019;34(5):237-47.

2. Canpolat M, Hüseyin P, Gümüş H. Çocuklarda Uyku Bozuk-
lukları: Akademisyen Kitabevi; 2023.

3. Yılmaz H, Tuncel D, Aksu M, Akyıldız UO, Alp R, Arslan K, et al. 
Uyku bozukluklarında tedavi rehberi. 2014.

4. Hilliard T. Principles and practice of pediatric sleep medi-
cine: Arch Dis Child. 2006 Jun;91(6):546-7. doi: 10.1136/
adc.2006.093955.

5. Chin CIC, Perez IA, editors. Treatment of Pediatric Sleep Di-
sorders2021.

1. Carter JC, Wrede JE. Overview of Sleep and Sleep Disorders 
in Infancy and Childhood. Pediatr Ann. 2017;46(4):e133-e8.

2. Tripuraneni M, Paruthi S, Armbrecht ES, Mitchell RB. 
Obstructive sleep apnea in children. The Laryngoscope. 
2013;123(5):1289-93.

3. Tham EK, Schneider N, Broekman BF. Infant sleep and its re-
lation with cognition and growth: a narrative review. Nature 
and science of sleep. 2017:135-49.

4. Öztürk O, Uluşahin A. Mental health and disorders (ruh sağ-
lığı ve bozuklukları). Ankara: Nobel Tıp Kitabevleri. 2016.

5. Chervin RD, Dillon tE, Pituch J, editors. Pediatrics and Sleep 
Symptoms of Sleep Disorders, Inattention, and Hyperacti-
vity in Children2001.

6. CANPOLAT M, Hüseyin P, GÜMÜŞ H. Çocuklarda Uyku Bo-
zuklukları: Akademisyen Kitabevi; 2023.

7. Cornelia P, Ilinca M, Ilinca M, Florina R, Iuliana D, Carol D. 
CHANGES OF SLEEP PATTERNS IN CHILDREN WITH AUTISM 
SPECTRUM DISORDER - COMPARATIVE STUDY WITH A GE-
NERAL P A EDIATRIC POPULATION. 2014.

8. Hirshkowitz M, Whiton K, Albert SM, Alessi C, Bruni O, Don-
Carlos L, et al. National Sleep Foundation’s sleep time du-
ration recommendations: methodology and results sum-
mary. Sleep health. 2015;1(1):40-3.

9. Schlarb AA, Stuck BA. Sleep Disorders in Children. In: Stuck 
BA, Maurer JT, Schlarb AA, Schredl M, Weeß H-G, editors. 
Practice of Sleep Medicine: Sleep Disorders in Children and 
Adults. Cham: Springer International Publishing; 2021. p. 
251-88.

10. Parmelee A, Schulz H, Disbrow M. Sleep patterns of the 
newborn. The Journal of pediatrics. 1961;58:241-50.

11. Gottschalk C, Scheuermann P, Wiater A. [Sleep disorders du-
ring infancy and childhood]. Bundesgesundheitsblatt, Ge-
sundheitsforschung, Gesundheitsschutz. 2011;54(12):1303-
10.

12. Clara M, Gomes A. An epidemiological study of sleep-wake 
timings in school children from 4 to 11 years old: insights 
on the sleep phase shift and implications for the school 
starting times’ debate. Sleep medicine. 2019;66:51-60.

13. Sateia MJ. International classification of sleep disor-
ders-third edition: highlights and modifications. Chest. 
2014;146(5):1387-94.

14. Öztürk MM. Yeni Uyku Bozuklukları Sınıflandırmasına (ICSD-
3) Göre İnsomnia. İzmir Tıp Fakültesi Dergisi. 2023;2(3):162-
4.

15. Messner AH, Pelayo R. Pediatric sleep-related breathing di-
sorders. American journal of otolaryngology. 2000;21 2:98-
107.

16. Walters AS, Silvestri R, Zucconi M, Chandrashekariah R, Ko-
nofal E. Review of the possible relationship and hypothe-
tical links between attention deficit hyperactivity disorder 
(ADHD) and the simple sleep related movement disorders, 
parasomnias, hypersomnias, and circadian rhythm di-
sorders. Journal of clinical sleep medicine : JCSM : official 
publication of the American Academy of Sleep Medicine. 
2008;4 6:591-600.

17. Ramanantsoa N, Gallego J, Gallego J. Congenital central hy-
poventilation syndrome. Respiratory Physiology & Neurobi-
ology. 2013;189:272-9.

18. Miglis M, Guilleminault C. Kleine-Levin syndrome: a review. 
Nature and Science of Sleep. 2014;6:19-26.

19. Deniz T, Deniz T. Parasomniler: Tani, Siniflama ve Klinik Özel-
likleri Parasomnias: Diagnosis, Classification and Clinical Fe-
atures. 2009.

20. Wills L, Garcia J. Parasomnias. CNS drugs. 2002;16:803-10.
21. Haupt M, Sheldon SH, Loghmanee DA. Just a scary dre-

am? A brief review of sleep terrors, nightmares, and rapid 
eye movement sleep behavior disorder. Pediatric annals. 
2013;42 10:211-6.

22. Vijayabharathi E, Vijayabharathi E, Kiran M, Kiran M. Non-Ra-
pid Eye Movement Arousal Parasomnias in Children. Pedi-
atric Annals. 2017.

23. Thorpy MJ, Plazzi G, editors. The Parasomnias and Other Sle-
ep-Related Movement Disorders2010.

Tablo 1. Uyku bozukluklarında kullanılan ilaçlar 6, 77, 78, 82, 83

İlaçlar Kullanım endikasyonları

Antihistaminikler Eş zamanlı atopik hastalığı olan küçük çocuklarda kısa süreli durumsal veya ara sıra 
kullanılabilir.

Melatonin
Sirkadiyen faz gecikmesi olan hastalarda, OSB, DEHB farmakoterapiye ihtiyaç duyabile-
cek uykuya dalma bozukluğu olan çocuklarda etkili olabilir. Melatonin, ABD’de bir ilaç 
olarak düzenlenmemiştir, reçetesiz satılmaktadır. 

Benzodiazepinler BZD’lerin pediatrik popülasyonlarda uyku için sınırlı faydası vardır, ancak diğer özellikle-
ri (örneğin, uzun etkili anksiyolitikler olarak) bazı hastalarda yararlı olabilir.

Alfa-adrenerjik agonist-
ler – Klonidin ve Guanfasin 

Özellikle uykuya dalma gecikmesi ve DEHB olan çocuklarda uykusuzluğun tedavisinde 
sıklıkla endikasyon dışı kullanılır, ancak güvenlik ve etkililik ile ilgili veriler sınırlıdır.

Antidepressanlar Yalnızca eşlik eden ruh hali sorunlarının varlığında kullanılmalıdır.

https://www.uptodate.com/contents/clonidine-pediatric-drug-information?search=An%20overview%20of%20sleep%3A%20History&topicRef=16642&source=see_link
https://www.uptodate.com/contents/guanfacine-pediatric-drug-information?search=An%20overview%20of%20sleep%3A%20History&topicRef=16642&source=see_link


PEDİATRİDE TEMEL BİLGİLER 

246

24. lee-chiong tl. Parasomnias and other sleep-related move-
ment disorders. Primary care. 2005;32 2:415-34.

25. Hoban TF, editor Pediatric Sleep-Related Movement Disor-
ders2013.

26. Moraleda-Cibrián M, Edwards S, Kasten S, Warschausky S, 
Buchman S, O’Brien L. Sleep-related movement disorders 
and growing pains: differences in daytime and bedtime 
behavior in 2–6 year old children with cleft palate. Sleep 
medicine. 2021;85:303-8.

27. Pareja JA, editor Sleep-Related Movement Disorders2014.
28. Cohen Y, Reiter J, Gileles-Hillel A. Sleep-related disorders in 

children: A narrative review. Pediatric Discovery. 2024.
29. Gupta R. Sleep-Related Movement Disorders. Management 

of Sleep Disorders in Psychiatry. 2020.
30. Hamilton-Stubbs P, Pamela EH-S, Arthur SW, Arthur SW. Sle-

ep Disorders in Children: Simple Sleep-Related Movement 
Disorders. 2017.

31. Walters AS. Clinical identification of the simple sleep-rela-
ted movement disorders. Chest. 2007;131 4:1260-6.

32. Keskin N, Tamam L. Uyku bozuklukları: Sınıflama ve tedavi. 
Arşiv Kaynak Tarama Dergisi. 2018;27(2):241-60.

33. Whitney R, Weiss SK. Sleep-related movement disorders: 
hypnic jerks. Current Sleep Medicine Reports. 2018;4:19-27.

34. Henning W, Henning W, Henning W, Frances M, Frances M, 
Bradley TT, et al. The Mechanism of Sleep Arousal in Infants: 
Relevance of Sleep Startles• 1834. Pediatric research. 1997.

35. Di Capua M, Fusco L, Ricci S, Vigevano F. Benign neonatal 
sleep myoclonus: clinical features and video-polygraphic 
recordings. Movement disorders: official journal of the Mo-
vement Disorder Society. 1993;8(2):191-4.

36. Kramer J, Garwood M. 1174 Oromandibular/Faciomandi-
bular Myoclonus; A Rare Sleep-Related Movement Disorder 
Captured on Polysomnography. Sleep. 2024.

37. Lobbezoo F, Ahlberg J, Raphael K, Wetselaar P, Glaros A, 
Kato T, et al. International consensus on the assessment of 
bruxism: Report of a work in progress. Journal of oral reha-
bilitation. 2018;45(11):837-44.

38. Patıroğlu AM, Didinen S, Erol T. Çocuklarda tüm yönleriyle 
bruksizm. Atatürk Üniversitesi Diş Hekimliği Fakültesi Dergi-
si. 2016:114-9.

39. Özgür ME, Arifağaoğlu Ö, Karabekmez D. Bruksizm teşhis ve 
tedavisi üzerine güncel yaklaşımlar: Derleme. Turkish Jour-
nal of Clinics and Laboratory. 2019;10(2):251-8.

40. Montagna P, Provini F, Vetrugno R. Propriospinal myoclonus 
at sleep onset. Neurophysiologie Clinique/Clinical Neurop-
hysiology. 2006;36(5-6):351-5.

41. Brown T. Sleep-Related Leg Cramps: A Review and Sugges-
tions for Future Research. Sleep medicine clinics. 2015;10 
3:385-92.

42. Ortiz L, Cielo CM. Evaluation and Management of Move-
ment Disorders in Children. Allergy and Sleep. 2019.

43. Rosalia S, Rosalia S, Irene A, Irene A. Sleep in Children with 
Psychiatric and Behavioral Problems. 2017.

44. Menezes G, Almeida L, Sander H, Fernandes R, Eckeli A. 0942 
Alternating Leg Muscle Activation and Hypnagogic Foot 
Tremor in Children: Comparative Study of Polysomnograp-
hic and Clinico-Demographic Variables. Sleep. 2020;43.

45. Alves RS, Aloé F, Silva AB, Tavares SM. Jactatio capitis noctur-
na with persistence in adulthood: case report. Arquivos de 
neuro-psiquiatria. 1998;56:655-7.

46. Baldelli L, Provini F. Fragmentary Hypnic Myoclonus and Ot-
her Isolated Motor Phenomena of Sleep. Sleep Med Clin. 
2021;16(2):349-61.

47. Liu WK, Dye TJ, Horn P, Patterson C, Garner D, Simakajornbo-
on N. Large body movements on video polysomnography 

are associated with daytime dysfunction in children with 
restless sleep disorder. Sleep. 2022;45(4).

48. Ophoff D, Slaats MA, Boudewyns A, Glazemakers I, Van 
Hoorenbeeck K, Verhulst SL. Sleep disorders during chil-
dhood: a practical review. European journal of pediatrics. 
2018;177(5):641-8.

49. DelRosso LM, Picchietti DL, Sharon D, Spruyt K, Owens 
JA, Walters AS, et al. Periodic limb movement disorder in 
children: A systematic review. Sleep Medicine Reviews. 
2024;76:101935.

50. Gingras JL, Gaultney JF, Picchietti DL. Pediatric periodic limb 
movement disorder: sleep symptom and polysomnograp-
hic correlates compared to obstructive sleep apnea. Jour-
nal of clinical sleep medicine : JCSM : official publication of 
the American Academy of Sleep Medicine. 2011;7 6:603-9A.

51. Lam N, Veeravigrom M. Sleep-related rhythmic movement 
disorder in children: a mini-review. Frontiers in neurology. 
2023;14.

52. Quinones RC, Ramírez-Rivera E, Alvarez-Torres E, Hernandez 
SS, Reyes FG, Criado MR, et al. 0919 Shaking up the Night: 
PCD & Sleep-Related Movement Disorders. Sleep. 2024.

53. Silvestri R, Walters AS. Rhythmic movements in sleep disor-
ders and in epileptic seizures during sleep. Sleep Science 
and Practice. 2020;4:1-9.

54. Crabtree VM, Ivanenko A, O’Brien LM, Gozal D. Periodic limb 
movement disorder of sleep in children. Journal of sleep 
research. 2003;12(1):73-81.

55. Prihodova I, Skibova J, Nevsimalova S. Sleep-related rhyth-
mic movements and rhythmic movement disorder beyond 
early childhood. Sleep medicine. 2019;64:112-5.

56. Sharon D, Walters AS, Simakajornboon N. Restless Legs Sy-
ndrome and Periodic Limb Movement Disorder in Children. 
Journal of Child Science. 2019;09:e38 - e49.

57. leila m, leila m. Prevalence and characteristics of Restless 
leg syndrome in children and adolescents with major tha-
lassemia Compared with control group. 2016.

58. Trotti LM. Restless Legs Syndrome and Sleep-Related Move-
ment Disorders. CONTINUUM: Lifelong Learning in Neuro-
logy. 2017;23:1005–16.

59. Borggraefe I, Neubauer BA. Self-limited focal epilepsies of 
childhood syndromes (SeLFEs)—an overview. Clinical Epi-
leptology. 2024;37(1):3-8.

60. Guliyeva U, Tatishvili NN, Kaiyrzhanov R. Rolandic epilepsy: 
Self-limited epilepsy with centrotemporal spikes.  Epileps-
y-Update on Classification, Etiologies, Instrumental Diagno-
sis and Treatment: IntechOpen; 2021.

61. Ülker M, ATAKLI D. Juvenil Myoklonik Epilepsi (Janz Sendro-
mu).

62. DÖRTCAN N, TEKİN GÜVELİ B, Demirbilek V. Çocukluğun İdi-
yopatik Parsiyel Epilepsileri. Epilepsi: Journal of the Turkish 
Epilepsi Society. 2014;20.

63. GÜNEY T, TEZER Fİ. Uyku İle İlişkili Hipermotor (Hiperkine-
tik) Epilepsiler. Turkiye Klinikleri Neurology-Special Topics. 
2024;17(2):75-82.

64. Yüksel B, Uslu SÇ. Mezial temporal lob epilepsisi tanısı alan 
hastalarda lateralizasyonun bellek ve yürütücü işlevler üze-
rine etkisi. Pamukkale Medical Journal. 2019;12(2):289-96.

65. Brockmann PE, Schaefer C, Poets A, Poets CF, Urschitz MS. 
Diagnosis of obstructive sleep apnea in children: a systema-
tic review. Sleep medicine reviews. 2013;17(5):331-40.

66. Rahardjo SP. Obstructive Sleep Apnea in Children. Journal 
of the Indonesian Medical Association. 2011;58.

67. Da Silva Gusmão Cardoso T, Pompéia S, Miranda M. Cog-
nitive and behavioral effects of obstructive sleep apnea 



Çocukluk Çağında Uyku Bozuklukları

247

syndrome in children: a systematic literature review. Sleep 
medicine. 2018;46:46-55.

68. Tauman R, Gozal D. Obesity and obstructive sleep apnea in 
children. Paediatric respiratory reviews. 2006;7(4):247-59.

69. TUNÇER GÖ, AKSOY A. Çocuklarlarda Nörogenetik Send-
romlarda Uyku Bozuklukları. Turkiye Klinikleri Pediatric 
Neurology-Special Topics. 2020;1(2):76-80.

70. Xu Q, Wang X, Li N, Wang Y, Xu X, Guo J. Craniofacial and up-
per airway morphological characteristics associated with 
the presence and severity of obstructive sleep apnea in 
Chinese children. Frontiers in pediatrics. 2023;11:1124610.

71. Brouilette R, Hanson D, David R, Klemka L, Anna S, Fer-
nbach S, et al. A diagnostic approach to suspected obst-
ructive sleep apnea in children. The Journal of pediatrics. 
1984;105(1):10-4.

72. Ahn YM. Treatment of obstructive sleep apnea in children. 
Korean journal of pediatrics. 2010;53(10):872.

73. Bassetti CL, Adamantidis A, Burdakov D, Han F, Gay S, Kal-
lweit U, et al. Narcolepsy—clinical spectrum, aetiopathop-
hysiology, diagnosis and treatment. Nature Reviews Neuro-
logy. 2019;15(9):519-39.

74. Dauvilliers Y, Arnulf I, Mignot E. Narcolepsy with cataplexy. 
The Lancet. 2007;369:499-511.

75. Bassetti CL, Kallweit U, Vignatelli L, Plazzi G, Lecendreux M, 
Baldin E, et al. European guideline and expert statements 
on the management of narcolepsy in adults and children. 
European journal of neurology. 2021;28(9):2815-30.

76. Epstein LJ. Sleep disorders. Oxford Scholarship Online. 
2018.

77. Hilliard T. Principles and practice of pediatric sleep medi-
cine: Arch Dis Child. 2006 Jun;91(6):546-7. doi: 10.1136/
adc.2006.093955.

78. Chin CIC, Perez IA, editors. Treatment of Pediatric Sleep Di-
sorders2021.

79. Cankardaş S, Başak İ. Çocukluk Dönemi Uyku Problemleri-
nin Tedavisinde Davranışçı Müdahalelerin Etkililiği: Gözden 
Geçirme Çalışması. Bilişsel Davranışçı Psikoterapi ve Araştır-
malar Dergisi. 2020.

80. van Deurs JR, France KG, McLay LK, Blampied NM. Cogni-
tive-behavioral treatment of sleep disturbance in children 
and adolescents with autism: Eight case studies using fun-
ctional behavior assessment. Research in Autism Spectrum 
Disorders. 2021.

81. Beatriz F, Beatriz F, Beatriz F, Paulo D-N, Paulo D-N, Marco 
Túlio de M, et al. Exercise as a favorable non-pharmacologic 
treatment to Sleep-Related Movement Disorders: a review. 
Sleep Science. 2019.

82. McDonagh MS, Holmes R, Hsu F. Pharmacologic Treat-
ments for Sleep Disorders in Children: A Systematic Review. 
Journal of Child Neurology. 2019;34(5):237-47.

83. Yılmaz H, Tuncel D, Aksu M, Akyıldız UO, Alp R, Arslan K, et al. 
UYKU BOZUKLUKLARINDA TEDAVİ REHBERİ. 2014.

84. Blackmer AB, Feinstein JA. Management of Sleep Disorders 
in Children With Neurodevelopmental Disorders: A Review. 
Pharmacotherapy: The Journal of Human Pharmacology 
and Drug Therapy. 2016;36(1):84-98.

85. Jankovic J, Poewe W. Movement disorders in neurologic 
and systemic disease: Cambridge University Press; 2014.

86. Dosier LBM, Vaughn BV, Fan Z. Sleep Disorders in Childhood 
Neurogenetic Disorders. Children. 2017;4(9):82.

87. Devnani P, Hegde AU. Autism and sleep disorders. Journal 
of Pediatric Neurosciences. 2015;10:304 - 7.

88. Tolaymat A, Liu Z. Sleep Disorders in Childhood Neurologi-
cal Diseases. Children. 2017;4(10):84.



BÖLÜM

251

KONVÜLZIYON ILE BAŞVURAN HASTAYA YAKLAŞIM27

1 Doç. Dr., Ankara Etlik Şehir Hastanesi, Çocuk Nöroloji Bölümü, isolmaz68@gmail.com, ORCID iD: 0000-0001-7943-9611
2 Prof. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD., drmehmetcanpolat@gmail.com,  

ORCID iD: 0000-0002-2197-8433

İsmail SOLMAZ 1 

Mehmet CANPOLAT 2

GIRIŞ

Konvülziyon beyinde kortikal yapılardan kaynakla-
nan anormal elektriksel deşarjların bilinç kaybına 
neden olup olmamasına bakılmaksızın klinik semp-
tomlar oluşturmasıdır. Non-konvülziv nöbetlerde ise 
klinik bulguya rastlanmaz sadece beyinde elektrik-
sel nöbet aktivitesi izlenir. Yaşanmış olan bir klinik 
atağı nöbet olarak değerlendirip tanısal veya teda-
viye gönelik girişimlere başlanmadan önce nöbete 
benzeyen ancak nöbet olmayan durumlar (nonepi-
leptik paroksizmal olaylar) her zaman göz önünde 
bulundurulmalıdır.1 

I. NONEPILEPTIK PAROKSIZMAL 
OLAYLAR

Epileptik bir atağa tedavi verilmeden önce durumun 
epileptik olup olmadığının netleştrilmesi gerekir. 
Epileptik nöbetlere benzeyen ancak nöbet semiyo-
lojisi ve elektroensefalografi (EEG) bulguları nöbet 
ile uyumlu olmayan klinik durumlara nonepileptik 
parksizmal olay (NPO) olarak isimlendirilmektedir. 
NPO’ların epileptik nöbetlerden ayırtedilmesi has-
talara gereksiz tedavi verilemesinin önlenmesinde, 
sağlık harcamalarının azaltılmasında, hasta ve ebe-
veynlerin sosyal algısının ve ruhsal durumlarının 

düzenlenmesinde hayati önemi vardır. Hastalardan 
ve ebeveynlerinden detaylı anamnez alınması ve 
özellikle klinik atak anına ait video kaydının görüle-
bilmesi NPO’nun epileptik ataktan ayrımında çok yol 
göstericidir.1 Epilepsi tanısı olan 125 çocuğun ret-
rospektif olarak incelendiği bir çalışmada hastaların 
44’ünün (%35) epilepsi olmadığı anlaşılmış olup ilk 
klinik atakta klinisyenlerin dikkatli olması gerektiği 
vurgulanmıştır.2 Başka bir çalışmada ise bu oran % 
15.9 bulunmuş olup infantın normal fizyolojik hare-
ketleri, uykuda görülen hareketler ve davranışsal göz 
dalmaları daha çok 6 yaş altında; psikojenik nöbetle-
rin 6 yaş üzerinde ve vazojenik senkobun adölesan 
yaş grubunda daha sılıklıkla görüldüğü bildirilmiştir.3 
Hastalarda görülen NPO’ların yaş grubuna göre da-
ğılımı Tablo 1’de verilmiştir.

Katılma nöbetleri: Bebeklik, oyun çocuğu ve 
okul öncesi dönem çocuklarda görülebilmektedir. 
6-18 ay en çok görülen yaş grubudur. Travmatik du-
rumlarda veya istediği yapılmadığı zaman atak ola-
bilmektedir. Siyanotik, soluk ve mix tip şeklinde sı-
nıflandırılmaktadır. Siyanotik tipte ağlama ardından 
apne, siyanoz bilinç kaybı ve tonus kaybı görülür. 
Soluk tipte ise aniden olan korku ve ağrı ile kısa sü-
reli nefeste tutulma veya ağlama atağı ardından to-
nus kaybı, soluklaşma ve bilinç kaybı ile devam eder. 
Uzun süren hipoksi durumunda birkaç klonik atım 
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28 AKUT KAS GÜÇSÜZLÜĞÜ İLE GELEN ÇOCUK 
HASTAYA YAKLAŞIM 

GİRİŞ

Çocuklarda akut kas güçsüzlüğü, nörolojik (Guilla-
in-Barré sendromu, miyastenia gravis, akut dissemine 
ensefalomiyelit (ADEM), spinal kord patolojileri), me-
tabolik (hipokalemi, hipofosfatemi, metabolik asidoz), 
enfeksiyöz (ensefalit, miyelit) ve toksik nedenlerden 
kaynaklanabilir. Ani gelişen bu tablo, yaşamı tehdit 
eden bir patolojinin erken belirtisi olabileceği için, kli-
nisyenlerin hızlı değerlendirme yaparak, detaylı öykü, 
fizik muayene ve laboratuvar testleriyle tanıya ulaşması 
ve etkili bir yönetim planı oluşturması kritik önemdedir.

KAS GÜCÜNÜN 
DEĞERLENDİRİLMESİ

Kas gruplarının sistematik bir şekilde gücünü ve işle-
vini değerlendirmek, nörolojik muayenenin ayrılmaz 
bir parçasıdır. Kas gücünü değerlendirmek için en 
yaygın kabul edilen yöntem, Medical Research Coun-
cil (MRC) El Kitabı Kas Testi ölçeğidir.1 Bu yöntem, 
muayeneyi yapan kişinin direncine karşı üst ve alt 
ekstremitelerde belirli kasları test etmeyi ve hastanın 
gücünü 0'dan 5'e kadar derecelendirmeyi içerir:

0: Kas aktivasyonu yok
1: İzole kas aktivasyonu (seğirme gibi), tam hareket 

açıklığına ulaşmadan

2: Yerçekimsiz ortamda kas aktivasyonu, tam hare-
ket açıklığına ulaşır

3: Yerçekimine karşı kas aktivasyonu, tam hareket 
açıklığı

4: Belirli bir dirençle kas aktivasyonu, tam hareket 
açıklığı

5: Muayeneyi yapan kişinin tam direncine karşı kas 
aktivasyonu, tam hareket açıklığı

Kas gücü testinde doğru teknik kullanılmalı, sıkı 
giysiler çıkarılarak kasların görünürlüğü sağlanmalı-
dır; kaslar önce yerçekimsiz ortamda, ardından yer-
çekimine karşı ve son olarak dirençle test edilmelidir; 
test, etkilenmeyen tarafla başlamalı ve tüm ekstre-
miteler karşılaştırmalı olarak değerlendirilmelidir.2,3

MOTOR NÖRON KAVRAMI

Motor nöronlar, miyojenik aktiviteyi sağlamak ama-
cıyla karmaşık devreler oluşturur; üst motor nöron-
lar serebral korteksten başlayarak beyin sapına veya 
omuriliğe kadar uzanırken, alt motor nöronlar omuri-
likten çıkarak kasları ve bezleri innerve eder. Üst ve alt 
motor nöronların farkını ve izledikleri yolları anlamak, 
nöronal yaralanmaların teşhisi ve lezyonların doğru 
lokalizasyonu açısından büyük önem taşır.

Hareketin başlatılması, primer motor kor-
tekste yer alan Betz hücrelerinden gelen sinyalle 
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süresince solunum güçlüğü, kan basıncı ve kalp hızı 
dalgalanmaları, bağırsak tembelliği ve mesane atoni-
si gibi ciddi sorunlar görülebilir.İnfant botulizm, hafif 
semptomlardan ani ölüme kadar değişen bir tablo-
ya sahiptir. Yorgunluk, hipotoni, refleks azalması ve 
“kurbağa bacağı” belirtisiyle kendini gösterebilir.129

Botulizm tanısı, organizma veya toksinin numu-
nelerde tespitiyle doğrulanır; numuneler, antitoksin 
öncesi hızla alınmalıdır. Nörotoksin geri dönüşüm-
süz bağlandığından, antitoksin paraliziyi geri dön-
düremez, ancak erken tedavi ve BIG-IV toksinemiyi 
azaltır, yoğun bakım ve mekanik ventilasyon desteği 
hayati önem taşır.129,131
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BILINCI KAPALI ÇOCUĞA YAKLAŞIM29

GIRIŞ

Ani gelişen bilinç değişikliği çocuk nöroloji pratiğinin 
en önemli acillerinden olup acil servislere başvurula-
rın ve yoğun bakım ünitelerinde yatak işgallerinin en 
önemli sebeplerindendir. Uyaranların duyu organ-
ları tarafından algılanarak sinirler vasıtasıyla beyne 
ulaşması ve beyinde algılanıp işlenmesi sonrasında 
verilen tepkiye bilinç denir. Çocukluk çağında sant-
ral sinir sistemini (SSS) etkileyen; travmatik, metabo-
lik, toksik, vasküler, kardiyak, solunumsal, genetik, 
onkolojik, enfeksiyöz, enfeksiyon dışı immun aracılı 
inflamatuar olaylar ve elektrofizyolojik anormallikler 
bilinç düzeyinde değişikliklere neden olabilmektedir 
(Tablo 1). Akut bilinç kaybı çocuklarda geçici veya 
kalıcı olabilmektedir. Bilinç kapalılığı; uyaranlara ta-
mamen yanıtsızlık olarak değerlendirilirken, bilinç-
teki değişim; uyaranlara yanıtta azalma, uyaranlara 
istenen yanıtın alınamaması, huy değişikliğinin ol-
ması ve uyaranlar karşısında hiperallert olma hali 
olarak değerlendirilmektedir. Bilincin değerlen-
dirmesi çocuğun yaşına göre değişebilmektedir. 
Örneğin; bebeklik döneminde, bebeğin acıkması, 
ağlaması, cisim obje takibinin olması ve etrafa gü-
lümsemesi normal bilinç durumunda gözlenirken, 
büyük çocuklarda; yer, zaman oryantasyonunun 
olması ve kooperasyon sağlanması bilincin normal 
olduğunun göstergesidir. Bilinç değişikliğinin akut 

dönemde fark edilmesi ve bu duruma hızlıca mü-
dahale edilmesinin hastanın hayatta kalmasında ve 
engellilik halinin azaltılmasında hayati önemi vardır. 
Bilinç değişimine sebep olan faktörlere bakıldığı za-
man travmatik beyin hasarı ve nontravmatik beyin 
hasarı yapan durumlar olarak kabaca ikiye ayrılabilir. 
Travmatik beyin hasarına bağlı bilinç kaybı, nontrav-
matik beyin hasarına göre yaklaşık olarak on kat fazla 
görülmektedir.1-12. 

Travmatik beyin hasarı haricinde çocuklarda 
bilinç kaybına veya bilinç değişimine sebep olan en 
sık sebep enfeksiyöz nedenler olup (menenjit, en-
sefalit gibi) bunu intoksikasyonlar izlemektedir. Kar-
diyo-pulmoner arrest, boğulma, karbon monoksit 
zehirlenmesi ve şokun sebep olduğu hipoksik iske-
mik etkilenme diğer en sık görülen sebeplerdendir. 
Hastalarda hızlı ayırıcı tanı yapmak ve etyolojiye 
yönelik hızlı tedavilerin başlanması çok önemlidir.2-5 
Bilinci sağlayan yapı asendan retiküler aktivasyon 
sistemidir (ARAS). Uyanıklığın devamında serebral 
kotreks, talamus, bazal ganglion, beyin sapı ve sere-
bellar yapılar sağlam olmalı ve bu yapılar arasındaki 
işlevsellikte devamlılık olmalı. Ensefalopati hali ise 
yaygın beyin fonksiyon bozukluğu sonucunda bi-
lişsel bozulma, kişilik değişikliği, dikkatsizlik, konfüz-
yon, deliryum hali gibi zihinsel durum değişikliklerini 
tanımlar.1-12
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Tablo 4. Bazı spesifik durumların yönetimi.18

Klinik Bulgu Tedavi yönetimi

İntrakranial 
basınç artışı

Bradikardi, hipertansiyon
Papil ödem
Pupil dilatasyonu, ışık refleksinin olmaması 
veya reaksiyonun zayıf olması

Başı 200 kaldır
Mannitol veya %3 NaCl düşün
Entübe et PaCO2 4.5-5kPa olacak şekilde ventile et
Yoğun bakımda takip et

Sepsis

Kalp hızında, solunum sayısında, vücut sıcak-
lığında ve beyaz küre sayısında artış
Purpurik döküntü
Enfeksiyonun fokal bulgusu

CABCDE’yi uygula
Varsa şoku tedavi et
Akciğer grafisi uygula
İdrar mikroskobisi ve kültür uygula
İlk 1 saatte İV antibiyoterapi

İntrakranial 
enfeksiyon

Ateş, fotofobi, ense sertliği
İntra kranial basınç artışı bulguları
Açıklanamayan ateş ve bilinç kaybı

Varsa birlikte olan şoku tedavi et
Antibiyotik ve antiviral tedaviyi düşün
Lomber ponksiyon uygula
Fokal nörolojik bulgu, GKS azalma ve intrakranial 
basınç artışı varsa BT /MRG uygula

Bilinmeyen 
durum

Detaylı fizik muayene yap
Metabolik hastalık için tarama yap
Beyin BT /MRG uygula
Enfeksiyonu tara (gerekirse LP yap)

Amonyak bak
EEG çekimi yap
Toksikolojik tarama yap
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30 KAFA İÇİ BASINÇ ARTIŞI SENDROMU VE İDİOPATİK 
İNTRAKRANİAL HİPERTANSİYON

GIRIŞ

Beyin, kafatası gibi sert ve kompakt bir yapı ile ko-
runmakta olup bu kapalı sistemin % 80’ini beyin 
parankimi, %10’unu kan ve kalan %10’unuda beyin 
omurilik sıvısı (BOS) oluşturmaktadır. 1 Bu yapılarda 
olabilecek olan hacimsel dengesizlikler kafa içi ba-
sınç artışı sendromuna (KİBAS) neden olmaktadır. 
Çocukluk çağında KİBAS genellikle travmatik hadi-
selerden sonra olmakla birlikte; hidrosefali, beyin tü-
mörü, santral sinir sistemi (SSS) enfeksiyonları, arteri-
yel iskemik inme, hemorajik inme (Hİ), serebral sinus 
ven trombozu (SSVT), idiopatik intrakranial hiper-
tansiyon (İİH) ve metabolik dengesizlik hallerinde de 
olabilmektedir (Tablo 1). 

Semptomların erken dönemde tanınması ve er-
ken dönemde medikal veya cerrahi müdahalenin 
yapılabilmesi ile hastalarda oluşabilecek mortalite 
ve morbiditenin önüne geçilebilir. Beyin paranki-
minde şişme, interstisyel ve vazojenik ödemlenme, 
beyin kan volümünde olan değişmeler, BOS akışını 
engelleyen durumlar, beyinin fokal serebral perfüz-
yonunun azalması, beyin kan akışında olan dalga-
lanmalar, serebrovasküler karbondioksit reaktivitesi 
ve serebral vaskülit durumlarına yol açan her türlü 
travmatik, vasküler, toksik, infeksiyöz, enflamatuar, 
metabolik ve neoplastik olay KİBAS’a neden olabil-

mektedir. Fontanel açıklığı olan hastalarda KİBAS bir 
süre kompanse edilebilirken, fontanel kapalı olan 
hastalarda klinik çok hızlı ilerleyebilmektedir. 2

Tablo 1. Kafa içi basınç artışında etyolojik faktörler 2, 3

Travmatik beyin hasarı / intrakranial hemoraji
• Subdural, epidural veya intraparankimal hemoraji
• Anevrizma rüptürü
• Diffüz aksonal hasarlanma
• Arteriovenöz malformasyon veya diğer vasküler 

anomaliler

Metabolik anormallikler
• Kan şekeri imbalansı
• Elektrolit imbalansı
• Metabolik hastalık alevlenmeleri
• Hepatik / Üremik koma

Santral sinir sistemi enfeksiyonları (ensefalit, menenjit, 
apse)

İskemik inme

Serebral sinüs ven trombozu

Neoplazm

Hipoksik iskemik ensefalopati

İntoksikasyonlar

Vaskülit

Hidrosefali

Hipertansif ensefalopati

İdiopatik intrakranial hipertansiyon (pseudotümör 
serebri)
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Tablo 4. İdiopatik intrakraniyal hipertansiyon tanı kriterleri 23

İdiopatik intrakraniyal hipertansiyon tanısı için gerekli olanlar
a. Papil ödem
b. Kranial sinir bulguları haricinde diğer nörolojik muayene bulgularının normal olması
c. Nörogörüntüleme: Kontrastlı veya kontrastsız beyin MRG’si normal olmalı. Atipik vakalarda MRV endikasyonu 

vardır. MRG’nin kontrendike olduğu durumlarda BT uygulanmalıdır.
d. BOS bulgularının normal olması geremektedir.
e. Açılış basıncı obez ve sedatize edilmiş hastalarda > 28 cmH

2
O veya obez olmayan ve sedatize edilmemiş olan 

çocuklarda > 25 cmH
2
O olması

Papil ödemi olmayan vakalarda idiopatik intrakraniyal hipertansiyon tanısı
• Sadece papil ödem olmadığında: Hastalar yukarıdakilerden B-E arasında olanları sağlamalı ve bilateral veya unilate-

ral altıncı kranial sinir paralizisi olmalı
• Papil ödem ve altıncı kranial sinir paralizisi olmadığında: Aşağıdakilerden en az üç nörogörüntüleme bulgusu 

olmalı
I.  Boş sella
II.  Göz küresi (Glob) arka kesiminde düzleşme
III.  Optik sinirde tortiyozite olsun veya olmasın perioptik subaraknoid alanın genişlemesi
IV.  Transvers sinüste stenoz

A-E arasındaki kriterlerin hepsinin sağlanması halinde idiopatik intakraniyal hipertansiyon tanısı kesin olarak konula-
bilir.

A-D arası kriterleri sağladı ancak BOS açılış basıncı belirtilen değerlerin altında ise muhtemel idiopatik intakrani-
yal hipertansiyon tanısı konulabilir.
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GİRİŞ

Sözlük anlamı olarak, hastalıklarda görülen çıban, 
leke, uçuk, kızarılık gibi cilt belirtilerine döküntü de-
nir. Döküntüler enfeksiyöz kaynaklı olabildiği gibi 
allerjik, romatolojik, hematolojik, dermatolojik hasta-
lıklara, ilaçlar ve diğer kimyasal maddelere bağlı ola-
rak da gelişebilir. Hastalarda tanı için bazen dökün-
tünün özellikleri yardımcı olsa da çoğu kez, detaylı 
bir öykü, fizik muayene, diğer klinik ve laboratuvar 
özelliklerin değerlendirilmesi gerekir. Ateş-döküntü 
ilişkisi özellikle detaylı olarak sorgulanmalıdır. Her 
türlü ilacın, kimyasal maddenin ve bazı gıdaların 
döküntü yapabileceği ve buna ateşin de eşlik ede-
bileceği unutulmamalıdır. Elementer cilt lezyonları-
nın özelliklerine göre tanımlanması ayırıcı tanıda yol 
gösterici olmaktadır (Tablo 1 ve Tablo 2).1

KIZAMIK

Genel bilgiler ve klinik: Kızamık virüsü damlacık yo-
luyla bulaşır. Enfeksiyon birincil olarak nazofaringeal 
solunum yolu epitelinde başladıktan 2-3 gün sonra 
viremi gelişerek retiküloendotelyal sistem enfekte 
olur. Sonrasında, ilk enfeksiyondan 5-7 gün sonra, 
ikincil viremi gelişerek solunum yolu ve diğer organ-
lar enfekte olabilir. Kızamığın kuluçka dönemi 8 - 12 
gün olup maruziyet ile döküntülerin çıkması arası or-

talama 14 gündür (7 - 21 gün arası). Ateş yüksekliği, 
öksürük, burun akıntısı ve konjuktivit ile karakterize 
prodromal bulgular 2-4 gün kadar sürer. Alt molar 
dişler hizasında kırmızı yanak mukozası üzerinde 
mavi-beyaz noktasal döküntüler koplik lekeleri ola-
rak adlandırılır. Koplik lekeleri kızamık için patogono-
mik bir bulgu olup tipik kızamık döküntüsünden 2 
gün önce ortaya çıkıp 2-3 gün sonra kaybolur. Kıza-
mık döküntüsü makülopapüler karakterde, saç çizgi-
sinden başlayarak yüze, boyuna gövdeye ve ekstre-
mitlere yayılır. Vücudun üst bölgelerinde döküntüler 
birleşme eğilimi gösterir. Genellikle 5 – 6 gün kadar 
sürüp, hafif kahverengi geçici pigmentasyon ve des-
kuamasyona neden olarak yine baştan gövdeye doğ-
ru döküntüler söner. Döküntülerle eş zamanlı olarak 
yüksek ateş, yaygın lenfadenomegali ve iştahsızlık 
görülür. Otitis media ve ishal en sık görülen komp-
likasyon olup, viral veya bakteriyel süperenfeksiyona 
bağlı gelişen pnömoni kızamığa bağlı ölümün en sık 
nedenidir. Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) en 
geç görülen komplikasyon olup enfeksiyondan or-
talama 7 yıl sonra (1 ay – 27 yıl arası) gelişir. Belirsiz 
bir başlangıç ve progresif ilerleyen davranış bozuklu-
ğuyla birlikte ataksi, myoklonik nöbetlerin izlendiği 
ve ölümle sonuçlanan bir tablodur.2

Tanı ve Tedavi: Kızamık olgularında başlangıçta 
hafif bir lökositozu genellikle lökopeni eşlik eder. En 
az 10 gün ara ile alınan serum örneklerinde kızamık 
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MENİNGOKOK ENFEKSİYONLARI

Genel bilgiler ve klinik: Gram negatif kapsüllü bir 
diplokok olan Neisseria meningitidis, insanlarda me-
nenjit ve meningokoksemiye neden olur. Çocuklar-
da menenjit ve septiseminin en önemli nedenlerin-
den biridir. İnkübasyon periyodu 2 – 10 gündür (ort 
3-4 gün). Bulaş solunum sekresyonlarının damlacık 
yoluyla gerçekleşir. Enfekte bir kişinin nasal ve oral 
sekresyonlarında etkin tedavi başlandıktan 24 saat 
sonrasına kadar bulunur. Bir metreden yakın ve uzun 
süreli temaslar bulaş açısından riskli temas olarak 
kabul edilir. Hastalık klinik bulguları özgül değildir. 
Ateş, öksürük, boğaz ağrısı, bulantı, kusma, mental 
durumda değişiklik, ense sertliği, konvülzyon, me-
nenjit ve septik şok bulguları ile bulgu verebilir. İnva-
zif enfeskiyonlar genellikle septisemi, menenjit veya 
her ikisi ile sonuçlanır.

İnvazif enfeksiyon başlangıcı sinsi ve non-spesi-
fik olabilir. Fakat septisemi (meningokoksemi) tipik 
olarak ani gelişen titreme, huzursuzluk, ekstremite 
ağrısıi halsizlik ve maküler veya makülopapüler baş-
layıp saatler içerisinde peteşiyel veya purpirik olan 
döküntü ile başlar. Hastalığın erken evresinde yaygın 
kapiller hasara bağlı olarak noktasal tarzda başlayan 
peteşiyel döküntüler hızla ekimotik döküntülere 
dönüşür. Bu bölgelerde ilerleyen aşamalarda iskemi 
ve gangren görülür. Şok tablosu ve kanamalar ne-
deniyle olgular saatler içerisinde kaybedilebilir veya 
ekstremite kaybı gibi ağır morbiditeler ile hastalık 
sonuçlanabilir. Adolesan ve erişkinlerde daha yüksek 
olmak üzere tüm meningokokal hastalıklarda ölüm 
oranı yaklaşık %15’dir. 7,8

Tanı ve tedavi: Etkenin kan, beyin omurilik sı-
vısı, plevral sıvı gibi steril vücut sıvılarında veya cilt 
döküntü kazıntılarında gösterilmesi ile tanı koyulur. 
Tedavide erken dönemde sıvı replasmanı ve antibi-
yotik tedavisinin başlanmasının önemi çok büyük-
tür. Meningokoksemide saatler içerisinde olgunun 
durumunun kötüleşmesi söz konusu olduğundan 
bu hastalıktan şüphelenildiği an mikrobiyolojik tanı 

beklenmeden uygun tedavinin başlanması gerekli-
dir. Tedavide erken ve hzılı IV sıvı replasmanı ve am-
prik antibiyotik olarak seftriakson veya sefotaksim 
kullanılmalıdır. Mikrobiyolojik tanı doğrulandığında 
penisilin G, ampisilin, sefotaksim veya seftriakson ile 
kesin tedavi önerilmektedir. 5-7 günlük antimikrobi-
yal tedavi yeterlidir.

Korunma: Primer korunmada meningokok aşıları 
(serogrup A, C, W ve Y’ ye karşı 3 aşı ve serogrup B’ye 
karşı bir aşı) ülkemizde kullanılmaktadır. Aşı pozolo-
jileri başka bir derste anlatıldığı için bu derste ayrın-
tıya girilmemiştir. İmmünizasyonuna bakılmaksızın 
invazif meningokokal hasta ile ev içi teması dahil ya-
kın temas eden tüm insanlar yüksek risk altındadır ve 
hemen kemoprofilaksi önerilmelidir. Kemoprofilaksi 
indeks olgu tanımlandıktan sonraki 24 saat içerisin-
de başlanmalıdır. 3
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PARAZITER ENFEKSIYONLAR32
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GİRİŞ

Paraziter enfeksiyonlar, özellikle gelişmekte olan 
ülkelerde yaygın görülen ve halk sağlığı açısından 
önemli bir yük oluşturan hastalık grubudur. Parazit-
lerin neden olduğu bu enfeksiyonlar, bireyin yaşam 
kalitesini düşürmekle kalmaz, aynı zamanda kronik 
sağlık sorunlarına ve ölümcül komplikasyonlara yol 
açabilir. Protozoonlar ve helmintler bu grubun başlı-
ca etkenleridir ve bulaş yolları, klinik seyirleri ve teda-
vi yaklaşımları açısından geniş bir çeşitlilik gösterir. 1-4

GİARDİAZİS

Genel bilgiler ve klinik: Giardia lamblia adlı proto-
zoonun neden olduğu ve özellikle kontamine su ve 
gıdalar yoluyla bulaşan bir ince bağırsak enfeksiyo-
nudur. Giardia’nın kist formu enfeksiyonun yayılma-
sından sorumludur. İnsanlar bu kistleri yutmak sure-
tiyle enfekte olur. İnce bağırsakta trofozoit formuna 
dönüşen parazit, bağırsak mukozasına yapışarak ha-
sar verir ve emilim bozukluklarına yol açar.

Asemptomatik bireyler yaygındır, ancak bazı du-
rumlarda akut ya da kronik seyirli semptomlar görü-
lebilir. Akut dönemde sulu ishal, karın ağrısı, bulantı, 
kusma, halsizlik ve kilo kaybı gözlenir. Kronik enfeksi-

yonlarda malabsorbsiyon, vitamin eksiklikleri ve ço-
cuklarda büyüme geriliği ortaya çıkabilir.

Tanı: Dışkıda Giardia trofozoit ve kistlerinin mik-
roskopik incelenmesi tanı koydurucudur. Antijen 
testleri ve polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) daha 
hızlı ve hassas tanı yöntemleridir.

Tedavi: İlk tercih edilen ilaç metronidazoldür. Ge-
nellikle 5-7 gün süreyle uygulanır. Alternatif olarak ti-
nidazol veya albendazol kullanılabilir. Semptomatik 
tedavi olarak da sıvı-elektrolit dengesi sağlanmalıdır.

AMİBİYAZİS

Genel bilgiler ve klinik: Entamoeba histolytica ta-
rafından oluşturulan bir protozoon enfeksiyonudur 
ve genellikle kalın bağırsakları etkiler. Ancak invaziv 
formlarında karaciğer apselerine neden olabilir.

Klinik Formlar

İntestinal amibiyazis: Kanlı-mukuslu ishal, karın ağrısı 
ve tenesmus ile seyreder.

Ekstraintestinal Amibiyazis: En sık görülen form 
karaciğer apseleridir. Ateş, sağ üst kadranda ağrı, kilo 
kaybı ve iştahsızlık ile karakterizedir. İleri durumlarda 
apsenin rüptürü hayati tehlike oluşturabilir.
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Bilgisayarlı Tomografi (BT): Özellikle karaciğer dı-
şında yerleşen kistlerin tespiti ve komplike kistlerin 
değerlendirilmesi için tercih edilir. Multiloküler yapı-
lar ve rüptür belirtileri BT ile kolayca tespit edilebilir.

Manyetik Rezonans Görüntüleme (MRI): Beyin 
ve yumuşak doku tutulumlarında kullanılır. Kistin 
içeriği ve çevresel inflamasyon detaylı bir şekilde 
incelenebilir.

Serolojik Testler:Enzim bağlı immunosorbent 
testleri (ELISA) veya indirekt hemaglütinasyon (IHA) 
testleri yaygın olarak kullanılır. Kistin rüptüre olma-
dığı bazı olgularda serolojik testlerin yalancı negatif 
sonuçlanabileceği unutulmamalıdır.

Tedavi: Kist hidatik hastalığının tedavisi, kistin 
yerleşim yeri, büyüklüğü, komplikasyonların varlığı 
ve hastanın genel sağlık durumu gibi birçok faktö-
re bağlıdır. Tedavi genellikle medikal tedavi, cerrahi 
müdahale veya minimal invaziv tekniklerin kom-
binasyonundan oluşur. Medikal tedavi küçük ve 
komplike olmayan kistlerde veya cerrahiye uygun 
olmayan hastalarda tercih edilir. Ayrıca cerrahi önce-
si ve sonrasında ek tedavi olarak da uygulanır.

Albendazol: İlk tercih edilen antiparaziter ilaçtır. 
Günde iki kez 10-15 mg/kg dozunda 28 gün süreyle 
uygulanır. Tedavi, 14 günlük aralarla 2-3 kür şeklinde 
tekrarlanabilir.

Mebendazol: Alternatif bir tedavi seçeneğidir. Al-
bendazol ile benzer etkinliğe sahip olmakla birlikte, 
daha uzun süreli tedavi gerektirir (genellikle 3-6 ay).

Praziquantel: Albendazol ile kombine edildiğin-
de daha etkili olabilir.

Medikal tedavi, kist hidatik hastalığının erken 
evrelerinde etkili olabilir ancak büyük veya kompli-
ke kistlerde genellikle tek başına yeterli değildir. Bu 
noktada cerrahi tedavi devreye girer. Cerrahi müda-
hale, büyük, semptomatik veya komplike kistlerin 
tedavisinde altın standarttır. Cerrahi yöntem, kistin 
tamamen çıkarılmasını veya drenajını içerir. Cerrahi 
öncesinde ve sırasında antiparaziter tedavi uygu-
lanarak enfeksiyonun yayılması önlenir. Kist hidatik 
tedavisinde bir diğer yöntem minimal invaziv giri-
şimdir. PAIR (Puncture, Aspiration, Injection, Reas-
piration), cerrahiye uygun olmayan veya medikal 
tedaviye dirençli vakalarda tercih edilen bir yöntem-
dir. Bu prosedür, kist içeriğinin sterilize edilmesini ve 
boşaltılmasını sağlar.
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33 KABAKULAK

TANIM

Kabakulak, Mumps virüsü tarafından oluşturulan 
ve esas olarak tükürük bezlerini, özellikle de parotis 
bezlerini etkileyen viral bir enfeksiyondur. Paramyxo-
viridae ailesine ait olan bu virüs, RNA yapısında olup 
tek serotiplidir. Kabakulak, aşı ile önlenebilir olma-
sına rağmen, bağışıklama programlarının yeterince 
uygulanmadığı bölgelerde hala önemli bir sağlık so-
runu olmaya devam etmektedir. Hastalık genellikle 
çocukluk çağında görülür, ancak aşısız bireylerde her 
yaşta ortaya çıkabilir. 1-3

EPİDEMİYOLOJİ

Kabakulak, aşılamanın yaygın olduğu ülkelerde 
önemli ölçüde azalmış olmasına rağmen, hala küre-
sel bir sağlık tehdidi oluşturmaktadır. Virüs, insanlara 
özgüdür ve kişiden kişiye genellikle enfekte solu-
num sekresyonları aracılığıyla bulaşır.

 » Bulaş Yolları: Damlacık yoluyla, doğrudan te-
masla veya kontamine nesnelerle temas sonucu 
bulaşır.

 » Mevsimsellik: Kabakulak, kış ve ilkbahar ayların-
da daha sık görülür.

 » Risk Grupları: Aşılanmamış bireyler, bağışıklık sis-
temi baskılanmış kişiler ve kalabalık yaşam koşul-
larında bulunan bireyler risk altındadır.

KLİNİK TABLO

Kabakulak virüsünün inkübasyon süresi genellikle 
16-18 gün olmakla birlikte, bu süre 12-25 gün arasın-
da değişebilir. Klinik hafif grip benzeri semptomlarla 
başlayabilir ve klasik olarak bilateral parotis bezlerin-
de ağrılı şişlik ile karakterizedir. Ancak, hastalık her 
zaman belirgin semptomlarla seyretmez ve subkli-
nik enfeksiyon oranı yüksektir. 1

Başlıca semptomlar

 » Ateş,
 » Halsizlik,
 » Kas ağrıları (miyalji),
 » Baş ağrısı,
 » İştah kaybı.

Parotit

 » Parotis bezlerinin tek taraflı veya çift taraflı şişme-
si ve ağrılı hale gelmesi en belirgin bulgudur.

 » Şişlik genellikle 1-3 gün içinde maksimum düze-
ye ulaşır ve yaklaşık 10 gün içinde geriler.

Diğer bulgular

 » Çene hareketlerinde zorluk,
 » Kulak çevresinde hassasiyet,
 » Çiğneme sırasında ağrı.

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Enfeksiyon Hastalıkları BD., benhurcetin@yahoo.com, 
ORCID iD: 0000-0002-8470-4907
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Tanı

Kabakulak tanısı, genellikle klinik tabloya dayanarak 
konur, ancak kesin tanı için laboratuvar testlerine 
ihtiyaç duyulabilir. Amilaz yüksekliği etiyolojiden 
bağımsız parotis veya diğer tükürük bezlerinin hasar 
gördüğü tüm durumlarda yükselir. Amilaz yüksekliği 
tek başına kabakulak tanısı koydurmaz.

Klinik tanı: Parotit, diğer semptomlarla birlikte 
değerlendirildiğinde yüksek oranda kabakulak tanı-
sını düşündürür.

Laboratuvar Tanı

1. Serolojik Testler: Mumps IgM antikorlarının pozi-
tifliği akut enfeksiyonu doğrular. IgG antikor dü-
zeylerinde 4 kat artış da tanıyı destekler.

2. RT-PCR: Virüs RNA’sının tespitinde yüksek duyarlı-
lığa sahiptir.

3. Kültür: Tükürük, idrar veya beyin-omurilik sıvı-
sından mumps virüsünün izolasyonu yapılabilir, 
ancak zaman alıcıdır.

KOMPLİKASYONLAR

Kabakulak, genellikle kendini sınırlayan bir hastalık 
olsa da ciddi komplikasyonlara yol açabilir:

Orşit (testis iltihabı): Özellikle ergenlik sonrası 
erkeklerde sık görülür. Ateş, testislerde şişlik, hassa-
siyet ve ağrı ile kendini gösterir. İki taraflı tutulum 
nadirdir ancak infertilite riski taşır.

Menenjit: Kabakulak menenjiti, aseptik menenjit 
formunda ortaya çıkar. Baş ağrısı, ense sertliği, bu-
lantı ve kusma gibi semptomlarla karakterizedir.

Pankreatit: Epigastrik ağrı ve amilaz düzeylerinin 
yükselmesiyle kendini gösterir.

Sağırlık: Kalıcı sensörinöral işitme kaybı, kabaku-
lak komplikasyonları arasında nadir ancak ciddi bir 
durumdur.

Diğer Komplikasyonlar: Ooforit (over iltihabı), 
miyokardit, eklem iltihabı (artrit).

TEDAVİ

Kabakulak için spesifik bir antiviral tedavi bulunma-
maktadır. Tedavi, semptomların hafifletilmesine ve 
komplikasyonların önlenmesine yöneliktir. Parase-
tamol veya ibuprofen gibi ağrı kesiciler kullanılabilir.

Kabakulak, aşı ile önlenebilen bir hastalıktır. Aşı-
lama, hem bireysel hem de toplumsal bağışıklığın 
sağlanması açısından kritik öneme sahiptir. Kabaku-
lak, kızamık ve kızamıkçık aşısını içeren KKK kombi-
nasyon aşısının ilk dozu 12-15. ay arasında uygulanır. 
İkinci doz da 4-6 yaş arasında uygulanır. Eğer bu yaş-
ta uygulanmamışsa, 11-12 yaş arasında tamamlan-
malıdır. KKK aşısının kabakulağa karşı koruma oranı 
ilk dozda %78, ikinci dozdan sonra %88’dir. 3-4
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BOĞMACA34

TANIM

Boğmaca, Bordetella pertussis adı verilen bir bakteri-
nin neden olduğu, spazmodik öksürük nöbetleriyle 
seyreden ve solunum yollarını etkileyen oldukça 
bulaşıcı bir enfeksiyondur. Özellikle aşılanmamış 
bireylerde ağır seyredebilen ciddi bir hastalıktır. En-
feksiyonun yayılması enfekte bireylerin öksürük veya 
hapşırıklarıyla yayılan enfeksiyöz aerosoller aracılı-
ğıyla gerçekleşir. Yüksek bulaşıcılığı nedeniyle, hasta-
lığın salgınlar halinde yayılma potansiyeli yüksektir.

Bordetella pertussis, gram-negatif, aerobik bir ko-
kobasil olup yalnızca insan solunum yollarında kolo-
nize olur ve başka bir konakta bulunmaz. Bu bakteri, 
1906 yılında Bordet ve Gengou tarafından tanımlan-
mıştır. 1-4

EPİDEMİYOLOJİ

Boğmaca, tüm dünyada önemli bir halk sağlığı so-
runu olmaya devam etmektedir. Aşılama programla-
rının yaygınlaşmasıyla birlikte vakalarda azalma gö-
rülse de her yıl dünya genelinde yaklaşık 50 milyona 
yakın boğmaca vakası bildirilmektedir. Bu vakaların 
yaklaşık 200.000’i ölümle sonuçlanmaktadır, özellikle 
de altı aydan küçük bebeklerde mortalite oranı yük-
sektir. 5

Boğmaca, bulaşıcılığı en yüksek enfeksiyonlar-
dan biridir. Bulaşıcılık oranı, bir enfekte kişinin enfek-
te edebileceği birey sayısını ifade eden “R0” değeri ile 
ölçülür. Boğmaca için bu değer yaklaşık 17’dir, yani 
bir kişi 17 kişiyi enfekte edebilir. Aşılamanın yaygın 
olduğu bölgelerde hastalık insidansı düşük olsa da, 
aşının etkinliğinin zamanla azalması ve bağışıklık ka-
zanmamış bireylerin varlığı nedeniyle boğmaca hala 
salgınlara neden olabilir. 3-5

KLİNİK TABLO

Boğmacanın kuluçka süresi genellikle 7-10 gün ara-
sında değişir, ancak bu süre 5 ila 21 gün arasında da 
olabilir. Hastalık, üç ana evrede seyreder:

1. Kataral evre:

 » İlk semptomlar, soğuk algınlığına benzeyen hafif 
belirtilerdir.

 » Burun akıntısı, hafif ateş, halsizlik ve hafif öksürük 
görülür.

 » Bu evrede bulaşıcılık en yüksek düzeydedir.

2. Paroksismal evre:

 » Spazmodik öksürük nöbetleri bu dönemde orta-
ya çıkar. Öksürük nöbetleri sırasında nefes alma-

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Enfeksiyon Hastalıkları BD., benhurcetin@yahoo.com, 
ORCID iD: 0000-0002-8470-4907

Benhur Şirvan ÇETİN 1
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ÖNLEME VE AŞILAMA

Boğmacanın kontrol altına alınmasında en etkili 
yöntem aşılamadır. Rutin çocukluk dönemi aşılama-
sı, boğmaca vakalarını ve mortaliteyi önemli ölçüde 
azaltmıştır. 1,2,3

 » Rutin aşılama: Beş dozluk bir program (2., 4., 6. 
aylar, 12-18. ay ve 4-6 yaş) şeklinde uygulanır.

 » Gebelik aşılaması: 27-36. gebelik haftalarında 
yapılan Tdap aşısı, yenidoğanlarda pasif bağışık-
lık sağlar.

 » Koza stratejisi: Aşılanmamış bireyleri korumak 
için aşılı bireylerden bir koruma çemberi oluştur-
ma yaklaşımıdır.

 » Temaslı profilaksisi: Ev içi veya yakın temaslılara 
antibiyotik profilaksisi uygulanır.
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BAĞ DOKU HASTALIKLARI

Bağ dokusu hastalıkları adaptif immün siste-
min hiperaktivasyonu sonucu gelişen otoimmun 
hastalıklardır.

Otoimmünite; immün sistemin organizmanın 
kendi antijenlerine ve/veya kendi antijenleri ile iliş-
kili mikrobiataya cevap geliştirmesi olarak tanımlan-
maktadır. İmmün sistemin kendine karşı dönmesi, 
pek çok faktörün birbiri ile etkileşimleri sonucu 
oluşmaktadır.

Genetik ve epigenetik faktörler, çevresel tetikle-
yici etmenler, immün aktivasyon ve tolerans bozuk-
lukları, hücre ölümü ve kontrol basamaklarındaki 

problemler otoimmünitenin gelişmesine neden 
olan etkenlerdir.

Adaptif immün sistemin tolerans mekanizmaları 
aşağıdaki tabloda verilmiştir (Tablo1).1

Otoimmun hastalıklar jüvenil idiyopatik artrit, sis-
temik lupus eritematozus, jüvenil dermatomiyozit, 
skleroderma, sjögren hastalığı temel başlıkları altın-
da değerlendirilmektedir.

ARTRİTLİ HASTAYA YAKLAŞIM

Artrit; herhangi bir eklemde şişlik, kızarıklık, ısı ar-
tışı ya da fonksiyon kaybından ikisinin görüldüğü 
inflamatuar bir durumdur.

Tablo1. Adaptif immün sistemin tolerans mekanizmaları

Tolerans tipi Mekanizma Aktivasyon bölgesi

Santral tolerans Hücre yok edilmesi, düzeltilmesi(editing)
Timus
Kemik iliği

Antijen 
segregasyonu

Öz antijenlerin lenfoid dokulara girişinde fiziksel 
bariyer

Periferal organlar (tiroid, pankreas

Periferal anerji Kostimülatör yokken hücre inaktivasyonu Sekonder lenfoid organlar

Regülatör T hücreler
Sitokinlerle ve hücreler arası sinyalizasyon ile 
supresyon

Sekonder lenfoid organlar, 
İnflamasyon bölgesi

Fonksiyonel 
dönüşme

İnflamatuar sitokin yokluğunda regülatör T 
hücrelere dönüşme

Sekonder lenfoid organlar, 
İnflamasyon bölgesi

Hücre ölümünün 
aktive edilmesi

Apopitosis
Sekonder lenfoid organlar, 
İnflamasyon bölgesi
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Resim 12.  Üstte solda alında, ortada extremitede ve sağda parmakta lineer skleroderma. Kafadaki lezyona kılıç 
yarası da denilmektedir. Altta solda iç malleol etrafında sınırlı morfea, altta sağda generalize morfea.

Sjögren Hastalığı

Ekzogrin glandların etkilendiği otoimmun bir has-
talıktır. En sık görülen bulgular kuru göz, kuru ağız 
ve tekrarlayan parotittir. Aşağıdaki 4 veya daha fazla 
kriterin sağlanması halinde tanı konulabilir. 3

I.KLİNİK SEMPTOMLAR

Oral: Kuru ağız, rekürren parotit, parotiste 
genişleme

Oküler: Tekrarlayan konjoktivit, keratokonjoktivi-
tis sikka

Diğer mukozal tutulumlar (rekürren vaginit)

Sistemik: Nedeni tespit edilemeyen ateş, noninf-
lamatuar ağrı, hipokalemik paralizi, karın ağrısı

II: İMMÜNOLOJİK ANOMALİLER

En az birinin olması: anti-SSA, anti-SSB, yüksek titre 
ANA, RF pozitifliği

III.Diğer lab bulgular:

1. Biyokimya: Serum amilaz yüksekliği

2.  Hematolojik: lökopeni, yüksek ESR
3.  İmmünolojik: poliklonal hiperglobulinemi
4. Nefrolojik: Renal tübüler asidoz
5.  Tükrük bezleri veya diğer organlarda lenfositik 

infiltrasyon
6.  Göz kuruluğunun objektif dökümantasyonu: 

Bengal kırmızısı ile boyama, Schirmer testi
7. Parotis glandın objektif görüntülemesi: Sialografi

IV. Diğer otoimmun nedenlerin dışlanması
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GİRİŞ

Vaskülitler boyutlarına küçük, orta ve büyük damar-
ları tutanlar olarak sınıflandırılırlar. Ayrıca arterleri, 
venleri veya herikisini beraber tutan vaskülitler ola-
rakda değerlendirilirler. Büyük damar vaskülitleri ço-
ğunlukla iştahsızlık, halsizlik, kilo kaybı gibi konstu-
tisyonel bulgular ve açıklanamayan akut faz reaktan 
yüksekliği ile başvururken, orta ve küçük damar vas-
külitleri organ spesifik bulgular ve cilt döküntüleri ile 
presente olurlar.1 

IGA VASKÜLİTİ

Çocukluk çağının en sık görülen vaskülitidir. Lökosi-
toklastik küçük damar vaskülitidir. En sık cilt, eklem 
ve GIS tutulumu görülür.

Ciltte palpeable purpura zorunlu kriter olmak 
üzere aşağıdakilerin en az birinin olması durumun-
da tanı konulabilir.2 

1.  Karın ağrısı (akut, yaygın ve kolik şeklinde)
2.  Histopatoloji (IgA baskın lökositoklastik vaskülit 

veya proliferatif glomerülonefrit)
3.  Artrit/Artralji (Akut başlayan)
4.  Böbrek tutulumu (hematüri veya proteinüri)

Alt ekstremitede palpeable purpuralar. Lezyonlar 
birleşip ekimotik hale gelebilir.

Klinikte akut artrit, şiddetli karın ağrısı, hematokez-
ya, hematüri, proteinüri, skalp ödemi, testis tutulu-
mu, akciğer ve beyin tutulumu olabilir. Ancak çoğu 
hasta cilt, eklem tutulumu gibi sınırlı organ tutu-
lumu ile iyileşir. Özellikle şiddetli karın ağrısı, akut 
artritle başvuran hastalarda özellikle alt ekstremite-
lerde döküntüler aranmalıdır. 
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POLİARTERİTİS NODOSA 
PEDİATRİK KLASİFİKASYON 
KRİTERLERİ

Orta veya küçük çaplı arterlerde nekrotizan vaskü-
lit kanıtı veya orta/ küçük boyutlu bir arterde anev-
rizma, stenoz veya tıkanıklık olan anjiyografik bir 
anormallik (histopatoloji veya anjiyografi) zorunlu 
kriterdir.

Zorunlu kritere ek olarak aşağıdaki kriterlerden 
birinin mevcut olası halinde tanı konulabilir.2

1.  Deri bulguları (livedo retikülaris, deri nodülleri 
veya infarktüsler)

2.  Miyalji/kas hassasiyeti
3.  Hipertansiyon (sistolik / diyastolik kan basıncı, 

boya göre>95. persentil)
4.  Periferik nöropati (duyusal periferik nöropati/

motor mononörit multipleks)
5.  Böbrek tutulumu (24 saatlik idrarda >0,3 g pro-

teinüri veya sabah spot idrarındaki albümin: kre-
atinin oranının >30 mmol/mg olması; hematüri 
ya da eritrosit silendir varlığı,>5 kırmızı kan hüc-
resi, idrarda stikle 2+ eritrosit olması; bozulmuş 
böbrek fonksiyonu, glomerüler filtrasyon hızı 
[Schwartz formülü] normalin <%50’si olması

PAN'lı hastada nekrotik deri döküntüleri

TAKAYASU ARTERİTİ PEDİATRİK 
KLASİFİKASYON KRİTERLERİ

Zorunlu kriter: Konvansiyonel/CT/MR ile aorta/ana 
dallarında/pulmoner arterde anevrizma, dilatasyon, 
daralma, okluzyon, veya damar duvarında kalınlaş-
ma tespit edilmesi (fibromüsküler displazi veya ben-
zer patolojilerin dışlanması şartı ile).2

Aşağıdaki bulgulardan en az birinin varlığı:

1.  Nabızda kayıp/azalma/iki ekstremite arasında 
eşitsizlik, Kladikasyon: Fiziksel aktivite ile lokal kas 
ağrısı

2.  Aynı iki ekstremite arasında 10 mmHg’nin üzerin-
de sistolik kan basıncı farkı

3.  Aorta ve/veya ana dalları üzerinde üfürüm veya 
trill duyulması

4.  Hipertansiyon (Boya göre >95. persentil olması)
5.  Akut faz reaktanlarında [sedimantasyon ya da 

C-reaktif protein] yükseklik
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37 AILESEL AKDENIZ ATEŞI

GİRİŞ

Ailesel Akdeniz ateşi (AAA), tekrarlayan ateş ve se-
rözit ataklarıyla karakterize, en yaygın monogenik 
kalıtılan otoinflamatuvar hastalıktır.1

EPİDEMİYOLOJİ

Ailesel Akdeniz ateşi (AAA), en yaygın olarak Türk, 
Ermeni, Orta Doğu ve Kuzey Afrika Yahudileri ve 
Arap kökenli topluluklarda görülür. Taşıyıcılık bu 
etnik kökenlerde dörtte bir ile sekizde bir arasında 
değişmekte olup, ülkemizde beşte bir olarak bildiril-
miştir. Ancak, AAA bu etnik gruplarla sınırlı değildir. 
Yunanistan, İtalya, Japonya ve Çin gibi birçok başka 
popülasyonda da daha düşük sıklıkta bildirilmiştir.1,2 

Ailesel Akdeniz ateşinin kökeninin 3000 yıldan daha 
önce Mezopotamya’da olduğu varsayılmaktadır.3

GENETİK

Ailevi Akdeniz ateşi genellikle otozomal resesif ka-
lıtılan bir hastalık olarak kabul edilir ve etkilenen 
bireylerde 16.kromozomun kısa kolunda (16p 13.3) 
bulunan MEFV (MEditerranean FeVer) geninde bi-
allelik patojenik mutasyonlar vardır.1,2 MEFV geni-

nin 10 eksonu vardır ve bugüne kadar 370’ten fazla 
varyant tanımlanmıştır.9 Beş ana mutasyon, V726A, 
M694V, M694I, M680I ve E148Q, Ermeni, Arap, Yahu-
di ve Türk popülasyonlarındaki tipik vakalardan AAA 
kromozomlarının yaklaşık %75’ini oluşturmaktadır.5 
Bunlar arasında M694V, dört popülasyonda da en 
sık görülen mutasyon olup sıklığı %20-65 arasın-
dadır. Bununla birlikte klinik olarak Ailesel Akdeniz 
ateşi tanı kriterlerini karşılayan bireylerin yaklaşık 
%10-20’sinde MEFV mutasyonu yoktur. Bu durumun 
AAA benzeri bir hastalık mı yoksa henüz tanımlan-
mamış genetik varyasyonlara sahip gerçek bir AA-
A’mı olduğu tartışmalıdır.6

Hastalığın en şiddetli formlarına sahip mutas-
yonlar (M694V ve M680I) ekson 10’da kümelenmiştir. 
M694V homozigot hastalar daha şiddetli bir fenoti-
pe sahiptir ve erken hastalık başlangıcı, artrit, erizipel 
benzeri cilt lezyonları, yüksek ateş, splenomegali, 
diğer MEFV mutasyonları olan bireylere oranla daha 
sık atak geçirme ve böbrek amiloidozu gelişme ola-
sılıkları vardır ve daha yüksek dozda kolşisine ihtiyaç 
duyarlar.1,7 Ailesel Akdeniz ateşi hastalarındaki klinik 
ortaya çıkış şeklinin değişken olması, hastalığın orta-
ya çıkışını etkileyebilecek başka muhtemel genetik 
faktörlerin de var olabileceğini düşündürmektedir.2,8
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Kolşisin tedavisine başlandıktan sonra, ilacın atak 
sıklığı ve şiddeti üzerindeki etkisini gözlemlemek 
için AAA hastaları 3-6 ay boyunca yakından takip 
edilmelidir. Uygun kolşisin dozu belirlendikten son-
ra, hastalar yaklaşık altı ayda bir toksisite ve tedaviye 
yanıt açısından izlenmelidir. İzlemde lökopeniyi de-
ğerlendirmek için tam kan sayımı, hastalık yanıtını 
izlemek için ESH, CRP ve mümkün olduğunda SAA 
kontrol edilir. Ayrıca, böbrek amiloidozunun ilk belir-
tisi olabilecek proteinüriyi yakalamak için idrar ince-
lemesi yapılır.

Kolşisinin akut inflamatuar atakları önlemede 
ve amiloidoza doğru ilerlemeyi önlemede veya ya-
vaşlatmada etkili olduğu gösterilmiştir.1,29 Hastaların 
sadece %5’inde kolşisine yanıtsızlık görülmüştür. 
%55’inde tam, %40’ında kısmi yanıt bildirilmiştir. Re-
nal amiloidoza bağlı böbrek yetmezliği gelişse bile, 
böbrek naklinden sonra kolşisine devam edilmelidir.

En sık görülen yan etkiler gastrointestinal (örne-
ğin, ishal, bulantı, kusma), sistemle ilgilidir. Daha az 
yaygın (<%1) olarak kemik iliği baskılanması, hepa-
totoksisite, laktoz intoleransı ve miyotoksisite (kolşi-
sin miyopatisi) yapabilir.1 Kolşisin ile sitokrom P450 
3A4 tarafından metabolize edilen veya glikoprotein 
1 pompasını etkileyen ilaçların eş zamanlı uygulan-
ması, kolşisinin serum ve doku konsantrasyonunun 
artması nedeniyle kolşisin toksisitesi riskinin daha 
yüksek olmasıyla ilişkilendirilmiştir.24 Ailevi Akdeniz 
ateşi olan hamile hastalarda kolşisinin devam etti-
rilmesi önerilir. Kolşisin tedavisi hiçbir zaman fetal 
anormallik riskinin artmasıyla ilişkilendirilmemiştir. 
Yine kolşisin almaya devam eden AAA’lı kadınlarda 
emzirme güvenlidir.30

Kolşisin tedavisine rağmen hastalarda AAA atak-
ları görülmeye devam ederse; hasta ya AAA değildir 
ya tedaviye uyum göstermiyordur ya da kolşisine di-
rençli bir AAA hastasıdır.

Kolşisin direnci veya intoleransı olan hastalarda 
IL-1 inhibisyonu (anakinra ve kanakinumab) bu has-
talar için tercih edilen ikinci basamak tedavidir. IL-1 
inhibitörlerine yanıt vermeyen hastalarda, TNF inhi-
bitörleri (ör. adalimumab) veya tocilizumab ile teda-
vi denenebilir.1,27
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38 OTOINFLAMATUVAR HASTALIKLARA GIRIŞ VE AILESEL 
AKDENIZ ATEŞI DIŞI OTOINFLAMATUVAR HASTALIKLAR

GİRİŞ

Otoinflamasyon denilince esas olarak doğal bağışık-
lık sisteminin aktive olduğu, buna karşılık otoimmü-
nite ve antijene karşı antikor reaksiyonunun süreçte 
önemli rol oynamadığı sistemik inflamasyon durum-
ları tanımlanır.1-3

Doğal bağışıklık sistemi, bakteri hücre duvarı gibi 
dışarıdan gelen yabancı moleküllere veya hasarlan-
mış hücreler tarafından salınan konak moleküllerine 
(örneğin, interlökin 1 veya ürik asit kristalleri) karşı 
yanıt oluşturan, genetik olarak belirlenmiş bir hücre 
ve protein ağını ifade eder. Nötrofiller, makrofajlar, 
mast hücreleri ve doğal öldürücü hücreler, doğuş-
tan gelen bağışıklığın başlıca hücresel elemanlarıdır. 
Vücudun kendi elemanı olmayan hedefleri tanıyan 
ve bağlayan bir protein kümesi olan kompleman sis-
temi, doğuştan gelen bağışıklık cevabının hücresel 
olmayan parçasına bir örnektir.

Otoinflamatuvar hastalıklar doğal bağışıklık sis-
teminin uygunsuz aktivasyonu yoluyla ortaya çıkar. 
Otoinflamatuvar hastalıklarda tipik olarak otoanti-
korlar yoktur veya MHC ilişkilerinden bahsedilmez. 
Otoinflamatuvar hastalıklar her iki cinste de görülür. 
Her ne kadar baş rolde oynamasa da adaptif bağı-
şıklıkla ilişkili hücreler (ör. T lenfositleri) de otoinf-
lamasyona katkıda bulunabilir.1-3 Yine otoimmün 

olarak kabul edilen birçok bozukluğun da muhte-
melen otoinflamatuvar yönlerinin de bulunduğu 
düşünülmektedir.4

Otoinflamatuar hastalıklar patogenetik mekaniz-
malar, klinik bulgular, tanısal yaklaşımlar ve tedaviler 
açısından son 30-40 yıl içinde daha iyi tanınmaya 
başlamıştır. Özellikle genetik ve immunoloji alanın-
daki gelişmeler hem bu hastalıkların patogenezinin 
daha iyi anlaşılmasına hem de bu hastalıkların sayı-
sının artmasına yol açmıştır. Ana patogenetik meka-
nizmalarına göre şu şekilde sınıflandırılabilir (Tablo 
1).2

OTOİNFLAMATUAR 
HASTALIKLARIN BELİRTİLERİ

Enfeksiyon veya malignite gibi başka bir nedenle 
açıklanamayan, tekrarlayan veya sürekli inflamasyo-
nu olan hastalarda otoinflamatuvar hastalıklardan 
şüphelenilmelidir. Otoinflamatuvar hastalıklarda sık 
görülen belirtiler şunlardır: Ateş, döküntü, serozit 
(plörit veya peritonit), artrit, menenjit ve üveit. Len-
fadenopati ve splenomegali de görülebilir. Uzun 
süreli devam eden otoinflamatuvar hastalıklarda 
sekonder (amiloid A [AA]) amiloidoz ortaya çıkabi-
lir. Bazı otoinflamatuvar hastalıklarda enterokolit, 
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daha iyi bilinen ve sayısı artan bir hastalık grubudur. 
Günümüzde tanımlanmış otoinflamatuvar hastalık 
sayısı artmış olmakla birlikte, çoğu monogenik ge-
çişli olan doğal immun sistemin bu hastalıkları nadir 
görülmektedir ve hekimlerin öncelikli hedefi kimler-
de bu hastalıkların olabileceğini öngörebilmek ol-
malıdır. Tekrarlayan inflamasyon atakları ile seyreden 
her hastada otoinflamatuvar hastalık olasılığı düşü-
nülmeli ve hasta çocuk romatolojisi uzmanına gön-
derilmelidir. Kitabımızın hedef kitlesi çocuk romato-
lojisi uzmanları olmadığı için diğer otoinflamatuvar 
hastalıklardan bahsedilmemiştir.
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39 ÇOCUKLARDA PARANTERAL 
SIVI TEDAVISI

GİRİŞ

Paranteral sıvı tedavisinin temel amacı ağızdan ala-
mayan çocuklarda, tekrar ağızdan beslenme sağla-
nıncaya kadar normal vücut su hacmini ve elektrolit 
dengesini korumaktır. Paranteral sıvı tedavisi kısa 
süreli ağızdan alınamayan durumlarda kullanılmalı, 
uzun süreli ağızdan alımın mümkün olmadığı du-
rumlarda total paranteral beslenme yapılmalıdır. 
Paranteral sıvı tedavisi idame sıvı tedavisi, yerine 
koyma tedavisi ve devam eden kayıpların tamam-
lanması şeklinde üç farklı şekilde yapılabilir.

İdame sıvı tedavisi, normal fizyolojik süreçlerle 
(idrar, ter, solunum ve dışkı) kaybedilen günlük su ve 
elektrolit kayıplarını yerine koymak için yapılan sıvı 
tedavisini tanımlar. Bakım gereksinimleri, özellikle 
ameliyat sonrası veya hastaneye yatırılan çocuklar-
da, fizyolojik tepkilerindeki değişiklikler (örneğin, aşı-
rı antidiüretik hormon [ADN] salgılanması) nedeniy-
le hastanın altta yatan klinik durumuna ve ortamına 
bağlı olarak değişir.

Yerine koyma tedavisi, hastalık veya fizyolojik 
anormallik sonucunda ortaya çıkan su ve elektrolit 
eksikliklerini düzeltmek için yapılan sıvı tedavisini 
tanımlar. Devam eden kayıpların yerine konması ise 
hastanın izlemi sırasında kusma, ishal veya drenaj 
tüpü gibi fizyolojik olmayan patolojik durumların se-

bep olduğu su ve elektrolit kayıplarının yerine kon-
masını tanımlar.

İDAME SIVI TEDAVİSİ

Paranteral idame sıvı tedavisinin amacı; övolemik 
hastada su ve elektrolit dengesini korumak ve yeterli 
glikoz (dekstroz) sağlayarak hipoglisemiyi önlemek-
tir. İdame sıvı tedavisi, normalde fizyolojik süreçler 
(idrar, ter, solunum ve dışkı) yoluyla oluşan günlük 
su ve elektrolit kayıplarını yerine koyar ve böylece 
homeostaz korunmuş olur. İdame sıvısı su, elektrolit 
(Sodyum ve potasyum gibi katyonlar, Klor ve bazen 
de bikarbonat gibi anyonlar) ve dekstroz içerir.

Su

Normal fizyolojik koşullar altında günlük su ihtiya-
cı hissedilen (sensibl-ölçülebilen: idrar ve gaita) ve 
hissedilmeyen (insensibl-ölçülemeyen: ter ve solu-
num) sıvı kayıplarının toplamına eşittir ve bu miktar 
normal metabolik aktivitede harcanan her 100 kcal/
kg enerji için yaklaşık 100 mL’ye eşittir.2 Bu miktar ge-
rek diyetle alınan ve gerekse hücre metabolizması 
tarafından üretilen solütleri atmak için gereken her 
100 kcal enerji harcaması için 25 mL’lik asgari gün-
lük zorunlu idrar hacmini içerir. Sağlıklı çocuklarda 
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naklanan izotonik sıvı kaybının toplamından oluşur. 
Serbest su açığının tahmini serum sodyumuna ve 
tahmini total vücut sıvısına (TVS) dayanır:

Serbest su açığı = Güncel TVS [(serum Na/140) 
– 1]

Örneğin, Bir yaşında üç günden beri ishali olan 
10 kg'lık bir çocuğun 1 L sıvı kaybı olduğu ve serum 
sodyumunun 156 mEq/L olduğunu varsayalım. Aşa-
ğıdaki hesaplamalar yapılabilir (10 kg’lık bir çocuğun 
TVS 10 x 0,6=6 L):

 » Toplam sıvı açığı = 10 kg’ın %10’u = 1000 mL
 » Serbest su açığı = 6 L [(156/140) – 1] = 686 mL
 » İzotonik sıvı açığı = Toplam sıvı açığı – Su açığı = 

314 mL

Birinci basamakta acil sıvı fazı sırasında hastaya 
20 mL/kg dozunda 200 ml bolus izotonik SF veril-
mişti ve bu, izotonik sıvı kaybının 200 mL’sini karşı-
ladı. Geriye 114 ml izotonik sıvı + 686 ml serbest su 
olmak üzere toplam 800 ml sıvı açığı kaldı. Hasta-
nın bundan sonraki günlük sıvı ihtiyacı idame sıvısı 
(1000 ml) + 800 ml sıvı açığı + varsa devam eden 
(kusma, ishal) kayıplarının yerine konulması şeklinde 
olacaktır. Devam eden kayıplar yerine konulurken 
her sulu gaita başına 10 ml/kg, her kusma için 2-5 
ml/kg sıvı ilave edilir. Drenaj tüpü (göğüs veya karın) 
var ise drene olan sıvı ölçülür ve ölçülen sıvı kadar 
sıvı total sıvıya eklenir.

Hipernatreminin şiddetine göre su açığı, serum 
sodyumunun saatte 0,5 mEq/L’nin altında bir oranda 
düşürülmesi için 24 saatten uzun bir sürede (çok şid-
detli hiponatremide 72 saate kadar uzayabilir) yerine 
konulur.

Hipernatremik dehidrasyonun tedavisinde he-
saplamalar çok karışık gelebileceği için daha pratik 
bir yaklaşım da önerilmektedir. Hastaya %5 Dextroz-
lu ½ SF idame sıvısının 1,25-1,5 katı hızında başlanır. 
Hipernatreminin şiddetine göre 4-6 saatte bir serum 
sodyumu ölçülür. Serum sodyumu istenen hızda dü-
şüyorsa verilen sıvıya aynı hızda devam edilir. Eğer 
serum sodyumu hızlı düşerse verilen sıvının sodyum 
içeriği artırılır yani normal SF verilir ve sıvının veriliş 
hızı azaltılır. Serum sodyumu yavaş düşerse verilen 
sıvının serum sodyum içeriği azaltılır (1/3 SF) ve ve-
riliş hızı artırılır.

Paranteral sıvı tedavisi yaparken dikkat edilmesi 
gereken bir konuda sıvıya konulacak potasyumdur. 
Hastanın serum potasyum düzeyi bilinmiyorsa hasta 
idrar çıkarıncaya kadar ya da hastanın serum potas-
yum düzeyi öğrenilinceye kadar hastaların parante-
ral sıvısına potasyum konulmamalıdır.9
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40 ÇOCUKLARDA ELEKTROLIT BOZUKLUKLARI

HİPERNATREMİ

Hipernatremi serum sodyum düzeyinin 145 mEq/
L’nin üzerinde olması olarak tanımlanır.1 İki hafta-
lık-17 yaş arası çocuklarda hipernatreminin en yay-
gın sebebi gastroenterit veya sistemik enfeksiyona 
bağlı aşırı su kaybıdır.2 Hipernatremi gelişiminin üç 
temel mekanizması vardır (Tablo 1).1-3

1) Tuz zehirlenmesi: Metabolik asidozun sodyum 
bikarbonatla hızlıca düzeltilmesi, mide rahatsızlı-
ğı nedeniyle karbonat kullanımı, hiperaldostero-
nizmde vücut tuz yükünde artış olur.

2) İzole su eksikliği: Su eksikliği sonucu gelişen hi-
pernatreminin klasik sebepleri nefrojenik veya 
santral diyabet insipidusdur. Prematürelerde 
daha fazla olmak üzere yenidoğan bebekler yük-
sek insensibl su kaybı (radyan ısıtıcı, fototerapi), 
yeterince anne sütü alamayan yenidoğanlar, 
herhangi bir sebeple gelişen hipotalamus hasar 
veya santral sinir sistemi lezyonlarına bağlı geli-
şen adipsi (susama yokluğu) de su eksikliğine ve 
hipernatremiye yol açabilir.

3) Su kaybının daha fazla olduğu su ve sodyum kay-
bı olan durumlar: İshal (yeterince sıvı alınamadı-
ğında), osmotik diürezis (Diyabetli hastalarda 

glukoz, mannitol), akut böbrek hasarının poliürik 
fazı sırasında ve üriner obstrüksiyonun düzel-
mesinden sonra (postobstrüktif diürez) su kaybı 
sodyum kaybından fazla olabilir ve hipernatremi 
ortaya çıkabilir.

Tablo 1. Hipernatremi sebepleri1

Sodyum fazlalığı olan durumlar

• Mamaya fazla sodyum katılması
• Aşırı sodyum bikarbonat kullanımı
• Deniz suyu yutulması
• Tuz zehirlenmesi (çocuk istismarı)
• İntravenöz hiperonik salin verimesi
• Sodyum fosfatlı lavman
• Hiperaldosteronizim

Su eksikliği olan durumlar

• Diyabet insipid (Santral/Nefrojenik)
• Artmış hissedilmeyen su kaybı (prematürite, fotote-

rapi, radyan ısıtıcı)
• Yetersiz su alımı (anne sütünü yetersiz alım, adipsi, 

çocuk istismarı)

Su ve sodyum eksikliği olan durumlar

• Gastrointestinal kayıplar (ishal, kusma, osmotik 
katartikler, nazogastrik drenaj)

• Ciltten kayıplar (Yanık, aşırı terleme)
• Böbrekten kayıplar (Osmotik diürez, kronik böbrek 

hastalığı, akut tübüler nekroz)
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dir ama böbrek fonksiyonu azalmış olan hastalarda 
dikkatli kullanmak gerekir. Eğer hipopotasemi, me-
tabolik alkaloz ve volüm eksikliği varsa yeterli sod-
yum klorürle volüm açığını yerine koymak üriner 
potasyum kaybını azaltacaktır. Eşzamanlı var olan 
hipomagnezemiyi düzeltmek önemlidir. Çünkü hi-
pomagnezemi hipopotasemiye sebep olabilir.1,6,9
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41 ÇOCUKLARDA AKUT GLOMERULONEFRITLER

GİRİŞ

Glomerülonefrit (GN), glomerülün inflamasyonu 
olup, klasik olarak hematüri (mikroskobik/makros-
kobik), ödem, hipertansiyon ve oligo-anüri ile ken-
dini gösterir.1-4 Çocuklarda glomerülonefrit tablosu 
ile kendini gösteren durumlar postinfeksiyöz glo-
merülonefrit, immunglobulin A nefropatisi (IgAN), 
membranoproliferatif glomerülonefrit, mebranöz 
nefropati, IgA vasküliti nefriti, lupus nefriti, granülo-
matöz polianjitis, mikroskobik polianjitis, Goodpas-
ture sendromu ve hemolitik üremik sendromdur. 
Çocuklarda akut GN’nin önde gelen nedeni, postin-
feksiyöz GN’dir ve postinfeksiyöz GN’nin %90-95’ini 
poststreptokokkal GN oluşturur.1-5 Bu bölümde ço-
cuklarda en sık görülen glomerülonefritler olan pos-
tinfeksiyöz GN ve IgAN’den bahsedilecektir.

AKUT POSTİNFEKSİYÖZ 
GLOMERULONEFRİT

Epidemiyoloji

Postinfeksiyöz GN esas olarak 3-12 yaş arasındaki 
çocukları etkiler ve 3 yaşından küçük çocuklarda 
nadirdir.5,6 Erkeklerde daha sık görüldüğü bildiril-
mektedir (E/K oranı 2:1). Ancak çoğu vakanın subk-

linik ve geçici olması ve birçok çalışmanın yalnızca 
poststreptokokkal GN’ye odaklanması nedeniyle 
postinfeksiyöz GN’nin gerçek insidansı ve yaygınlı-
ğı bilinmemektedir. Postinfeksiyöz GN çocuklarda 
makroskobik glomerüler hematürinin en yaygın ne-
deni olmaya devam etmektedir.7  Poststreptokokkal 
GN çocuklardaki glomerülonefritin en yaygın for-
mu olup, insidansı gelişmiş ülkelerdeki çocuklarda 
100.000’de 0,3 gelişmekte olan ülkelerde 100.000’de 
2 vaka olarak bildirilmiştir. Poststreptokokkal GN dü-
şük gelirli topluluklarda ve kırsal alanlarda daha çok 
görülmektedir.1,2,8 Yetişkinlerde, postinfeksiyöz GN 
ağırlıklı olarak streptokok dışı enfeksiyonlardan (Sta-
filokok ile ilişkili GN) kaynaklanmaktadır.8,9

Sebepler

Grup A beta hemolitik streptokok en sık postinfek-
siyöz GN nedenidir.2,8 Streptokoklar dışında diğer 
bakteriler, virüsler, mantarlar ve parazitler de postin-
feksiyöz GN sebebi olabilir (Tablo 1).4,10 Suçiçeği ve 
kabakulak en yaygın postinfeksiyöz GN nedeni virüs-
lerdir.11 Postinfeksiyöz GN hastalarının %20-30’unda 
enfeksiyonun açık bir kanıtı görülmez.12 Çocuklarda 
nadir görülen ve IgA baskın birikimler ile karakteri-
ze olan stafilokok ilişkili GN diyabet, obezite, 65 yaş 
üstü, uzun süreli kalıcı kateter kullanımı, implantlar 
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Tablo 1. Postinfeksiyöz glomerulonerite sebep olan mikroorganizmalar

Bakteriler

Grup A beta-hemolytic Streptococcus, Grup C ve G Streptococcus
Streptococcus viridans, Streptococcus pneumoniae
S aureus, S epidermidis
Enterococcus faecalis, Escherichia coli, Proteus
Haemophilus, Mycoplasma pneumoniae
Legionella, Diphtheroid, Pseudomonas, Serratia
Propionibacterium, Yersinia enterocolitica, Salmonella typhi
Campylobacter jejuni, Coxiellaburnetii
Mycobacteria, Neisseria meningitidis
Brucella melitensis, Treponema pallidum
Borrelia, Leptospira

Virüsler

Coxsackie virüs
Echovirus
EBV, CMV
Hepatitis A, B, C
HIV

Mantarlar
Coccidioides immitis
Histoplasmosis

Parazitler

Plasmodium malariae, Plasmodium falciparum, Plasmodium vivax
Schistosoma mansoni, Schistosoma haematobium
Toxoplasma gondii
Wuchereria bancrofti
Trichinosis
Trypanosomes
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42 ÇOCUKLARDA ASIT VE BAZ DENGESI 
BOZUKLUKLARI

GİRİŞ

Kan hidrojen (H+) yoğunluğunun normal sınırlarda 
(40 nmol/L, pH 7,4) tutulması hücre fonksiyonlarının 
sürdürülmesinde önemlidir. Çocuklar diyetle alınan 
proteinlerin metabolizması, karbonhidrat (laktik asit) 
ve yağ metabolizması (keto asit)sonucu günde 2-3 
mEq/kg H+ üretir. Asidemiden korunmak için üreti-
len H+ molekülünün tamponlanması veya metabo-
lize edilmesi gereklidir. Bu denge karbondioksitin 
normal pulmoner atılımı, organik asitlerin metabolik 
kullanımı ve uçucu olmayan asitlerin renal atılımı ile 
korunur. 1

Asit-baz dengesinin değerlendirilmesinde pH 
dışındabikarbonat (HCO3-) konsantrasyonu ve par-
siyel karbondioksit basıncının (pCO2) da bilinmesi 
gerekir. Kan pH’sı, plazma HCO3- yoğunluğunun 
pCO2’na oranı ile belirlenir. pH’yı normal sınırlar-
da tutabilmek amacıyla bir parametrede değişiklik 
meydan geldiğinde diğer parametrede kompansa-

tuvar değişklik meydana gelir 2. Asit-baz dengesinin 
iki bileşeni arasındaki ilişki Henderson-Hasselbach 
denklemi ile ifade edilir:1

pH = pK + log [HCO
3

-] / α PCO
2
(pK: 6.1, α: 0.03)

Bu denklem sonucunda H+ iyon yoğunluğu 40 
nmol/L olduğunda karşılık gelen pH değeri 7.40 
olarak hesaplanmaktadır. Otomatik cihazlar pH 
ve pCO2’yi direk ölçerken HCO3- miktarı yukarı-
daki denkleme göre hesaplayak rakamsal veriye 
dönüştürmektedir.3

Asit Baz Dengesinin Sürdürülmesinde 
Böbreğin Rolü

Glomerüler filtrata geçen HCO3- geri emilimi ve uçu-
cu olmayan asitlerin idrarla atılabilmesi için tubüler 
sıvıya geçişi böbreğin en önemli iki görevidir.4,5 Adı 
geçen mekanizmalar Şekil 1 ve 2’de özetlenmiştir.4,5
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Şekil 5. Asidemi/alkalemi durumlarında eşlik edebilen olası hastalıkları 
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43 ÇOCUKLARDA KRONIK BÖBREK HASTALIĞI

TANIM

Kronik böbrek hastalığı (KBH) böbrek fonksiyonları-
nın geri dönüşümsüz ve ilerleyici olarak kaybedilme-
si durumudur. KDİGO (Clinical Practice Guideline for 
the Evaluation and Management of Chronic Kidney 
Disease) KBH tanımlamasında aşağıdaki ölçütlerin 
kullanılmasını önermiştir. 1

 » Üç aydan uzun süre glomerüler filtrasyon hızının 
(GFH) 60 ml/dk/1.73 m2’nin altında olması veya

 » GFH> 60 üzerinde olup, aşağıdaki özelliklerden 
birinin 3 aydan uzun süre varlığı

 » Böbreğin yapısal anormallikleri
 » Böbrek fonksiyonlarının kaybını gösteren ha-

sar belirteçleri (albuminüri, proteinüri, renal 
tubüler bozukluklar)

 » Anormal histopatolojik bulgular
 » Böbrek nakli olanlar

Epidemiyoloji

2009 Türkiye KBH prevalansı araştırması bulguları-
na göre 18/1 milyon görülme oranı ile erişkinlerde 
%15.7, çocuklarda %3.47 olarak tespit edilmiştir ve 
erkeklerde daha fazla görülmektedir.2,3

Etiyoloji

Böbrek glomerül, tubül, interstisyum ve damar yapı-
larından oluşmakta olup bu bölgelerin birincil olarak 
tutulduğu veya ikincil olarak etkilendiği hastalıklar 
KBH nedeni olabilir. Esas olarak glomerül ve glome-
rül dışı nedenler olarak iki kısımda incelenmektedir 
(Tablo 1).4 KBH nedeni olan alt hastalığı yaşla bera-
ber değişiklik göstermektedir. Beş yaş altı çocuklarda 
genelde prenatal ultrasaound ile saptanabilen üri-
ner sistemin konjenital anomalileri (CAKUT) daha sık 
neden iken, daha büyük çocuklarda edinsel neden-
ler ve glomerüler hastalıklar daha sıklıkla etiyolojide 
yer alır.4

Ülkemizde yapılan ve KBH etyolojisini araştıran 
bir çalışmada dünya verilerine benzer şekilde aşağı-
daki verilere ulaşılmıştır.5

 » Ürolojik anomallikler %46,6
 » Kistik böbrek hastalıkları %12,6
 » Primer glomerülonefritler %11,4
 » Sekonder glomerülonefritler %4,6
 » Herediter/metabolik hastalıklar %4,9
 » Bilinmeyen %7,8
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44 ÇOCUKLARDA POLIÜRIK SENDROMLAR

TANIM

İdrar miktarının çocuklarda : >2L/m2/gün, erişkin: >3 
L/gün ve yenidoğan >5 ml/kg/saat üzerinde olma-
sıdır.1 Şekil 1 su dengesinin korunmasında böbreğin 
nasıl çalıştığını göstermektedir 2.

Poliüri bir semptom veya bulgu olup aşağıdaki 
durumlara bağlı ortaya çıkabilir:3

Poliüri Nedenleri

1. Tuz / su reabsorpsiyon bozukluğuna yol açan 
hastalıklar

 » Posterior üretral valv (PUV) ve üreterovesikal 
(UV) bileşke darlığı gibi tıkayıcı hastalıklar

 » Diyabetes mellitus (DM) ve mannitol ilişkili 
osmotik diürez

 » Hipoksi/iskemiye ikincil akut tübüler nekro-
zun (ATN) düzelme aşaması

 » Psikojenik polidipsi (PP)
 » Tübülointerstisiyel zedelenme - piyelonefrit, 

nefronofitizi ve orak hücre hastalığı

2. Tuz reabsorpsiyonunu etkileyen herediter tü-
büler hastalıklar

 » Nefropatik sistinozis
 » Bartter ve Gitelman sendromu

 » Psödohipoaldosteronizm
 » Konjenital adrenal hiperplazi
 » Renal tübüler asidozis

3. ADH’nın üretiminde veya doku düzeyinde et-
kisine karşı direnç

 » Santral diyabetes insipidus (SDI); ADH üretiminin 
eksikliği (primer veya kazanılmış)

 » Nefrojenik diyabetes insipidus (NDI); Toplayıcı tü-
büldeki V2 reseptörlerinin veya AQP kanallarının 
genetik mutasyonları veya kazanılmış bozukluk-
larına bağlı gelişir

KLİNİK ÖZELLİKLERİ

Aşağıda özetlendiği gibi hastaların yaşına, alt hasta-
lığına ve eşlik eden metabolik anormalliğe bağlı ola-
rak değişken olabilir.3

 » Fetal poliüri ilişkili polihidramniyos (örn. Neona-
tal Bartter Send).

 » Hipernatremik dehidratasyona ikincil tekrarlayan 
ateş atakları ve kabızlık

 » Çocuklarda psikojenik polidipsi ve diüretik istis-
marı nadirdir, ancak göz ardı edilmemelidir.

 » Büyüme geriliği genel olarak görülür.
 » Dehidratasyon sırasında idrar çıkışının azalması 

gerekirken normal olması
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45 IDRAR YOLU ENFEKSIYONLARI

GİRİŞ

Çocukluk çağında idrar yolu enfeksiyonu (İYE) en 
yaygın bakteriyel enfeksiyonlar arasında yer alır. 
Önemli bir akut hastalık nedeni olabildiği gibi tek-
rarlayan İYE olması durumunda proteinüri, hipertan-
siyon ve böbrek hasarı gibi kronik morbidite nedeni 
olabilir

TANIM

Mesane idrarında bakteri varlığı olarak tanımlanır. 
Tanısal ve tedavi yaklaşımı açısından üç kategoride 
incelenir:

 » Üst üriner sistem enfeksiyonu (pyelonefrit)
 » Alt üriner sistem enfeksiyonu (sistit)
 » Asemptomatik bakteriüri

Enfeksiyonun sadece mesanede sınırlı olması sis-
tit lehine iken üreterler yoluyla pelvis ve parankime 
ulaşması pyelonefrit olarak tanımlanır. Asemptoma-
tik bakteriüri ise gebelik gibi özel durumlar dışında 
tedavi gerektirmeyen ve semptoma yol açmayan 
idrarda bakteri varlığını tanımlar.1,2

EPİDEMİYOLOJİ VE 
ETYOPATOGENEZ

Çocuklarda ikinci en yaygın bakteriyel enfeksiyonlar-
dır. Yedi yaşa kadar kızların % 8.4’ünde, erkeklerin % 
1.7’sinde en az bir İYE görülür. İlk bir yaşta kızlar ve 
erkeklerde eşit oranda görülürken bir yaştan sonra 
kızlarda daha sık görülür.

Periüretral bölgeyi kolonize eden diğer bağırsak 
kaynaklı bakterilerin asendan yol ile üriner sisteme 
ulaşması ile İYE oluşur. Escherichia coli en yaygın gö-
rülen etken mikroorganizmadır. Klebsiella, Pseudo-
monas, Proteus, Enterobacter, Citrobacter spp. ve Een-
terococcus spp. diğer etkenler arasındadır. Bakteriyel 
virulans karakteristikleri ve konakçıya ait faktörler İYE 
ortaya çıkışında önemli rol oynar. Konakçıya ait en 
önemli fakör idrar akımının bozulmasıdır.1,2

Konakçıya ait idrar akımını bozan ve İYE’nu kolay-
laştıran faktörler:

 » Obstüktif üropatiler
 » Vezikoüreteral reflü
 » Üriner sistem taş hastalığı
 » Mesane boşalmasının bozulduğu nörojenik veya 

fonksiyonel durumlar
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Ampirik antibiyotik tedavisi idrar incelemesin-
den hemen sonra başlanmalıdır. Ampirik tedavide 
E. Coli’yi kapsayacak şekilde antibiyotik seçimi yapıl-
malıdır. Sefalosporinler ve aminoglikozidler ilk tercih 
edilen ajanlardır. Yüksek direnç oranları nedeniyle 
ampisilin, ve trimetoprim –sulfometaksazol rutin te-
davide tercih edilmemektedir.6

Asemptomatik bakteriüride tedavi gerekmez. 
Alt üriner sistem enfeksiyonları için tedavi süresi 
3-5 gün, üst üriner sistem enfeksiyonları için 7-14 
gün tercihen en az 10 gün olmalıdır.4,5 Uygun te-
davi ile 24-48 saat içinde semptomlar geriler. Teda-
vi cevapsızlığı durumunda rezistan bakteri, tanıda 
hata, abse ve idrar yolu malformasyonları açısından 
değerlendirilmelidir.1

Atipik veya komplike İYE tanımlaması

 » Ağır hastalık
 » Zayıf idrar akımı
 » Kreatinin artışı
 » Septisemi
 » Antibiyoterapiye 48 saat içinde yanıtsızlık
 » E. Coli dışı ajanlarla enfeksiyon
 » Abdominal/mesanede kitle

Tekrarlayan İYE

İdrar yolu enfeksiyonu geçiren çocuklarda %30’a va-
ran oranlarda tekrarlama riski vardır. Tekrarlayan pye-
lonefrit atakları böbrekte skar oluşumu ve uzun dö-
nem komplikasyonlar için risk faktörü olduğundan 
mutlaka ileri tetkik edilmelidir.7 İdrar akımını bozan 
ve İYE’nu kolaylaştıran faktörler aynı zamanda tekrar-
layan İYE için risk oluşturur. (bakınız: epidemiyoloji 
ve etyopatogenez bölümü).

Mesane ve bağırsak disfonksiyonu ile tekrarlayan 
İYE ilişkisi iyi bilindiğinden bu hastalarda mesane ve 
bağırsak alışkanlıkları değerlendirilmelidir. Kabızlık 
önlenmelidir. Mesane fonksiyon bozukluklarına işa-
ret eden tutma manevraları, idrar kaçırma, bacak 
çarprazlama, sıkıştırma ve çömelme ile işemeyi ge-
ciktirme sorgulanmalıdır.8

Tekrarlayan İYE ‘da dikkat edilmesi gerekenler:

 » Spinal deformite varlığı
 » Kabızlık öyküsü
 » Mesane disfonksiyonu semptomları
 » Kontinans durumu
 » Genital temizlik
 » İşeme alışkanlıkları

Tekrarlayan İYE durumunda seçilmiş hastalarda 
ileri tetkikler planlanır. Ultrasonografi, voiding sis-
toüretrografi ve sintigrafik değerlendirmeler yapı-
labilir. Bu testlerin hem invazif olması hem de ciddi 
bir ekonomik yük oluşturması nedeni ile hangi has-
talara uygulanmaları gerektiği konusunda rehberler 
vardır.3,4

Vezikoüreteral reflü, obstrüktif üropati, yapısal 
böbrek anomalileri, dirençli mesane bağırsak dis-
fonksiyonu, yüksek kan basıncı veya böbrek fonksi-
yonlarında bozukluk olması durumunda pediatrik 
nefroloji ve ürolojiye refere edilmesi gerekir.
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46 ÇOCUKLUK ÇAĞI NEFROTIK SENDROMLARI

GİRİŞ

Glomerüler filtrasyon bariyerinde geçirgenlik artışı-
na neden olan böbrek hastalıkları ile ortaya çıkar.

Tanım ve sınıflama:

Dört ana klinik bulgu ile karakterizedir:

1. nefrotik düzeyde proteinüri (>40mg/m2/h)
2. Hipoalbuminemi (<3 g/dl)
3. Ödem
4. Hiperlipidemi

Oluşum mekanizmasına göre primer ve sekon-
der nefrotik sendrom (NS) olarak tanımlanır:

Primer (idiopatik) nefrotik sendrom: Tanımlanabi-
len bir sistemik hastalık olmaksızın ortaya çıkar

Sekonder nefrotik sendrom: Sistemik hastalığa 
bağlı ortaya çıkar. (Vaskülitler, sistemik lupus erite-
matozus vb.)

Başlangıç yaşına göre konjenital, infantil ve ço-
cukluk çağı NS olarak tanımlanır:

Konjenital NS: yaşamın ilk üç ayı içinde görülür

İnfantil NS: üç aydan sonra ancak ilk bir yaşta or-
taya çıkar

Çockluk çağı NS: bir yaştan sonra görülür.

İlk bir yaşta görülen NS vakalarının 2/3’ü, ilk üç 
ayda görülenlerin ise % 85’i genetik kökenlidir ve 
prognozları daha kötüdür.1

İDİOPATİK NEFROTİK SENDROM

Çocukluk çağının en sık NS formudur. Vakaların %90’ı 
1-10 yaş arasındadır.2 Böbrek biyopsisinde elektron 
mikroskobide ayaksı çıkıntılarda düzleşme görülür-
ken ışık mikroskobide üç morfolojik değişimden biri 
görülür;1

1. minimal değişiklik -minimal değişiklik hastalığı 
(MDH) adını alır.

2. Fokal segmental glomerulosklerozis (FSGS)
3. mezengial proliferasyon

EPİDEMİYOLOJİ VE PATOGENEZ

Genel insidansı 100.000’de 2-3 olarak bildirilmekte-
dir. Primer nefrotik sendrom altı yaşından önce gö-
rülme eğilimindedir. Erkeklerde kızlara göre iki kat 
fazla görülür. Minimal değişiklik en sık görülen his-
topatolojik şeklidir.4

Glomerül süzme membranı pencereli (fenestralı) 
endotel-glomerül bazal membran (GBM)-podosit 
ayaksı çıkıntıları yapısını içerir. Seçici geçirgen özelli-

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nefroloji BD., drsibelyel@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0001-8946-0481
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 » Alerjik reaksiyon
 » Anjioödem
 » Turner sendromu
 » Venöz tromboz

Tedavi

Minimal değişiklik hastalığı çocukluk çağı NS vakala-
rının yaklaşık %80’ini oluşturur ve genellikle steroid 
tedavisine yanıtlıdır. Dolayısıyla klinik olarak MDH’nı 
düşünülen hastalarda (tanı bölümündeki kriterle-
ri karşılayan) biyopsi yapılmadan steroid tedavisi 
başlanır.6

 » 60 mg/m2/gün prednisolon (max 60 mg) iki 
doza bölünerek

 » 4 hafta tam doz steroid tedavisi sonrasında ce-
vap değerlendirilir

Hastaların % 80-90’ı steroid tedavisine yanıt ve-
rir ve remisyona girer (steroid duyarlı). Bu hastalarda 
doz azaltılarak günaşırı tedaviye geçilir. İlaç azaltıla-
rak kesildikten sonra hastaların %25’inde tekrar hiç 
relaps olmaz ancak geri kalan kısımda hastalık re-
alpslarla gider.

Sık tekrarlayan relaps durumunda veya steroid 
yan etkilerinden katarakt, hipertansiyon, hipotala-
mo-pitüiter-adrenal aks baskılanması, büyüme geri-
liği, osteopen ve davranış değişikliği gibi durumlar-
da diğer immunsupresif tedavilere geçilir.

Steroid tedavisine yanıt alınamayan hastalarda 
(steroid dirençli) biyopsi yapılmalıdır.
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AKUT BÖBREK HASARI47

GİRİŞ

Böbrek fonksiyonlarında ani ortaya çıkan kayıp ne-
deniyle glomerüler filtrasyon hızı (GFH)’da düşme, 
üre ve nitrojen atıkların birikimi, ekstraselüler sıvı 
hacmi ve asit baz dengesi regülasyonunda bozulma 
ile karakterizedir.

Pediatrik akut böbrek hasarı (ABH) farklı etyolojik 
sebeplerle oluşabilir ve klinikte hafif bir kreatinin ar-
tışından anürik böbrek yetmezliğine kadar değişen 
spektrumda karşımıza gelebilir. Hastanede yatan kri-
tik hasta çocuklarda %27, kritik olmayanlarda en az 
%5 oranında bildirilmektedir.1

TANIM

Glomerüler filtrasyon hızındaki düşüşün gösterge-
si serum kreatinin artışı ve/veya idrar çıkarımında-
ki azalmadır. Bazı kısıtlılıkları olmasına rağmen en 
yaygın olarak kullanılan laboratuvar parametresi 
kreatinindir.

Pediatrik RIFLE ve KDIGO kriterleri en yaygın kul-
lanılan tanımlama kriterleridir.2,3 KDIGO tanımlama-
sına göre ABH:

 » Serum kreatinin değerinin son 48 saat içinde ba-
zal değerden 0,3 mg/dl artması VEYA

 » Önceki yedi gün içindeki kreatinin değerinin 1,5 
kat artması VEYA

 » Altı saat süreyle idrar çıkışının 0,5 ml/kg/saat’in 
altında olmasıdır.

KDIGO evrelemesi Tablo 1’de gösterilmiştir.

Tablo 1. ABH KDIGO kriterleri ve evrelemesi1

Evre Serum kreatinin 
-Bazal depere göre İdrar Çıkışı

1
1.5-1.9 kat artma veya 0.3 
mg/dL yükselme

<0.5 ml/kg/saat  
(6-12 saat)

2 2-2.9 kat artma
<0.5 ml/kg/saat 
(>12saat)

3
>3 kat artma veya kreatinin 
>4mg/dl veya RRT başlama 
veya eGFR<35 ml/dk/1.73 m2

<0.3 ml/kg/saat 
>24 saat veya 
Anüri

RIFLE kriterleri ve evrelemesi Tablo 2’de 
gösterilmiştir.

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nefroloji BD., drsibelyel@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0001-8946-0481
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Diyaliz endikasyonları

 » Üremi

 » Flapping tremor, konvülzyon, bulantı-kusma, 
perikardit

 » Dirençli hiperkalemi
 » Hipervolemi

 » Hipertansiyon ve/veya akciğer ödemi
 » Diüretiklere cevapsız ise

 » Metabolik asidoz

 » NaHCO3 tedavisine rağmen pH<7.2

 » Hipokalsemik tetaninin eşlik ettiği kalsiyum/fos-
for dengesizliği

 » BUN 80-100 mg/dl ve kreatinin hızla yükseliyor-
sa.4
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48 ÇOCUKLUK ÇAĞI HIPERTANSIYONU

GİRİŞ

Çocukluk çağında yüksek kan basıncı (KB) ve hiper-
tansiyon (HT) prevelansı son yıllarda artış göstermiştir. 
Çocukluk çağı obezitesi, kronik böbrek hastalığı (KBH), 
prematürite gibi durumlarla HT ilişkisi net olarak bilin-
mektedir. Çocukluk çağında daha yüksek olan KB de-
ğerleri erişkin döneminde de devam eder bu nedenle 
erken tanınması ve tedavisi önem arz etmektedir.

TANIM

Hipertansiyon tanımlaması sağlıklı çocuklarda nor-
mal KB dağılımları baz alınarak yapılır. Boy, yaş ve 
cinsiyet parametrelerine göre oskültasyon yöntemi 
ile elde edilen KB değerleri ile oluşturulmuş persentil 
tabloları kullanılır.1

Amerikan pediatri akademisi (APA) 2017 
rehberinde2;

 » 13 yaş üstü çocukların erişkin kardiyoloji birliği 
tarafından belirlenen erişkin HT rehberine3 göre 
değerlendirilebileceğini,

 » 13 yaş altında ise persentil tablolarına göre ta-
nımlamaları belirlemiştir.2

Amerikan Pediatri akademisi rehberine göre nor-
mal KB, yüksek KB, evre 1 HT ve evre 2 HT tanımlama-
ları tablo 1’de verilmiştir.

Kan Basıncı Ölçüm Yöntemi

Kan basıncı ölçümü üç yaş üstünde rutin fizik mu-
ayenenin bir parçasıdır. Hipertansiyon tanısı koyul-
madan önce farklı zamanlarda tekrarlayan ölçümler 
alınması önerilmektedir. Çocuklarda HT tanısı için üç 
farklı yöntem kullanılabilir

 » Osilometrik cihazlar (çocuklar için kullanımuy-
gunluğu olan)

 » Civalı manometre ile oskültasyon yöntemi ile öl-
çüm

 » Ayaktan kan basıncı monitorizasyon (AKBM) ci-
hazları ile

Klinik pratikte en sık kullanılan oskültasyon yön-
temidir ve uygun manşon seçimi ile sağ koldan 
standart bir ölçüm sağlanmalıdır. Uygun manşon 
seçimi için manşonun eni; acromion ve olecranon 
arası üst kol mesafesi orta noktasından kol çevresi öl-
çümü yapılarak elde edilen değerin %40’ı ölçüsünde 
belirlenir.4

Beyaz Önlük Hipertansiyonu

Doktor ofisinde ölçülen KB >95 persentil iken normal 
hayatta < 95 persentildir. Kardiyovasküler hastalık 
riski normotansiflerden yüksek, normotansiflerden 
düşüktür. Bir kısmı yüksek-normal KB grubundadır, 
takip gerekir. Tanı için AKBM faydalıdır.

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nefroloji BD., drsibelyel@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0001-8946-0481
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mezliği, retinal hemoraji vb. Kan basıncını düşürmek 
için acil intravenöz tedavi uygulanmalıdır.

2-hipertansif aciliyet durumunda şiddetli HT 
veya KB’da hızlı artış vardır ancak hedef organ ha-
sarı veya semptomları yoktur. İntravenöz tedavilerle 
kontrol edilmelidir.

Acil Olmayan Tedavi

Tedavide amaç sistolik ve diastolik KB’nın 90 persen-
til altına veya 13 yaş üstünde < 130/80 mmHg (han-
gisi daha küçükse) indirilmesidir.2

 » Nedene yönelik tedavi
 » Yaşam tarzı değişiklikleri
 » Farmakolojik tedavi

Nedene yönelik tedavi sekonder HT’a neden 
olan etyolojiye yönelik nedenin tedavisidir.

Semptomatik ve hedef organ hasarı olmayan 
evre 1 HT’da farmakolojik olmayan yaşam tarzı de-
ğişikliği yaklaşımı önerilebilir. Fazla kilolu hastalarda 
kilonun azaltılması, düzenli egzersiz, diyet düzenle-
mesi ve tuz azaltılması vb.

Yaşam tarzı değişiklikleri ile altı ayda kontrol edi-
lemeyen veya başlangıçta semptomatik olan ve/
veya hedef organ hasarı olan tüm hastalarda far-
makolojik tedavi endikedir. Farmakolojik tedavi se-
çiminde hastanın varsa alt hastalığı, eşlik eden ko-
morbid durumlar göz önüne alınmalıdır. Başlangıç 
tedavisinde ACE inhibitörleri, Anjiotensin reseptör 
blokerleri, uzun etkili Ca kanal bökeleri ve tiyazid 
diüretikler kullanılabilir.2

Ayrıca iki ve daha fazla ilaç tedavisine yanıtsız 
çocuklarda beta blokerer, alfa blokerler, santral etkili 
antihipertansif ilaçlar tedaviye eklenebilir.2
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TAM İDRAR ANALİZİ

GİRİŞ

İdrar analizi klinikte sık kullanılan, başta böbrek has-
talıkları olmak üzere hekimlere hastalıkların tanısın-
da yardımcı olan non-invaziv bir testtir. Klinikte akut 
ve kronik böbrek hastalığının tanısında, asempto-
matik böbrek hastalıklarının tespit edilmesinde ve 
böbrek hastalıklarının izleminde oldukça faydalı ol-
duğundan idrar analizinin yorumlanması ve ayırıcı 
tanıda kullanılması tüm hekimlerce sahip olunması 
gereken bir kazanımdır. Tam idrar analizi denildiğin-
de idrarın gözle değerlendirilmesi, dipstik testi ve 
mikroskopik muayene anlaşılmalıdır. 1-5

Tam idrar analizi ne zaman yapılmalı?

 » Böbrek fonksiyon testi bozukluğu olanlarda,
 » Böbrek hastalığından şüphelenilen hikâye ve fi-

zik muayene bulguları olanlarda,
 » Böbrek taşı tanısı veya şüphesi ile izlenen hasta-

larda,
 » Ailesinde böbrek hastalığı olanlarda

İdrar örneği nasıl alınmalı?

Çocuklarda idrar örneğinin elde edilmesinde idrar 
torbası, orta akım idrarı, üretral kateterizasyon ve 
suprapubik aspirasyon teknikleri kullanılmaktadır. 

Bunlar içinde en güvenilir teknik suprapubik aspiras-
yon olup, basit ve nispeten ağrısız bir işlem olmasına 
rağmen klinik pratikte en az kullanılan yöntemdir. 
Öncesinde USG ile mesanede idrar olduğunun doğ-
rulanması yöntemin başarısını artırabilir. Özellikle 
küçük çocuklarda en sık kullanılan ve güvenilirliği en 
düşük yöntem torba yardımı ile idrarın elde edil-
mesidir. Buna rağmen idrar örneği aşağıdaki kuralla-
ra uygun elde edildiğinde torba yönteminin güveni-
lirliği artırılabilir.1,2

 » İdrar torbası takacak kişi ellerini sabunla uygun 
şekilde yıkar ve ellerin havada kendiliğinden ku-
ruması beklenir.

 » Bebek uygun bir yerde sırt üstü yatırılır. Steril 
gazlı bezler (petler) ile sabun ve su ile veya lokal 
dezenfektanlar ile önce genital bölgeler, deri kıv-
rımları ve makat ve çevresi yıkanır ve silinir. Ken-
diliğinden havada kurumaya bırakılır.

 » İdrar torbası takılır ve bebeğin dik durması konu-
sunda aileye bilgi verilir

 » İdrar torbası takıldıktan sonra 30 dakikada idrar 
elde edilmez ise torba daha fazla bekletilmemeli 
ve değiştirilmelidir.

Orta akım idrarı idrar kontrolü olan çocuklarda 
tercih edilir. Bunun için uygun bir temizleyici ile dış 
genitaller iyice yıkandıktan sonra kız çocuklarında 
vajen yaprakları aralanarak ve gerilerek; erkek ço-
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50 KONJENITAL KALP HASTALIKLARI
Ali BAYKAN 1 

Yunus Emre KUM 2

GİRİŞ

İnsidans: Konjenital kalp hastalıklarının (KKH) top-
lumda görülme sıklığı %0,8 ‘dir. Daha önceki ge-
beliğinde bebeğinde KKH olan annelerin ikinci 
gebeliğinde bu oran %2-6 sıklıkla görülür. Anne ve 
babanın her ikisinde de hastalık varsa çocukta KKH 
görülme sıklığı %20-30 civarındadır.1,2

Sınıflama: KKH ları genel olarak siyanotik ve asi-
yanotik olarak gruplandırılır.1,2,4

ASİYANOTİK SİYANOTİK

VSD Fallot Tetralojisi

ASD
Büyük Arter Transpozisyo-
nu (BAT)

PDA Trikuspit Atrezisi

Aort Koarktasyonu Trunkus Arteriosus

Atriyo-Ventriküler Septal 
Defekt (AVSD)

Total Pulmoner Venöz 
Dönüş Anomalisi

Aortikopulmoner Pencere Ağır Pulmoner Stenoz

Kesintili aortik ark Pulmoner Atrezi

Mitral Stenoz Hipoplastik Sol Kalp

Büyük Çocukta Ebstein 
anomalisi

Yenidoğanda Ebstein 
Anomalisi

İnsidans

VSD %20

ASD %10

PDA %10

AK %10

Konjenital Aortik Stenoz %10

Fallot Tetralojisi %10

Pulmoner Stenoz %10

BAT (*yd en sık) %5-8

Pulmoner Atrezi ± VSD %5

AVSD %4

Trikuspid Atrezisi %3

Trunkus Arteriosus %3

Total Anormal Pulmoner Venöz Dönüş %2

Hipoplastik Sol Kalp %2

Kesintili Aortik Ark (Interrupted) %1

Ebstein Anomalisi %0,5

Aortikopulmoner Pencere Nadir

Mitral Stenoz Nadir

En sık görülen konjenital kalp hastalığı VSD’ dir. 
Çocukluk çağında en sık görülen siyanotik KKH, Fallot 
Tetralojisi iken yenidoğan döneminde en sık görülen 
siyanotik KKH ise büyük arter transpozisyonudur.2
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Pulmoner Stenoz

Tüm KKH’ larının % 8-12’sini izole pulmoner darlık 
oluşturur. Sıklıkla Fallot tetralojisi ve diğer KKH ile be-
raber görülür. Pulmoner darlık valvuler, subvalvuler 
(İnfundibuler) ve supravalvuler olabilir.

Hafif pulmoner stenozlu hastalarda genellikle 
şikayet olmaz. Bazen egzersiz intoleransı ve çabuk 
yorulma görülebilir. Orta-ağır pulmoner stenozda 
egzersiz intoleransı, periferik ödem gibi bulgular gö-
rülebilir. Kritik PS’li yenidoğanda veya küçük bir be-
bekte, RV yetersizlik bulguları daha belirgin olabilir. 
PFO’daki şant nedeniyle hastada siyanoz vardır. Hafif 
PS’ de darlık genelde ilerlemez. Orta ve ağır PS’ de 
ise genelde ilerler. Ağır PS’li hastalarda KKY, enfektif 
endokardit, ani ölüm görülebilir.3,4

Tedavi: Kritik pulmoner arter darlığı olan ve siya-
nozlu YD larda acil tedavi gerekir. PGE1 infüzyonu ve 
destek tedavisi başlanmalıdır. Bu hastalarda girişim 
tedavisi balon valvuloplastidir ve ilk tedavi seçeneği-
dir. Ciddi kapak bozukluğu olanlarda cerrahi gerekir.
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AMAÇ

 » Siyanozu tanımlamak.
 » Kalp hastalığındaki defekti tanımlayabilmek.
 » Siyanotik kalp hastalıklarındaki bulguları sayabil-

mek.
 » Her bir hastalık için tedavi seçeneklerini sayabil-

mek.

Siyanoz kanda redükte Hb değerinin 5 gr/dl ve 
üzerinde olması halinde, deri ve müköz membranlar 
üzerinde tespit edilebilen hipoksinin gözle görülen 
halidir. SaO2 genellikle %85 in altındadır. Siyanotik 
konjenital kalp hastalıkları (KKH) akciğere kan akışına 
göre iki başlık altında toplanır. 1

 » Artmış pulmoner kan akımı ile giden siyanotik 
KKH

 » Azalmış pulmoner kan akımı ile giden siyanotik 
KKH

Artmış pulmoner kan akımı ile giden 
siyanotik KKH

 » Büyük arterlerin transpozisyonu (BAT)
 » Trunkus arteriozus (TA)
 » Total anormal pulmoner venöz dönüş (TAPVD)
 » Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS)

Büyük Arterlerin Transpozisyonu

Yenidoğan döneminde en sık semptom veren siya-
notik konjenital kalp hastalığıdır. E/K oranı yaklaşık 
2/1’dir. Konjenital kalp hastalıkları içerisindeki sıklığı 
%5’tir. Aorta sağ ventrikülden çıkarken pulmoner 
arter sol ventrikülden çıkar. Aort sağdan çıktığı için 
D-transpozisyon olarak da isimlendirilir. L-Transpo-
zisyon (konjenital düzeltilmiş transpozisyon) aortun 
solda olduğu ancak sağ ventrikülden çıktığı hastalık-
tır. L-transpozisyonda sadece ventriküller ters yerleş-
miştir. Aort solda pulmoner arter sağdadır.

ASD, VSD, PDA veya PS eşlik edebilir. Bu patolojiler 
başlangıçta çocuğa faydası olabilir ancak tedavi edil-
meleri gerekir. Ek kardiyak anomali yoksa basit BAT 
olarak isimlendirilir. Basit BAT olan hastalarda duktu-
sun kapanmaya başlamasıyla saatler içerisinde siya-
noz belirginleşir. Erken tanı ve duktusu açık tutmak 
için prostaglandin E1 (PGE1) infüzyonu gerekir. PDA 
sayesinde kirli kan, aortadan pulmoner dolaşıma 
geçebilir. Oksijenize kanın sistemik dolaşıma açıldığı 
önemli defekt ise foramen ovaledir. Foramen ovaleyi 
büyütmek için balon atrial septostomi yapılır. 2

Klinik Belirti ve Bulgular

Doğumda ağırlıkları normaldir. Erken dönemde sant-
ral siyanoz belirgindir. Ağlamakla ve beslenmekle 

mailto:abaykan@erciyes.edu.tr


Siyanotik Konjenital Kalp Hastalıkları

437

çocuklarında siyanozla birlikte sol aks ve sol ventri-
kül hâkimiyeti bulguları varsa akla öncelikle triküspit 
atrezisi gelmelidir.

Tele: Yüksek akımlı tipte kardiyomegali, sağ atri-
umda büyüme ve akciğer damarlanmasında artma 
vardır.

Tedavi

Amaç akciğer ve aortaya yeterli kan akışını sağlamak-
tır. Onun için hastaya oksijen verilir, asidoz varsa bi-
karbonat tedavisi başlanır. Ancak duktus bağımlı has-
talarda oksijen tedavisi duktusun erken kapanmasına 
neden olur. Yeterli ASD açıklığı yoksa acilen balon at-
rial septostomi yapılır. VSD yoksa veya küçük ise has-
tanın yaşaması PDA’ya bağımlıdır. Bu durumda PGE1 
infüzyonu ve ardından hemen şant ameliyatı gerekir. 
Bu tip palyatif yöntemlerle yaşatılan hastalarda bir-
kaç sene içinde düzeltici ameliyatlar uygulanır. Genel 
olarak tek ventriküllü hastalarda (triküspit atrezisinde 
olduğu gibi) hayatın 3. ayından sonra şartları uygun 
olan hastalara önce kavapulmoner şant ameliyatının 
birinci aşaması (Glenn operasyonu / VCS-sağ pulmo-
ner arter bağlantısı) yapılır. Hastalar 3-4 yaşına ge-
lince ikinci aşama (Fontan ameliyatı / VCI-pulmoner 
arter anastomozu) operasyonu yapılır. 3

Konjenital Kalp Hastalıklarında Tedavi 
Prensipleri

Akciğer kan akımı az olan hastalarda;

 » Prostaglandin infüzyonu,
 » BT şant, kavopulmoner şant,
 » PS’nin cerrahi veya transkateter olarak giderilme-

si gibi yöntemlerle akciğere kan akımını arttır-
mak gerekir.

Akciğer kan akımı çok olanlarda kalp yetmezliği 
gelişir. Bundan dolayı;

 » Kalp yetmezliği tedavisi (diüretik ve ACE inhibi-
törü)

 » Pulmoner banding
 » Deliğin kapatılması gibi işlemlerin yapılması ge-

rekir.

Sağdan Sola Şantlı Hastalıklarda 
Komplikasyonlar

Serebral Tromboz

Genellikle 2 yaş altındaki hastalarda polisitemi, ane-
mi ve dehidratasyon varlığında görülür. Hb 15-17 g/
dl arasında tutulmalıdır.

Beyin Absesi:

Genellikle 2 yaş üzerinde görülür. Ateş, kusma, baş 
ağrısı varsa şüphelenilmelidir.

Bakteriyel Endokardit:

Ameliyat edilmemiş veya şant ameliyatı yapılmış 
hastalarda sık görülür. 3
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ÇOCUKLARDA KALP YETERSIZLIĞI

TANIM

Kalp yetersizliği, kalbin yeterli hızda ve miktarda kanı 
perifere pompalayamaması nedeniyle dokuların ih-
tiyacı olan oksijen ve metabolitleri karşılayamadığı 
klinik tablodur.İleride daha detaylı anlatılacak olan 
ön yük, art yük, kasılabilirlik ve kalp hızı gibi faktörler 
kalbin atım hacmini belirler.Kalp yetersizliği, kardiyak 
debiyi belirleyen bu parametrelerdeki değişiklikler 
sonucu ortaya çıkmaktadır.1

PATOFİZYOLOJİ

Uygun kardiyak debi için; yeterli pompalama gü-
cüne sahip sağlıklı bir miyokarda, normal sınırlarda 
kalp hızına dolayısıyla kardiyak dolum için gerekli 
süreye, hacim ve basınç yüküne karşı koyacak kardi-
yak performansa, uygun metabolik duruma, yeterli 
intravasküler hacime ve oksijen taşıma kapasitesine 
ihtiyaç vardır (Tablo 1).1,2

Ön yük (Preload): Venöz yatak basıncı ya da di-
yastolik dolum hacmi olarak tanımlanır.

Kısacası kalbin dolum hacmidir.

Art yük (Afterload): Kalbin kanı ileriye pompala-
ma fonksiyonuna karşı gelen arteryel sistemin oluş-
turduğu dirençtir.

Tablo 1.Kalp debisini etkileyen faktörler1,2

1.KALP DEBİSİ

2.KALBİN ATIM HACMİ
-Kalbe dönen kan hacmi
-Kalbin ön direnci
-Kalbin kasılma gücü

2a. Ön yükü arttıran:
Soldan sağa şantlı kalp hastalıkları
VSD, ASD, PDA,
Kapak yetersizlikleri (mitral, aort),
Volüm yüklenmesi
Atrioventriküler (AV) tam blok

2b. Art yükü arttıran:
Aort darlığı,
Aort koarktasyonu,
Hipertansiyon

2c. Kalbin kasılma gücünü etkileyen:
Miyokardit,
Kardiyomiyopatiler
Hipoglisemi gibi metabolik sorunlar

2d. Diyastolik dolumda yetersizlik yapan:
Konstriktif perikardit,
Restriktif kardiyomiyopati

3.KALP HIZI

Bradiaritmiler,
Taşiaritmiler

Atım hacmi (Stroke volum): Ön yük, art yük ve 
miyokardın kasılma gücü ile ilişkilidir.
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AKUT ROMATIZMAL ATEŞ

TANIM

Akut Romatizmal Ateş (ARA), A grubu Beta Hemoli-
tik Streptokoklarla (AGBHS) oluşan üst solunum yolu 
enfeksiyonu (ÜSYE) sonrası ortaya çıkan sistemik inf-
lamatuar bir hastalıktır. Eklemleri, kalbi, santral sinir 
sistemini, deriyi ve subkütan dokuyu tutar.1-2

TARİHÇE

Akut romatizmal ateş kliniği 1500’lü yıllardan beri 
bilinmektedir. ARA ile kalbin ilişkisi 1800’lü yıllarda 
“tonsillitten kardite” şeklinde tanımlanmıştır. Bu du-
rum 1884 yılında Laseque tarafından “ARA eklemleri 
yalar, kalbi ısırır” şeklinde ifade edilmiştir. Strepto-
koklar’la ilişkisi ise 1931 yılında bulunmuş olup 
1939 yılında “Penisilinle tedavi ve/veya profilaksisi” 
keşfedilmiştir.

İNSİDANS

Gelişmekte olan ülkelerde edinsel kalp hastalıkla-
rının en sık nedenidir ve insidansı 20-100/100.000 
iken gelişmiş ülkelerde insidansı daha düşüktür (0.5-
3/100.000). Türkiye genelinde ARA sıklığını araştıran 
çalışma yapılamamıştır ve yapılanlar yerel verileri 

yansıtmaktadır. Bir çalışmada Ankara’da 2000-2009 
yılları arasında okul çağı çocuklarında ARA sıklığı 
21/100 000 olarak hesaplanmıştır. Ülkemiz yüksek 
riskli topluluklar grubunda değerlendirilmektedir.3

EPİDEMİYOLOJİ

ARA en sık 5-15 yaş arasında görülürken, infantlarda 
görülmez. Kız ve erkek oranları eşittir, korea kızlarda 
daha sık görülür. Mevsimsel olarak ARA ilkbahar ve 
kış aylarında daha sık görülür, tropikal ve subtropikal 
iklimlerde daha sıktır. Tekrarlamalar en sık “ilk bir yıl 
içinde” görülür.3

PATOGENEZ

ARA en yaygın ve kabul gören görüşe göre A Grubu 
Beta Hemolitik Streptokoklara ait antijenlerle, tutu-
lan dokulardaki antijenlerin benzerlik göstermesi 
sonucu oluşur. Streptokoklara karşı geliştirilen an-
tikorlarla dokulardaki antijenler reaksiyona girerek 
otoimmün olaylara neden olur. A Grubu Beta Hemo-
litik Streptokoklar’ın M tip 1,3,5,6,18,19,24 suşları’nın 
(serotiplerinin) sebep olduğu üst solunum yolu 
enfeksiyonları’ndan sonra görülür. Akut romatizmal 
ateşin tekrarlama özelliği vardır.1
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54 INFEKTIF ENDOKARDIT

GİRİŞ

Kalbin endokardial (endotelyal) yüzünün mikroor-
ganizmalarla oluşan enfeksiyöz inflamasyonudur. 
Konjenital kalp hastalığı (KKH) olan çocukların ha-
yatta kalma oranlarındaki artışa ve yoğun bakım 
ünitelerindeki agresif tedavi rejimlerine bağlı olarak 
insidansı son yıllarda artmaktadır. Mortalite oranı 
%16-25’tir.1

PATOGENEZ

İnfektif endokarditte (İE) iki faktör önemlidir: endotel 
hasarı ve bakteriyemi. KKH varlığı, türbülan akım ve 
önemli gradient varlığı endotel hasarına neden olur. 
İlaç bağımlılarında şart olmamakla beraber tüm İE 
olgularında konjenital veya kazanılmış kalp hastalı-
ğı vardır. Sekundum atrial septal defekt (ASD) hariç 
tüm KKH’ larında İE’e yatkınlık vardır.

Vejetasyon defektin az basınçlı tarafında, defekt 
etrafında ve jet akım tarafından hasarlanan karşı böl-
gede oluşur. Örnek verecek olursak patent duktus 
arteriozus (PDA) ve sistemik pulmoner şantta, pul-
moner tarafta, mitral yetmezlikte(MY) atrial tarafta, 
aort yetmezliğinde(AY) ventriküler yüzeyde, aort 
stenozunda(AS) aort kapağı üst kısmında ve jet lez-
yonun olduğu tarafta görülür.2,3

MİKROBİYOLOJİ

Eskiden streptokok viridans, enterokok ve stafilo-
coccus aureus görülen vakaların %90’ından fazla-
sından sorumlu iken bu oran şu anda %50-60 ‘lara 
düşmüştür. Ek olarak mantar ve HACEK (Hemofilus, 
Actinobasilus, Cardiyobakter, Eikinella, Kingella) or-
ganizmaları toplam vakaların %17-30’undan sorum-
lu tutulmaktadırlar. HACEK organizmaları özellikle 
immünkompromize hastalar ve yenidoğan grubun-
da sık etkendir. Genel olarak streptokok viridans ağız 
hijyen bozukluğu olan hastalarda, stafilokoklar post- 
operatif hastalarda, S. Aureus ve Koagülaz negatif 
stafilokoklar (KNS) kateter ve protezi olan hastalarda, 
S. Aureus iv ilaç bağımlılarında ve S. Aureus, KNS ve 
Candida yenidoğanlarda infektif endokardit etkeni-
dir. Enterokoklar gastroeintestinal ve genitoüriner 
sistem operasyon veya invazif işlemleri uygulanan 
hastalarda sebep olarak görülmektedirler. Fungal 
endokarditlerin prognozu kötüdür. Risk grupları: 
yenidoğanlar, uzun dönem antibiyotik veya stero-
id kullananlar, açık kalp ameliyatı olanlar sayılabilir. 
Vejetasyonu çok büyük ve frajildir. Bu vejetasyondan 
oluşabilecek emboliler ciddi komplikasyonlara ne-
den olur.1,2,3
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 » Diğer: Kardiyak kateterizasyon, balon anjiyo- 
plasti, kalp pili implantasyonu, koroner stent, cilt 
biyopsisi

2007 yılına kadar ASD hariç her KKH, romarizmal 
kalp hastalığı (RKH), kapak hastalıkları, HKMP, MY’li 
MVP olan hastalara İE profilaksisi verilmesi önerili-
yordu. Ancak 2007 yılından sonra günlük aktivite-
lerin neden olduğu bakteriyeminin dental prose-
dürlerden çok daha fazla olduğu ve kümülatif riskin 
100.000 kattan daha fazla olduğu kanaatine varıldı. 
Ayrıca profilaktik antibiyotiklerin bakteriyemiden 
koruyabilmeleri tartışmalı olmakla beraber nonfatal 
antibiyotik yan etkileri de göz önüne alınmalıdır. So-
nuçta iyi bir oral hijyen sağlamak ve dental hastalık-
ları eradike etmek gerektiği bildirilmiş ve 2008 yılında 
sadece seçili kalp hastalıkları için profilaksi önerilmiş-
tir. Tavsiyeler 2017 yılında güncellenmiştir.2-4

2017 AHA/ACC Dental Prosedürlerde 
Kardiyak Durumlar için Güncellenmiş 
Profilaksi Tavsiyeleri

 » Gingival doku, dişin periferal bölgesinin manipu-
lasyonu veya oral mukoza perforasyonunda pro-
filaksi önerilen hastalar;

1. Protez kalp kapağı olanlar (Transkateter implan-
te edilen homogreft veya protez kapaklar dahil)

2. Kalp kapak tamirinde protez materyal kullanıl-
mışsa (Annuloplasti halkaları veya kordalar)

3. Daha önce geçirilmiş infektif endokardit.
4. Tamir edilmemiş siyanotik KKH veya tamir edil-

miş ancak rezidü şantı bulunanlar veya protez 
yamaya veya cihaza yapışık kapak yetmezliği 
olanlar

5. Yapısal olarak anormal kapağa bağlı kapak yet-
mezliği olan kalp nakli olmuş hastalar (İlk 6 ay 
en riskli dönemdir).2-4
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55 ÇOCUKLUK ÇAĞI MIYOKARDIT VE 
KARDIYOMIYOPATILERI

MİYOKARDİT

Miyokardit Dünya Sağlık Örgütü tarafından histolo-
jik, immünolojik ve immüno-histolojik kriterlerle teş-
his edilen kalp kası iltihaplanması olarak tanımlan-
mıştır.1 Çocukluk çağı ani ölüm nedenleri arasında 
miyokarditlerin sıklığının fazla olduğu tahmin edil-
mektedir. Ağır olgular klinik olarak tanınabilir olsa da 
subklinik vakalar dikkate alındığında prevalansın bili-
nenden daha yüksek olduğu düşünülmektedir. Akut 
miyokardit vakalarının bazıları ilerleyerek kronikleşe-
bilir ve kardiyomiyopatilere neden olabilir.2

Patoloji

Miyokarditlerde miyokard hasarının viral replikas-
yondan ziyade hücre aracılı immünolojik reaksiyon 
nedeniyle olduğu düşünülmektedir. Gross incele-
mede inflamatuar miyokardiyum skar alanlarıyla be-
raber yumuşak, gevşek ve soluk görünümdedir. Mik-
roskobik incelemede yama şeklinde plazma hücre 
infiltrasyonları, mononükleer lökositler, akut fazda 
az sayıda eozinofil ve sonraki dönemde dev hücre 
infiltrasyonları görülür.2

Etiyoloji

Miyokarditlerin en sık nedeni viral enfeksiyonlardır. 
Viral enfeksiyonlar içinde enterovirüsler özellikle 
echovirüs, coxsackie A ve B virüsler, ayrıca adeno-
virus ve son zamanlarda human herpes virus-6 ve 
parvovirus B19 sıklığı da artmaktadır. Miyokarditlerin 
viral nedenleri Tablo 1’de gösterilmiştir.2

Miyokarditin viral olmayan nedenleri Tablo 2 
ve Tablo 3'te gösterilmiştir. Ayrıca idiyopatik olarak 
tanımlanan grup son zamanlarda geçirilen viral en-
feksiyonlara karşı oluşmuş immünopatolojik cevapla 
izah edilmekte ve histolojik olarak lenfositik miyo-
kardit bulguları ile tanımlanmaktadır.2 Son yıllarda 
Covid-19 enfeksiyonundan 2-4 hafta sonra ortaya 
çıkan MIS-C (Multisystemic Inflammatory Syndro-
me-Children) olarak tanımlanan ağır kalp yetersizliği 
bulguları ile kendini gösteren yeni bir sendrom da 
tanımlanmıştır. Bu hastalarda Kawasaki hastalarına 
benzer şekilde mukokutanöz tutulum beraberinde 
sıklıkla GİS semptomları ve bulguları, ayrıca diğer or-
gan sistemlerinde bozukluklar bildirilmiştir.3
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tarafta sadece ince sıkıştırılmış normal görünümlü 
miyokard tabakası ile karakterizedir. Embriyoge-
nezde miyokardiyal trabekülasyonların regresyonu 
koroner arterlerin oluştuğu 5-8. haftadan önce mey-
dana gelir. Ancak nonkompaksiyon kardiyomiyopa-
tide trabekülasyonların regresyonunda durma söz 
konusudur.10

Klinik Özellikler

Hastaların çoğu asemptomatiktir. Geri kalan hasta-
larda kalp yetersizliği semptomları gelişebilir. Bazı 
hastalarda dönemsel olarak sistolik disfonksiyon 
ve düzelme görülebilir. Hayatı tehdit edici aritmiler 
açısından uyanık olunmalıdır. Ağır nonkompaksiyon 
kardiyomiyopatilerde trabekülasyonların arasında 
staza bağlı, özellikle ağır sistolik disfonksiyonu olan 
hastalarda artmış tromboemboli riski söz konusu 
olabilir.10

Tedavi

ACE inhibitörleri, ARB blokörleri, beta blokörler, vo-
lüm yüklenmesi bulguları olan hastalarda diüretikler 
kullanılabilir. Önemli düzeyde sistolik disfonksiyonu 
olan hastalarda antiagregan veya antikoagülan te-
daviye eklenmelidir. Ağır hastalarda nihai tedavi kalp 
transplantasyonudur.10

Aritmojenik Sağ Ventrikül 
Kardiyomiyopatisi

Diğerlerine göre daha az görülen bu kardiyomiyo-
pati türünde kalp kasında yağlanma ve fibrotik de-
ğişiklikler meydana gelir. Bazı hastalarda genetik ge-
çiş ailevi özellik tespit edilmiştir. Naxos hastalığında 
desmoplakin gen mutasyonu olduğu bilinmektedir. 

Kalpte meydana gelen yağlı fibrotik değişikler 
neticesinde sağ kalpte büyüme buna bağlı tekrar-
layan ventriküler aritmiler ve ani ölüm riski vardır. 
Semptomatik hastalar medikal tedavi ve ICD (kalp içi 
defibrilatör) implantasyonu ile hastaların riski azaltıl-
maya çalışılmaktadır.10
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56 PERIKARDITLER

GİRİŞ

Visseral ve parietal perikard yapraklarının ve peri-
kardiyal aralığın değişik etiyolojik nedenlerle oluşan 
enflamasyonudur. Bu yaprakçıklar arasında perikar-
diyal effüzyon birikir.

Effüzyon sıvısının içeriği:

 » Seröz (Akut romatizmal ateş, kollajen doku has-
talıkları)

 » Fibrinöz ve serofibrinöz
 » Hemorajik (Tüberküloz, neoplastik perikarditler, 

postperikardiektomi sendromu)
 » Pürülan olabilir.

Effüzyon tamamen absorbe olabilir ya da peri-
kardiyal kalınlaşma ile konstrikte olabilir (konstriktif 
perikardit). Üçte bir hastada miyokardit bulguları 
da klinik tabloya eklenebilir. Vakaların çoğunluğu 
çocukluk yaş grubunda görülür. Normalde perikard 
yaprakları arasında 10-15 cc sıvı bulunmakta, perikar-
ditlerde 1000 cc’ye kadar sıvı birikebilmektedir (Re-
sim 1,3). Perikarditler bazen generalize bir hastalığın 
ilk ve tek bulgusu olabilmekteyken bazen de hastalı-
ğın sadece aktif döneminde görülebilmektedir.1

ETİYOLOJİ

Enfeksiyöz Perikarditler

Enfeksiyöz perikarditler akut klinik tablolar olup, 
önde gelen semptom göğüs ağrısıdır.

Göğüs ağrısı öksürmekle, solunumla veya hare-
ketle artma eğilimi gösteren türdedir. Kardiyak tam-
ponad gelişmiş ise veya pnömoni gibi ek bir klinik 
tablo yoksa (ör.Staf. sepsisi) solunum sıkıntısı yoktur.2

 » Viral perikarditler
 » Bakteriyel perikardit
 » Tüberküloz perikardit
 » Diğerleri olarak sınıflandırılabilir.

Viral Nedenler

Gelişmiş ülkelerde perikarditin en sık nedeni viral 
nedenlerdir. Bakteriyel perikarditlerden daha sık 
görülür. Genellikle infantil dönemde ortaya çıkar. 
Vakaların çoğunluğu hafif seyirlidir. Nadiren tampo-
nad gelişebilir. Viral nedenler arasında en çok: Cox-
sackievirus, Ebstein-Barr virüs, Echo virüs, Adenovi-
rüs, İnfluenza, Herpes virüs, Kabakulak, Varisella, HIV 
sayılabilir.2
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Perikardiyosentez

Pürülan veya tüberküloz perikarditinden şüpheleni-
liyorsa perikardit nedeninin belirlenmesi amacıyla 
perikardiyosentez yapılır. Ayrıca tamponad duru-
munda ya da gelişme riski olması durumunda dre-
naj amaçlı yapılır.

Perikard sıvısından bakılması gerekenler:

 » Hücre sayımı ve tiplendirilmesi (sitolojik incele-
me)

 » Glikoz ve protein düzeyleri
 » Gram boyama
 » Aside dirençli boyama
 » Viral-bakteriyel-fungal kültürler.

Ayırıcı Tanı

Perikardiyosentezle alınan sıvıda hücre sayımı yapılır.

 » Polimorf nüveli lökositler pürülan perikardit,
 » Lenfositler tüberküloz perikardit,
 » Eritrositler malignensiler ve viral perikardit lehine 

değerlendirilir.

TEDAVİ

Tedavide yatak istirahati oldukça önemlidir. Tüm 
hastalarda efor kısıtlaması yapılmalıdır.

Altta yatan hastalık (kollajen doku hastalığı, ARA, 
üremi vb.) tedavi edilmeli.

Ağrıyı gidermek için ve/veya enflamasyonu 
önlemek için antienflamatuar medikasyon (aspi-
rin, ibuprufen vb.) verilebilir. Vazodilatatörlerden 
ve diüretiklerden kaçınılmalı. Lüzumu halinde su 
ve tuz kısıtlaması yapılır. Pürülan perikardit duru-
munda drenaj ile beraber 4-6 hafta süreyle iv anti-
biyotik verilmelidir. Ağır romatizmal karditte veya 
postperikardiektomi sendromunda kortikosteroid 
tedavisi gerekebilir. Kalp tamponadında oluşan ve-
nöz dönüşün azalmasına bağlı kompansatuar olarak 
gelişen taşikardiyi düzeltmek için dijital verilmesi 
kontrendikedir.

Kalp tamponadı durumunda perikardiyosen-
tez veya cerrahi drenaj ile acil dekompresyon ya-
pılmalı. İşlem öncesi hazırlıkta diyastolik doluşu 
düzeltmek amacıyla santral venöz basıncın artma-
sını sağlayan kristaloid veya kolloid sıvılar ile hasta 
desteklenmelidir.2,3

KONSTRİKTİF PERİKARDİTLER

Perikardın kalbi adeta bir zırh gibi sarması ile kar-
diyak fonksiyonları bozan bir klinik tablodur.Ventri-
küller diyastolde genişleyemez. Akla ilk tüberküloz 
perikardit gelir.Vakaların %50’si idiopatiktir. Üremi, 
travmalar ve radyasyon başlıca sebeplerdir. Ayrıca 
akut pürülan perikardit sonrası da konstriktif perikar-
dit gelişebilir.

Hastalığın erken dönemleri sessizdir. Hastalar kli-
niğe hepatomegali-asit gibi GİS ve/veya karaciğer 
hastalıklarını telkin eden bulgularla gelebilir. Protein 
kaybettiren enteropati olarak tanı alabilirler. Hasta-
larda efor kapasitesinde kısıtlılık, dispne, ödem, asit, 
hepatomegali, ve artmış santral venöz basınç gibi 
bulgular mevcuttur. Hastaların nabız basıncı dü-
şüktür ve ekokardiyografide hepatik venler dolgun 
izlenir.

Konstriktif perikarditte tedavi cerrahidir, perikar-
diektomi yapılır. Bu nedenle konstriktif perikarditin 
doğru tanısı son derece önemli olup, restriktif kardi-
yomiyopati ile ayırıcı tanısı yapılmalıdır.2,3
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ÇOCUKLARDA EKG VE ARITMI

DERSİN AMACI

 » Çocuklarda EKG’nin önemini kavramak
 » Çocukta EKG çekmeyi bilmek

 » (EKG çekim odasında pratik yapılabilir)
 » Çocuk EKG’sinin erişkinden farklarını bilmek

 » EKG’den kalp anatomisi ve ritmiyle ilgili yorum 
yapabilmek

 » Çocuklarda EKG’yi temel olarak değerlendirmeyi 
bilmek

Kalp kası uyarı oluşturma ve ritmik kasılma özel-
liklerine sahiptir. Kalp dokusunun ürettiği elektriksel 
potansiyellerin grafiksel gösterim elektrokardiyogra-
fi (EKG) olarak isimlendirilir.

Vücut yüzeyinde değişik yerlere yerleştirilen 
elektrotlarla EKG kaydı yapılır. Elektroda doğru olan 
defleksiyon – pozitif potansiyel, elektrottan uzakla-
şan defleksiyon – negatif potansiyeldir.1

Herhangi bir hastalık için spesifik veya tanısal 
değildir.

 » Kalp hastalığı olan bir kişi normal bir EKG’ye sa-
hip olabilir.

 » Normal bir kişide de anormal bir EKG olabilir.

Rutin EKG’de 12 derivasyon vardır

 » DI, II, III,
 » D I: sağ kol - sol kol

 » D II: sağ kol - sol bacak
 » D III:sol kol - sol bacak
 » aVR, aVL, aVF,
 » V1-6

**Ancak bebeklerde V3 veya V4 sternumun sağ 
tarafına yapıştırılır ve ismi V3R veya V4R olur.1,2

Elektrotların bağlanması

Ekstremite derivasyonlar olarak sağ kol, sol kol, sol 
ayak-bacak, Nötr için sağ ayak elektrotları kullanılır.

Göğüs derivasyonları olarak: V1: 4.interkostal ara-
lık (İKA) sağ sternum kenarı, V2: 4.İKA sol sternum 
kenarı, V4: midklaviküler 5. İKA, V3: V2-4 arası 5. kos-
tokondral V5: ön koltuk çizgisi 5. İKA, V6: orta koltuk 
çizgisi 5.İKA, ayrıca V3R-V4R olarak bebek ve küçük 
çocuklarda V3 veya V4 eletrotlarından birisi sternum 
sağına aynı aralığa bağlanır.2

EKG Kaydının Özellikleri

Standart çekimde kağıt hızı: 25mm/sn'dir. Kağıtta 
1mm genişlik 0.04 sn, 10 mm boy 1.0 mV’dur. Bu 
bilgi çekimde tabanı 5 mm boyu 10 mm olan şekil 
veya kağıt alt veya üst bölümündeki bilgi satırı ile 
teyit edilmelidir. Hızlı ritimlerde kağıt hızı 50mm/sn 
olarak arttırılarak P-T dalgası ayrımı yapılabilir, yavaş 
hızlarda kağıt hızı 12.5 mm/sn ye düşürülebilir, QRS 
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a. QRS aksı 
çocuklarda

sağ ön yönde, erişkinlerde sol ve 
arka yöne uzanır.

b. R dalga 
yüksekliği 

Sağ göğüs derivasyonlarında 
azalır ve  
sol göğüs derivasyonlarında 
artar,

c. S dalga voltajı Sağ göğüs derivasyonlarında 
artar, 
sol göğüs derivasyonlarında 
azalır 

d. R/S oranı Sağ göğüs derivasyonlarında 
azalır, 
sol göğüs derivasyonlarında 
artar.

3. YD döneminde T dalgası (+)’liği kaybolur, 6-16 
yaşta tekrar pozitifleşir.4

Sonuç olarak pediatrik EKG de dikkat edilmesi 
gerekenler sırasıyla:

1. Ritim
2. Hız
3. Aks hesaplanması
4. Atrial dilatasyon
5. Ventrikül hipertrofisi
6. ST, T değişikliği.4
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ÇOCUKLARDA ARITMI

AMAÇ

Aritmiler kalbin elektriksel aktivitesinin etkilenmesiy-
le oluşan ritim bozukluklarıdır. Amacımız çocuklarda 
görülen;

 » Aritmileri,
 » Bradikardileri /taşikardileri,
 » Bloklar varlığını,
 » Ekstrasistolleri,
 » Supraventriküler ve ventriküler taşikardi ayrımını,
 » Flutter ve fibrilasyon dalgalarını,
 » Wolff Parkinson White ve uzun QT EKG’lerini tanı-

mak ve tanımlayabilmektir.

Etiyoloji1

 » Yapısal lezyonlar: KKH,aberran ileti sistemi, kalp 
tümörleri

 » Cerrahi sonrası
 » Elektrolit bozuklukları
 » İlaçlar: Kokain, TSA, antiaritmikler, kafein, teofilin
 » Enfeksiyonlar: Miyokardit, endokardit, difteri
 » Endokrin:Hipo-hipertiroidi, feokromasitoma
 » Metabolik depo hastalıkları
 » Otoimmün: SLE, annede SLE olması
 » İdiopatik

Aritmiler için tanı yöntemleri1

 » EKG
 » Hareket ve uyku sırasındaki kalp hızları
 » Stress EKG ile kalp hızının efora yanıtının göste-

rilmesi
 » 24 saatlik Holter monitorizasyon
 » Event recorder
 » Elektrofizyolojik çalışma (transösefagial, intrakar-

diak)

Aritmiyi tanımak için EKG’de dikkat 
edilecek hususlar1

 » Kalp hızı,
 » P dalgasının genişliği ve boyu,
 » P- QRS ilişkisi,
 » QRS dalgasının genişliği,
 » QTc mesafesi,
 » Delta dalgası değerlendirilmelidir.

Disritmilerin/Aritmilerin 
değerlendirilmesi

Disritmiler kalp hızına göre ve kalp atışlarının düze-
nine göre tanımlanır. Sinüs düğümü, kalp atışlarının 
ana kaynağıdır ve sempatik-parasempatik sinir sis-
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kahve, stres, amfetamin, dijital kullanımı, hipoksi, 
hipopotasemi, intrakardiyak kateter, KKH, cerrahi-
lerden sonra gibi nedenler vardır. Semptom göster-
meyebilir. Eğer semptom veriyorsa, art arda üçten 
fazla sayıda oluyorsa, beraberinde organik bir kalp 
hastalığı varsa, postoperatif hemen ortaya çıkıyorsa 
tedavi edilmelidir. Ventriküler taşikardiye sebep ola-
bilir. Ekstrasistoller sağlıklı kalplerde egzersizle azalır 
veya kaybolur. Eğer egzersizle artıyorsa, altta yatan 
bir kalp hastalığı var demektir. Tedavide lidokain, 
bretilyum, fenitoin, verapamil, amiodaron, prokaina-
mid kullanılır. Yavaş sinüs hızı ile birlikte ise kalp pili 
takılır.2,3,4

Ventriküler Taşikardiler

Ritim düzenlidir. Çok sayıda ventriküler vuru art arda 
görülür. Hızı120-200/dk civarındadır.Ciddi miyo-
kard bozukluklarında, dijital veya katekolaminlerin 
etkisiyle, uzun QT sendromunda, KKH’de görülebi-
lir. Tedavide kardiyoversiyon, lidokain, amiodaron 
kullanılır.2,3

Ventriküler Fibrilasyon

QRS’ler tamamen şeklini kaybetmiştir. Düzensiz ve 
hızlı bir ritim vardır. Ağır hipoksi, hiperpotasemi, di-
jital veya kinidin intoksikasyonu, tüm hastalıkların 
terminal döneminde görülebilir. Tedavide kardiyo-
pulmoner resusitasyon, defibrilasyon, amiodaron, 
lidokain uygulanır.2,3

UZUN QT

QT mesafesinin kalıtsal kanal defekti veya elektrolit 
imbalansıyla uzaması sonucunda kalpte ventriküler 
aritmi sıklığı artar. Q dalgasının başından T dalgası-
nın sonuna kadar olan mesafenin iki R dalgası arasın-
daki mesafenin kareköküne bölünmesi (Bazzet for-
mülü) ile hesaplanır. QT mesafesi büyük çocuklarda 
0.44sn’ye kadar normaldir.Bundan uzun olması uzun 
QT olarak kabul edilir. UzunQT varlığında ortaya çı-
kan polimorfik özellikteki VT'ye Torsades de pointes 
(TdP) denir.QT interval uzaması olmadan gelişen 
polimorfik ventriküler taşikardiler TdP olarak kabul 
edilmez. Tedavisinde magnezyum sülfat kullanılır. 
Tekrarlar için kalıcı kalp pili-ICD takılır.2,4
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GİRİŞ

Hastane içi arrestlerde sağ kalım son yıllarda gittik-
çe artmasına rağmen halen hastane dışı arrestlerde 
olumlu yönde ve önemli ölçüde bir değişim sapta-
namamıştır.  Sağ kalım oranlarının yükselmesi için, 
kardiyak arreste sebep olabilecek sorunların saptan-
ması ve önlenmesi çok daha önemli hale gelmiştir.  

Hastane dışı ortamlardaki bazı önleyici tedbirler; 
ev içi kazalarına yönelik tedbirler, ilaç veya kimyasala 
çocuğun erişiminin sınırlandırılmasının sağlanması 
ve ailelerin ev veya ev dışı kazalar hakkında bilinç-
lendirilmesinin sağlanması, düşme ve kazaların ön-
lenmesi ve olası kazalar önleyici ekipman ve dona-
nımların etkin kullanımının sağlanması, ani bebek 
ölümü sendromunun önlenmesini, halktan kurtarı-
cıların KPR eğitimini ve acil bakıma erken erişimini 
içermektedir.

Ev içi kazalardan sıklıkla içi su dolu bırakılan 
temizlik kovalarına düşme gerçekleşebilmekte-
dir. Televizyon, dolap vs. gibi ağır eşyaların duvara 
veya belli bir üniteye sabitlenmeden kullanılma-
sı durumunda çocuğun üzerine düşme şeklinde 
kazalar yaşanmaktadır. Küçük parçaları bulunan 
oyuncaklar, pil, iğne toka gibi eşyalar, taneli gıda 
ve kuruyemişlerin uygun şekilde kaldırılmaması ve 

özellikle 2 yaş ve altındaki çocukların ulaşımı neti-
cesinde aspirasyon ve yutma şeklinde kazalar mey-
dana gelebilmektedir.

Bunun dışında lavabo altı veya alçak seviyedeki 
mutfak dolaplarına konulan temizlik maddelerine 
erişimden kaynaklanan kazalar yaşanabilmektedir. 

2020 yılına kadar yaşam kurtarma zinciri tek zin-
cir üzerinden ilerlerken son rehberde hastane içi ve 
dışı arrestlerde olmak üzere ikiye ayrılmıştır. 

Hem hastane dışı arrest zincirinde hem de has-
tane içi arrest zincirlerinde, iyileşmenin önemini 
vurgulamak için kısa ve uzun vadeli tedavi değerlen-
dirmesine, postarrest nörolojik tedaviye, psikolojik 
ve psikiyatrik bakıma, hayatta kalanlar ve aileleri için 
desteğe odaklanan altıncı bir halka eklenmiştir.1

Canlandırmada Öncelik Sırası

Daha önceleri canlandırma protokollerinde hava 
yolu açılması ilk başta önerilmekteydi. Göğüs kom-
presyonları ise solunum yolu açıldıktan sonra baş-
lanmalı şeklinde öneriler rehberlerde yer almaktay-
dı (ABC). Ancak Amerikan Pediyatri Akademisi ve 
Amerikan Kalp Cemiyeti 2010 yılında bu önerilerde 
değişikliğe giderek göğüs kompresyonlarının önce 
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60 ILERI YAŞAM DESTEĞI

GİRİŞ

Yaşamsal faaliyetleri bozulmuş bir hastaya tıbbi alet-
ler ve ilaçların yardımıyla sağlık aracı veya kuruluşun-
da yapılan destektir. Hızlı ve uygun yapılmış temel 
yaşam desteği sonrasındaki aşamadır.

Maske ile solutma, entübasyon, kardiyoversiyon, 
İV (intravenöz) veya İO (intraosseöz) damar yolu açıl-
ması, sıvı ve ilaçların kullanımını içerir. Son yıllarda 
yayınlanan rehberlerde özellikle yüksek kaliteli KPR 
(kardiyopulmoner resüsitasyon) üzerinde durulma-
ya başlanmıştır. Yüksek Kaliteli KPR için bazı ölçütler 
ortaya konulmuştur.

YÜKSEK KALİTELİ KPR 
ÖLÇÜTLERİ

 » Her kompresyon sonrası kurtarıcılar göğsün eski 
haline gelmesine izin vermelidir.

 » Kompresyon hızı 100-120/dk olacak şekilde ayar-
lanmalıdır.

 » Kompresyon derinliği göğüs ön-arka çapının 
1/3’ü kadar olmalıdır.

 » Her 2 dakikada bir 10 saniyeyi aşmayacak şekilde 
ritim kontrolü yapılmalıdır.

 » Her 2-3 saniyede bir hastaya bir soluk verilmelidir.
 » Tavsiye edilen aralıkları aşmak hemodinamiyi 

kötü yönde etkileyebilecektir.1

PEDİATRİK KARDİYAK ARREST 
ALGORİTMASI

 » Solunum, kalp tepe atımı ve dolaşım bulgularını 
10 sn. içerisinde değerlendirildikten sonra resüsi-
tasyon ekibi yardıma çağırılır.

 » Solunumu ve kalp tepe atımı olmayan veya bra-
dikardinin eşlik ettiği (<60/dk) dolaşım yetmezli-
ği bulguları olan hastalarda direkt olarak komp-
reyona başlanmalıdır.

 » Göğüs kompresyonları, hastanın yaş grubuna 
uygun olarak; 1 yaşın altındaki bebeklerde orta 
ve yüzük parmağı ile 2 parmak basısı veya her iki 
el kullanılarak baş parmaklarla ksifoid alt yarısını 
bastırıp uygulanabilir. 1 yaş üzerinde ise tek el 
avuç içi veya her iki el topuk kısmı kullanılarak da 
uygulanabilir. Kompresyon hızı 100-120/dk şek-
linde olmalı ve kesintiye uğratılmadan 2 dk’da bir 
değişerek devam edilmelidir.

 » Diğer kurtarıcı ise balon ventilasyonunu 20-30/
dk olacak şekilde yapmalıdır.

 » Bu aşamada hasta monitörize edilmeli ve ritim 
kontrolü yapılmalıdır. Bu aşamada algoritma iki-
ye ayrılmaktadır.

 » Ritim eğer şoklanabilir bir ritim (ventriküler fib-
rilasyon (VF) veya nabıssız ventriküler taşikardi 
(nVT)) ise direkt olarak 2j/kg dozunda defibrilas-
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Şekil 3. Laringoskop bıçağı çeşitleri

ACİLDE ENTÜBASYON: STİLE

Stile kullanımı, pediatride rutin değildir. Ancak son 
yıllarda kullanımında artış mevcuttur. Özellikle küçük 
numaralı yumuşak tüpler vokal kordlar rahat görün-
se de geçiş sırasında eğilebilmekte ve entübasyon 
zorluğu yaratmaktadır. Stile ile entübasyon daha ko-
lay yapılabilmektedir. Ancak bazı sert materyalden 
yapılmış olan ve yanlışlıkla tüp ucundan çıkan stile-
ler trakeal yaralanmaya ve cilt alt amfizemlere neden 
olabilmektedir. Yenidoğanlarda yapılan çalışmalarda 
entübasyon başarısı açısından fark bulunmamakla 
birlikte çocuklarda yeterli çalışma bulunmamaktadır.

ACİLDE ENTÜBASYON: KRİKOİD 
BASI

Krikoid bası önceleri hem entübasyon başarısını 
artrmak hem de mide reflüsünün önüne geçmek 
amacıyla entübasyon sırasında oldukça sık kullanılan 
bir yöntemdi.

Ancak özellikle son kılavuzda da üzerinde sıklıkla 
durulduğu üzere rutin olarak krikoid bası kullanma-
nın entübasyon başarısını düşürdüğü ve tercih edil-
memesi gerektiği vurgulanmaktadır. Aynı şekilde 
balon maske ventilasyonu sırasında ventilasyonu 
olumsuz şekilde etkilemektedir.

ACİLDE ENTÜBASYON: İŞLEM

Hastaya uygun pozisyon verip gerekli hazırlıkları 
yaptıktan sonra, yüksek konsantrasyonlu oksijen açı-
larak dokular oksijenle doyurulur. Laringoskop sol 
el ile tutularak dil kaldırılır ve epiglott görüldükten 
sonra vokal kordlar görüntülenir. Kordlar görüntü-
lendikten sonra endotrakeal tüp ilerletilir. İlerletme 
sırasında formüllere uygun olarak kullandığımız tüp 
cm cinsinden ağız kenarına göre ilerletilmelidir.
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ÇOCUK ACIL HASTAYA YAKLAŞIM

GİRİŞ

Çocuk acil servisler ciddi ve tehdit eden hasta grup-
larına hızlı ve etkin tanı ve tedavi uygulanan birimler-
dir. Çocuk acil servislerinin en önemli görevlerinden 
birisi de yoğun hasta yükü yanında triyaj (eleme ve 
ayırma) işlevini yerine getirmesidir. Kaliteli triyaj ya-
pılabilmesi için ilk önce fizyolojik özellik ve çocuğun 
yaşa ve diğer özelliklerine göre normal aralıkta olan 
durumları bilmek gerekmektedir. Acil servise baş-
vuran bütün hastalar acil olgu olarak kabul edilmeli 
ve ilk değerlendirmesi yapıldıktan sonra durumuna 
göre karar verilmelidir.

Acil servise başvuran her hastadan kısa öykü 
alınmalı, fizik muayene yapılmalı ve acil klinik durum 
saptanırsa tedavisi acil serviste yapılmalıdır. Acil ser-
viste yapılanlar mutlaka kayıt altına alınmalıdır. Ço-
cuk acil olgular istatistiksel olarak bakıldığında daha 
çok (yaklaşık %60-65) saat 1600 - 2400 arasında has-
taneye başvurmaktadırlar. Çocuk Acil poliklinikleri-
ne başvuran hastalar her zaman gerçek acil olgular 
değildir.

Ailelerin önemli bir kısmı ilk tedavisinin, normal 
çocuk polikliniği ve özel muayenehanelerde yapıla-
mayacağı düşüncesiyle veya hemen müdahale et-
tirebileceklerini düşünerek çocuklarını hastanelerin 
acil polikliniğine getirmektedirler

Sosyal güvencenin olmaması, sıra beklememe, 
ulaşım, ebeveynlerin çalışma saatleri gibi çeşitli sos-
yal ve ekonomik sebepler çocuk acillere başvuruda 
etkilidirler. Çocuk acil’e başvuran hastaların genellik-
le %10 kadarı gerçek acil vakalar olurken kalan has-
talar aslında çocuk polikliniklerine başvurması gere-
ken hasta gruplarıdır.

Durumu ağır olan ya da potansiyel olarak duru-
mu ağır veya kritik olan, yüksek risk taşıyan çocukla-
rın erken belirlenip erken tedavi edilebilmeleri için 
acilde seçilip ayırt edilmeleri gereklidir. Çocuk has-
tanın acile ilk başvurusunda hastanın kritik bir dü-
zeyde olup olmadığını değerlendirmek için çocuk 
değerlendirme üçgeni geliştirilmiştir.1

Çocuk değerlendirme üçgenine göre hastanın 
gelişinde değerlendirilen görünüm, solunum ve 
dolaşım olmak üzere üç parametre vardır. Görünüm 
kolay hatırlanması adına “ÇABUK” kelimesinin baş 
harfleri şeklinde kısaltılmıştır. Çocuk hastalarda görü-
nüm en önemli parametrelerden birisidir. İnfantlarda 
anne ve kardeşleriyle olan iletişimi, gülümseme ve 
ses çıkarma gibi olumlu hareketler çocukta önemli 
bir patoloji olmadığını destekleyebilir ve bu para-
metreler görünümün çevreyle iletişim baş harfini 
oluşturmaktadır. Avutulabilirlik, çocuğun huzursuz-
luğu veya aşırı ağlaması anlamına gelir. İnvajinasyon 
veya idrar yolu enfeksiyonu gibi bazı ciddi hastalık-
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Başak Nur AKYILDIZ 2

PEDIATRIDE ŞOKA YAKLAŞIM

GİRİŞ

Şok, dokuların gereksinimi olan oksijen ve besin me-
tabolitlerinin karşılanamaması durumudur.

Kompanze ve dekompanze şok olmak üzere 
fizyolojik olarak iki kısma ayrılmaktadır. Kompanse 
şokta taşikardi, soğuk ekstremiteler, uzamış kapiller 
dolum zamanı, santral nabızlarla karşılaştırıldığın-
da zayıf periferik nabızlar görülebilir. Dekompanse 
şokta ise hipotansiyon bu bulgulara eklenmektedir. 
Çocuklarda normal kalp hızı değerleri Tablo 1’de 
verilmiştir.2

Tablo 1. Yaşlara göre nabız referans değerleri2

Yaş Uyanıkken Ortalama Uykudayken

Yenidoğan 
- 3 ay

85-205 140 80-160

3 ay-2 yaş 100-190 130 75-160

2 yaş -10 
yaş

60-140 80 60-90

> 10 yaş 60-100 75 50-90

Çocuklarda normal kan basıncı değerleri Tablo 
2'de verilmiştir.2

Tablo 2. Çocuklarda sistolik kan basıncı sınır değerleri2

Yaş grubu Sistolik basınç

Yenidoğan dönemi için (0-28 gün) 60 mmHg altı

0-1 yaş 70 mmHg altı

1-10 yaş 70+(2xyaş) altı

10 yaş üzeri 90 mmHg altı

Nabızların değerlendirilmesi, nabız palpasyonu, 
normal atım hacmi ve nabız basıncı ile ilişkilidir. Ka-
piller dolum zamanı deri perfüzyonunun azalması 
şokun erken bulgusudur. Tırnak yatağına veya yeni 
doğanlarda ayak tabanına basınca, 3 saniyeden kısa 
sürede pembeleşmesi gerekir. 3 saniyenin üzerinde-
ki kapiller dolum zamanı şokun bulgusudur, ancak 
ateş ve soğuk ortamda da uzayabilir.

Beyin perfüzyonunun azalması, iskeminin süresi 
ve şiddetine göre değişir. Daha kötü perfüzyon bo-
zukluğu bilinç düzeyinde daha fazla bozukluk yapar. 
Çocuklarda nörolojik durumu değerlendirmek için 
AVPU skoru kullanılır. AVPU açılım olarak uyanıklık, 
sese yanıt verme, ağrılı uyarana yanıt ve yanıtsızlık 
şeklinde değerlendirilir.

İdrar çıkışı şoklu hastalarda çok önemli bir para-
metredir ve GFR ve renal kan akımı ile orantılıdır. Nor-
mal çocuklarda 1-2 cc/kg/saat şeklinde idrar çıkımı 
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Dopamin, dobutamin, epinefrin, fenilefrin, norepi-
nefrin vazoaktif inotropik ilaçlardandır. Yara ömürleri 
kısa olduğu için devamlı infüzyonla verilmelidir. Al-
kali pH’de inaktif olurlar, sodyum bikarbonat ile bir-
likte verilmemelidir. Sempatomimetik etki ile koro-
nel arter, mezenter ve renal kan akımını stimüle olur. 
Vazodilatörler ise ventriküler art yükü azaltmak için 
kullanılan, çocukluk çağında en sık kullanılan milri-
non ve nitrogliserindir.

Diğer tedavi seçenekler arasında vazopresin, ste-
roid tedavisi, gerekli ise eğer renal replasman tedavi-
si ve ECMO, intraaortik balon pompası ve sol ventü-
külü asiste eden cihazlar kullanılabilmektedir.2,3
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63 ÇOCUKLARDA ZEHIRLENMELER VE ÖNLENMESI
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Başak Nur AKYILDIZ 2

GİRİŞ

Zehirlenmeler bildirimi zorunlu hastalıklar listesin-
de yer almaktadır. Zehirlenme olguları çocuklarda 
motorlu araç kazası, yüksekten düşmeler ve yanık 
vakalarından sonra en sık görülen kazalardan biridir. 
Vakaların çoğu 5 yaşın altındaki çocuklardan oluş-
maktadır. Bu olguların yaklaşık %5’i kaybedilmekte-
dir. Ev içi zehirli maddeye maruziyet ebeveyn tarafın-
dan da yanlışlıkla yapılabilmektedir. Özkıyım amaçlı 
zehirlenmeler, yapılan bir çalışmada %6,7 civarında 
bulunmuş ve bu olguların çoğunluğunun da kız cin-
siyette olduğu bulunmuştur.

Ülkemizde yapılan bir çalışmada zehirlenmelerin 
tüm olgular içerisinde düşük bir orana sahip olmakla 
birlikte hastaların %54.7’sinin erkek olduğu saptan-
mıştır. Ülkemizde yapılan bir çalışmada Çocuk Acil 
servisine kabul edilen 492 zehirlenme olgusu değer-
lendirildiğinde tüm acil başvurularına oranı %6.2’sini 
oluşturduğu bulunmuştur.

Etyolojik açından değerlendirildiğinde zehirlen-
me olgularının %66.9’unu farmakolojik olmayan 
ajanlar oluşturmaktadır. Zehirlenmelerin %88.6’sı ev 
içi ortamda gerçekleşmektedir.

Sağlık Bakanlığı 2000-2004 yılları arasındaki veri-
lerine göre 5 yıllık süre içerisinde 78679 başvurunun 
% 56’sının çocuk hasta olduğu bildirilmiştir.

ÇOCUKLARDA ZEHİRLENME 
NEDENLERİ

Tüm zehirlenme olgularının %71.5’ini ilaçlar oluştur-
maktadır. Bunun dışında evde bulunan kimyasallar 
ve tarım ilaçları da diğer zehirlenmeye neden olan 
ajanlardır.

İLAÇLAR

İlaçlardan en sık kulllanılan; Trisiklik antidepresanlar, 
antienflamatuarlar ve antihistaminikler en sık zehir-
lenmeye neden olmaktadır.

Zehirin vücuda alınış yolu ise;

 » %98 ağız yoluyla
 » %72 kaza sonucu
 » %23 intihar amaçlı zehirlenme şeklinde olmakta-

dır.

Amerikan Zehir Merkezinin (American Associati-
on of Poison Control Centers (NPDS)) verilerine göre 
4280391 zehirlenme vakasının 1613272’si çocuk 
vaka (%37.6) olarak bulunmuş ve bu olguların en 
fazla 6-12 yaş grubu ve 13-19 yaş grubunda olduğu 
bildirilmiştir.1

Yaş gruplarına göre bakıldığında ise ölümle so-
nuçlanan zehirlenmeler 13-19 yaş grubunda sık bu-

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Acil BD., dryilmazsecilmis@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0002-2195-3551

2 Prof. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., basaknurbesra@gmail.com, ORCID iD: 0000-0001-8540-0625
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ambalajların itilmesi ya da yırtılması gerektiğinden 
çocuk vazgeçebilir. Ambalajın üzerinde ya da pros-
pektüste zehirleme potansiyeli hakkında uyarı 
olmalıdır.

Zehir Bilgi ve Danışma Merkezi

Zehirlenmeler konusunda bilgi toplar, değerlendirir 
ve kamuoyuna sunarlar. Toplumda risk taşıyan zehir-
lenme etkenleri ve yaş gruplarını belirlerler. Sağlık 
personelini zehirlenme konusunda eğitirler. Zehirli 
madde üreten sektörleri uyarabilirler. Zehirli madde-
lere ilişkin yasal düzenlemeler konusunda yol gös-
terici olurlar. Zehirlenme konusunda danışmanlık 
verirler.

Zehirlenme hastalarında solunum sıkıntısı, acil 
entübasyon, konvülziyon, disritmiler, GKS<12, acil 
diyaliz ihtiyacı, hemoperfüzyon, hayvan ısırık sok-
malarında antivenom tedavisi ve organofosfat zehir-
lenmelerinde PAM verilmesi amacıyla yoğun bakıma 
yatış yapılmalıdır.3
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64 ÇOCUK YOĞUN BAKIMDA KULLANILAN ILAÇLAR

EPİNEFRİN

Endojen bir katekolamindir. Alfa adrenerjik etki ile 
vazokonstrüksiyon, beta adrenerjik etki ile kardiyak 
kontraktiliteyi ve kalp tepe atımı artırmaktadır. Epi-
nefrin (IV bolus) kullanım endikasyonları

 » Kardiyopulmoner arrest durumlarında
 » Nabızsız elektriksel aktivite
 » Ventriküler Fibrilasyon
 » Nabızsız Ventriküler Taşikardi
 » Semptomatik bradikardi (Yeterli O2 ve ventilas-

yona yanıt vermeyen)

EPİNEFRİN DİĞER KULLANIM 
ALANLARI

Anaflaksi

1/1000’lik dilüsyonda IM yolla 0,01 mg/kg olarak uy-
gulanır. Vastus lateralis adelesi tercih edilir.

Maksimum tek doz 0,3 ml (erişkinde 0.5 ml) ve 15 
dk’da bir tekrarlanabilir.

Astım

1/1000’lik dilüsyonda IM yolla 0,01 mg/kg olarak uy-
gulanır. Maksimum tek doz 0,3 ml (erişkinde 0.5 ml) 
ve 15 dk’da bir tekrarlanabilir.

Krup / Bronşiyolit

1/1000’lik dilüsyonda nebül yoluyla 0,5 ml/kg do-
zunda maksimum 5 ml olacak şekilde uygulanır.

Şok

0,05 - 1 mcg/kg/dk dozunda ve infüzyon şeklinde IV 
veya IO yolla uygulanmaktadır.

Epinefrin Kullanıma Hazırlama

Epinefrin IV olarak kullanıldığında 1/10.000’lik dilüs-
yon şeklinde uygulanmalıdır.

 » 1/1’lik (1mg/1mL) epinefrin: 1 mL ilaç ve 9 mL se-
rum fizyolojik olacak şekilde sulandırılır.

 » 1/2’lik (0,5mg/1mL) epinefrin: 1 mL ilaç ve 4 mL 
serum fizyolojik olacak şekilde sulandırılır.

 » 1/4’lük (0,25mg/1mL) epinefrin: 1 mL ilaç ve 1,5 
mL serum fizyolojik olacak şekilde sulandırılır.

Yılmaz SEÇİLMİŞ 1 

Başak Nur AKYILDIZ 2

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Acil BD., dryilmazsecilmis@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0002-2195-3551

2 Prof. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., basaknurbesra@gmail.com, ORCIDiD: 0000-0001-8540-0625



PEDİATRİDE TEMEL BİLGİLER 

516

tatör etkisi dobutamine göre daha fazladır ve doku 
perfüzyonunu düzeltir

Yarı ömrü diğer inotroplardan uzundur. 50 mcg/
kg yükleme ve sonra 0.35-0.75 mcg/kg/dk dozunda 
kullanılmaktadır.
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KALITSAL METABOLIK HASTALIKLAR

GİRİŞ

Günlük diyetle alınan karbonhidrat, protein, yağlar 
gibi temel besin ögeleri birçok parçalayıcı enzimin 
rol oynadığı bir dizi karmaşık reaksiyonlar neticesin-
de organizmanın kullanıma sunulmaktadır. Bu yolak-
lar neticesinde meydana gelen bazı zararlı metabo-
litler de vücuttan uzaklaştırılmaktadır. Metabolizma, 
vücut dokularında yıkım ve yapımla ilgili bu kimyasal 
reaksiyonların tümüne verilen isimdir. Kalıtsal meta-
bolik hastalıklar toksik metabolitlerin birikmesine ve/
veya temel moleküllerin sentezlenmesinin başarısız-
lığına yol açan normal metabolik yollarda bozukluk-
lara neden olan genetik bozukluklar için kullanılan 
genel bir terimdir.1,2 Metabolik hastalıklarda prote-
in, yağ ve karbonhidratların sentetik veya katabolik 
yolunda bir enzim veya taşıyıcı proteinin eksikliği 
söz konusudur.3 Sir Archibald Garrod bu kavramı ilk 
olarak 20. yüzyılın başlarında, bu hastalıkların meta-
bolizmanın belirli spesifik yollarında meydana gelen 
“doğuştan gelen hatalardan” kaynaklandığını ileri sü-
rerek ortaya attı.1 Patofizyolojik bir bakış açısıyla, me-
tabolik bozukluklar tanısal olarak 3 gruba ayrılabilir:

İNTOKSİKASYON TİPİ 
BOZUKLUKLAR

Bu grup, metabolik bloğun proksimalinde küçük 
moleküllerin birikmesinden kaynaklanan akut veya 
ilerleyici zehirlenmeye yol açan kalıtsal metabo-
lik hastalıkları içermektedir. Sonuç olarak bu toksik 
maddeler nedeniyle beyin, karaciğer, böbrekler 
veya kaslar gibi çeşitli organlar ve sistemler üzerin-
de etkiler oluşur. Metabolik kusurun türü ve şiddeti 
bu bozuklukların semptomlarını belirler ve bunlar 
genellikle mide bulantısı, kusma, uyuşukluk, nö-
betler, koma, gelişimsel gecikme veya zihinsel en-
gellilik içerir.5 Bu grupta aminoasit metabolizması 
bozuklukları (fenilketonüri, akçaağaç şurubu idrar 
hastalığı, homosistinüri,tirozinemi vb.), çoğu orga-
nik asidüri (OA) (metilmalonik, propiyonik, izovalerik 
vb.), konjenital üre döngüsü defektleri (UCD), şeker 
intoleransları (galaktozemi, kalıtsal fruktoz intoleran-
sı), metal intoksikasyonu (Wilson, Menkes, hemokro-
matoz…) ve porfiriler yer almaktadır.

Bu gruptaki hastalıklar benzer klinik durumlara 
sahiptir; çoğunda doğumdan sonra semptomsuz 
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verilmesi), substrat azaltıcı tedaviler (biriken mad-
delerin üretimini azaltan ilaçlar kullanılması),şape-
ron tedavileri, kemik iliği nakli, gen tedavileri (hatalı 
genin düzeltilmesi veya sağlıklı genin eklenmesi) 
uygulanmaktadır.34,35

Lizozomal depo hastalıkları, erken tanı ve uygun 
tedavi ile yönetilebilir. Ancak, bu hastalıkların gene-
tik doğası nedeniyle aile taramaları ve genetik danış-
manlık da önemlidir. Bu bilgiler ışığında, lizozomal 
depo hastalıklarının tanı ve tedavisinde multidisip-
liner bir yaklaşım gereklidir.
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65-B DEPO HASTALIKLARI

GLİKOJEN DEPO HASTALIKLARI

Glikojen depo hastalıkları (GDH), glikojenin sentezi 
ve parçalanması ile alakalı enzimler ve transporterlar 
ile bozukluklar sonucu gelişmektedir. Vücudumuz 
tarafından glikojen özellikle karaciğer, kas ve böb-
reklerde sentez edilerek ihtiyaç halinde kullanılmak 
üzere depolanmaktadır. Karaciğer glikojen depoları 
kan dolaşımına glikoz sağlar. Kas glikojeni ise egzer-
siz esnasında kullanılmaktadır.1 Glikojen (glikozun 
depo formu) her 8-10 rezidüde α-1,6 dallanmalar ile 
α-1,4 bağlarıyla birleşen glikozil birimlerin zincirle-
rinden oluşan dallanmış bir glikoz polisakkarittir. Gli-
kojen sentezi enerji gerektirmektedir. Glikojen sen-
taz ve dallandırıcı enzim (α-1,6 bağlantılar oluşturur) 
görev alır. Glikojenoliz ise glikojenin yıkılmasıdır. Gli-
kojen fosforilaz ve dal kırıcı (α-1,6 bağlantıları hidroli-
ze eder) enzim yıkımda görev almaktadır. Glukagon 
ve epinefrin salınışı karaciğerde glikojen sentaz (P 
takılması enzimi inaktive eder) ve glikojen fosforilaz 
(P takılması enzimi aktive eder) etkileyerek kan glu-
kozunun yükselmesini sağlar.1

Hipoglisemi GDH’dan esas olarak Tip 0, I, III, VI, IX 
ve XI’in ana özelliğidir (Tablo 1). Buna karşılık güçsüz-
lük ve/veya adale krampları, egzersiz intoleransı ise 
kas GDH’ının Tip II, V, VII’in esas bulgusudur. GDH tip 
IV (brancher enzim eksikliği) klasik formu karaciğer-

de skar ve siroz oluşumu ile sonuçlanır. Son zaman-
larda genetik tanı imkanlarının artmasıyla bu grup 
hastalıkların sayısı 15’i bulmuştur.2,3,4

GDH tip I (Von Gierke Hastalığı)

Azalmış glukoz-6-fasfataz aktivitesine bağlı geliş-
mektedir. İki formu vardır; tip Ia, G6PC gen defektine, 
tip Ib ise glukoz 6 fosfatın (G6P) transporterını 
kodlayan SLC37A4 gen mutasyonuna bağlı ortaya 
çıkar. Tip Ia tüm vakaların yaklaşık %80’ini oluşturur. 
G6P’ın glikoza dönüşümü, tüm endojen prekürsör-
lerden glikoz yapımı için son basaaktır, bu yüzden 
kısa açlık hipoglisemisi en belirgin olan tiptir. 

GDH Tip I hastalarında bulgular yenidoğan dö-
neminde başlar fakat sıklıkla beslenmeler arasındaki 
sürelerin uzadığı 3-6 aylara kadar subkliniktir. Genel-
likle letarji, nöbet, hepatomegali, solunum sıkıntısı, 
gelişme geriliği bulgularıyla başvurmaktadırlar.  La-
boratuvarda ise hipoglisemi, hiperlaktatemi, hipe-
rürisemi ve hipertrigliseridemi saptanır. G-6-P’az 
enzim kompleksi karaciğer, böbrek ve incebağır-
saklarda bulunmaktadır. Dolayısıyla bu organlarda 
glikojenin birikimi hepatomegali ve nefromegaliye 
yol açar. Hayatın erken döneminde, GDH Ib’ li hasta-
lar klinik olarak tip Ia’ya benzer. Yaş ilerledikçe, çoğu 
hastada nötropeni, nötrofil disfonksiyonu ve iltihabi 
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için oldukça spesifiktir. Bazen de NPC erişkin dö-
nemde psikoz, demans ve hareket bozuklukları ile 
presente olabilmektedir. 

Hastalığın tanısında klinik (jelastik katapleksi, 
yukarı bakış kısıtlılığı, HSM) bulgularla şüphelenildi-
ğinde kemik iliği incelemesinde köpük hücrelerinin 
görülmesi tanıyı destekler. Plazma oksi-sterollerinde 
ve LysoGB-509 düzeyinde artış gözlenir. Fibroblast 
kültüründe Filipin boyası pozitifliği saptanır. Kesin 
tanı ise NPC1 ve NPC2 gen mutasyonlarının göste-
rilmesiyle olmaktadır. Hastalığın tedavisinde mul-
tidisipliner bakım önemlidir. Nörolojik bulguların 
erken aşamasında substrat azaltma tedavisi (Mig-
lustat) başlanabilir. Miglustat tedavisinin geç tanı 
alan olgularda progresyonu yavaşlatabileceği gös-
terilmiştir. Farmakolojik şaperon araştırmaları devam 
etmektedir.4,7,8,10 

Fabry Hastalığı

Sıklıkla erişkin dönemde karşımıza çıkan ve en sık 
görülen lizozomal depo hastalıklarındandır. X’e bağ-
lı kalıtılmaktadır. Fakat X inaktivasyonu nedeniyle 
kızlarda da görülmektedir. Lizozomal alfa-galakto-
zidaz enzim eksikliği sonucu ortaya çıkmaktadır. 
Çocukluk çağında görülen bulgular terleyememe, 
egzersiz intoleransıdır. Sık görülen diğer bulgular 
sol ventrikül hipertrofisi, anjiokeratom, kornea 
vertisillata ve ekstremitelerde ağrılı krizlerdir. Yaş 
ilerledikçe böbrek yetmezliği, işitme kaybı, inme 
atakları, hemiparezi görülebilmektedir.12,13

Hastalığın tanısı erkek hastalarda alfa-galaktozi-
daz enzim aktivitesinin düşüklüğü, kız çocuklarında 
ise patojenik GLA gen mutasyonunun gösterilme-
siyle konulmaktadır. Kız hastalarda enzim aktivitesi 
normal saptanmaktadır. Ayrıca fabry hastalığı için 
spesifik olan lyso-gb3 artmıştır. Hastalığın tedavi-
sinde 2 haftada bir uygulanan enzim replasman 
tedavisi (agalsidaz beta, agalsidaz alfa) oldukça et-

kilidir. Bazı olgularda migalastat farmokolojik şape-
ron tedaviside verilebilmektedir. Son dönem başvu-
ran hastalarda böbrek transplantasyonu yapılması 
gerekebilmektedir.12,13
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66 PROTEIN ENERJI MALNÜTRISYONU

GİRİŞ

Besin alımında eksiklikler veya fazlalıklar, temel be-
sinlerin dengesizliği veya besin kullanımında bozul-
malar malnütrisyon olarak tanımlanır. Malnütrisyon 
hem yetersiz beslenme hem de aşırı kilo ve obezi-
tenin yanı sıra diyete bağlı bulaşıcı olmayan hasta-
lıklara neden olmaktadır. Yetersiz beslenme ise dört 
geniş biçimde kendini gösterir: zayıflık ya da düşük 
kiloluluk (underweight-yaşa göre zayıflık), bodurluk 
(stunting-yaşa göre kısalık), kavrukluk (wasting-boya 
göre zayıflık) ve mikro besin eksiklikleri.1 Yetersiz bes-
lenmenin en büyük riski, gebe kalmadan 24 aya ka-
dar olan ilk 1000 günde meydana gelir. Büyüme ve 
gelişmedeki bu erken hasar, yaşamın ileriki dönem-
lerinde sağlık, entelektüel yetenek, okul başarısı, iş 
verimliliği ve kazançlar üzerinde olumsuz sonuçlar 
doğurabilir.2

2020'de küresel olarak, 5 yaşın altındaki 149 
milyon çocuğun bodur (yaşına göre çok kısa), 45 
milyonunun zayıf (boyuna göre çok zayıf ) ve 38,9 
milyonunun aşırı kilolu veya obez olduğu tahmin 
ediliyor. 5 yaşın altındaki çocuklar arasındaki ölüm-
lerin yaklaşık %45'i yetersiz beslenme ile bağlantılı-
dır. Bunlar çoğunlukla düşük ve orta gelirli ülkelerde 
görülmektedir.1

SINIFLAMA

Gomez Sınıflandırması

Çocuğun yaşına göre vücut ağırlığının aynı yaştaki 
sağlıklı çocuğun 50 persentildeki ağırlığına göre kı-
yaslanmasına göre yapılır. (Zayıflık-düşük kilolu)

(Hastanın ağırlığı / aynı yaştaki sağlıklı bir çocu-
ğun ağırlığı*) x 100

(*50. persentildeki değeri)

Formül ile bulunan değer; 90’ dan fazla normal
75-89 arası hafif (1.derece)
60-74 arası orta (2.derece)
60’ dan az ağır (3.derece)

Bu sınıflandırmada boydan bağımsız bir değer-
lendirme yapıldığından dolayı bodurluk ya da kav-
rukluk gibi kavramları ayırt edemez.

Waterlow Sınıflandırması

Çocuğun boyunun aynı yaştaki sağlıklı çocuğun 
50 persentildeki boyuna göre kıyaslanması ile ya-
pılır (Bodurluk-stunting). Kronik malnütrisyonun 
göstergesidir.
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67 SÜT ÇOCUĞUNDA TAMAMLAYICI BESLENME

GİRİŞ

Tamamlayıcı beslenme, Dünya Sağlık Örgütü (WHO) 
tarafından “sadece anne sütü veya sadece bebek 
maması artık bebeklerin beslenme gereksinimlerini 
karşılamaya yeterli olmadığında ve bu nedenle anne 
sütü veya anne sütü yerine geçen bir ürünle birlikte 
başka yiyecek ve sıvılara ihtiyaç duyulduğunda baş-
layan süreç” olarak tanımlanmaktadır.1-3 Ek gıdaların 
başlanmasından katı erişkin yiyeceklerine geçinceye 
kadar geçen süreye ‘sütten kesme (weaning) döne-
mi’ denir. Bebekler yaşamın ilk 6 ayı boyunca sadece 
anne sütü ile beslenmelidirler. Ancak 6. Aydan sonra 
anne sütü tek başına bebeğin enerji, protein, demir, 
çinko ve vitamin gereksinimini karşılayamaz.4 Bun-
dan ötürü hem bu ihtiyaçların giderilmesi hem de 
bebeğe ilerideki yaşamı için beslenme alışkanlıkla-
rının kazandırılması için tamamlayıcı beslenmeye 
geçiş çok önemlidir.5

BAŞLAMA ZAMANI

Yaşamın ilk 2 yılı aynı zamanda beyin gelişimi, dil ve 
görme ve işitme için duyusal yolların edinilmesi ve 
daha yüksek bilişsel işlevlerin geliştirilmesi için kri-
tik bir dönemdir. Bu dönemde,beynin büyüme hızı 
yaşam süresi boyunca en hızlı olanlardan biridir ve 

dolayısıyla belirli besinlere maruz kalmanın zaman-
laması, dozu ve süresi hem olumlu hem de olum-
suz etkilere yol açabilir. Bu nedenle, ilk yiyeceklerin 
tanıtılma zamanlaması ve kalitesi sadece çocukla-
rın beslenmesini değil, aynı zamanda gelişimini de 
etkiler.6-10

Bu konu hakkında 4. veya 6. Ayda başlanılması 
hususunda farklı görüşler olmasına karşın Dünya 
Sağlık Örgütü 6. aydan sonra başlanılmasını öner-
mektedir.2 Ancak her zaman yaşa göre değil bebe-
ğin nöromotor olgunluk derecesine göre de karar 
verilmelidir. Bebeğin başını tutuyor olması ve oturu-
yor olması çok önemlidir. Bebekler ilk 4 aylık dönem-
de genellikle ağzına aldıkları gıdaları dilleriyle ittikleri 
için erken dönemde tamamlayıcı besleme yapıla-
maz. Bebeklerin ısırma, çiğneme ve gıdaları ağzının 
içinde çevirme becerisi kazanmaları gereklidir.11

“Bebek liderliğinde sütten kesme” yakın zamanda 
tamamlayıcı beslenmeyi başlatmanın bir yöntemi 
olarak önerildi: bebeklere ellerine alıp kendi ağızla-
rına götürebilecekleri uygun büyüklükte yiyecekler 
sunulur. Bunun özerkliği teşvik edeceği umulmakta-
dır.12 Ancak bu yöntemin de bir takım sorunları ola-
bilir, tamamlayıcı beslenmeye geçişte gecikme veya 
bebeğin bir takım gıdaları aspire etme riski sözkonu-
sudur. Bundan dolayı tamamlayıcı beslenmeye yarı 
katı gıdalarla başlanması önerilir.

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakütesi, Çocuk Beslenme ve Metabolizma BD., ORCID iD: 0000-0002-6940-0964
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Besin Hazırlamada Dikkat Edilmesi 
Gerekenler

Besinlerin güvenli bir şekilde hijyen şartlarına uyu-
larak hazırlanması ve sonrasında da saklanması çok 
önemlidir. Yiyecekler en az 70˚C de pişirilmeli, müm-
künse aynı öğünde tüketilmesi gerekir. Eğer sakla-
nacak ise 10C de saklanılmalı ve tekrar ısıtılacaksa da 
yine 70 ˚C de ısıtılması gerekmektedir.

Mümkünse biberon kullanılmaması fincan ya da 
bardak ile verilmesi önerilir.

BESİNLERİN 
ZENGİNLEŞTİRİLMESİ VE ÖRNEK 
BESİNLER

Tamamlayıcı besinlere püre ile başlarken zenginleş-
tirmek için içine pirinç, irmik, bulgur ya da patates 
eklenebilir. Sonra mercimek, nohut, bezelye, kuru 
fasulye eklenebilir. Hazırlanan çorba ve püreler et, 
tavuk ve balık ile de zenginleştirilebilir. Zeytinyağı ve 
tereyağı da besinlerin enerji içeriklerini artırır. Fazla 
yağ doygunluk hissi vereceğinden eklenirken dik-
katli olunmalıdır.

0-6 ay: Sadece anne sütü

6. ay: Anne sütü + Devam maması,

Yoğurt,
Meyve suyu,
Sebze suyu,
Sulu çorba

7. ay: Anne sütü + Devam mamaları, Bitkisel yağlar,

Yumurta sarısı, Et (tavuk, 
balık),

Pirinç unu, sütlü 
mama, 

Bisküvi,

Meyve suyu, Pekmez,
Yoğurt, Sebze çorbası 

veya püresi,

8.ay: Anne sütü+ Devam mamaları,

İyi ezilmiş ev yemek-
leri (kıymalı, sebzeli),
Tam yumurta, pastö-
rize peynir,
Tahıllar, kuru baklagil 
ezmeleri,
Pekmez,
Süt veya yoğurt

9-12. ay: Anne 
sütü+

Aile sofrasına oturtulup kendi dene-
yimlerine göre seçim,

Ev yemekleri, dolmalar, kıymalı sebze 
yemekleri, tarhana, mercimek, unlu 
ve yoğurtlu çorbalar, makarna, pilav
500 ml süt veya yoğurt,
Pastörize peynir,
Yumurta,
Tavuk, balık ve dana etleri,
Taze meyve suyu veya taze meyveler

Tablo 1. Bebeklerde aylara göre günlük alınması 
gereken enerji ve protein miktarları

Yaş Enerji (kcal/kg) Protein (gr/kg)

<3 ay 120 (95-145) 2,5

3-5 ay 115 (95—145) 1,8

6-8 ay 110 (80-135) 1,6

9-11 ay 105 (80-135) 1,5

12-36 ay 100 (900-1800) 1,3-1,2
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68 VITAMINLER

GİRİŞ

Vitaminler çeşitli biyokimyasal işlevler için ufak miktar-
larda diyet ile alınmaları gereken ve invivo üretilemeyen 
besin maddeleridir. İlk keşfedilen vitaminler olan vi-
tamin A ve B’nin sırası ile yağda ve suda çözündük-
leri görüldü. Daha fazla sayıda vitamin keşfedildikçe 
bunlarında yağ veya suda çözündükleri gösterilerek 
sınıflandırılmalarında baz olarak ele alındı (Tablo 1).1 
Vitaminler organik moleküllerdir. Bunun anlamı kar-
bon atomu içeriyor olmaları nedeniyle inorganik olan 
minerallerden farklıdırlar. Vücudumuzun düzenleyici 

molekülleridir. Enerji kaynağı ya da yapı maddesi de-
ğildirler. Günlük alınması gereken miktarları miligram 
veya mikrogram düzeyinde ifade edilmektedir.1,2

Diyette vitaminlerin yokluğu veya nispeten ye-
tersiz oluşları karakteristik yetmezlik durumları ve 
hastalıklara yol açar. Yanlış beslenme sonucunda 
vitamin eksiklikleri çoğul yetmezlik şeklinde karşımı-
za çıkmaktadır (Tablo 2). Ancak spesifik vitamin yet-
mezliğine özgü beriberi (tiamin eksikliği), pellegra 
(niasin eksikliği) ve skorbüt (vitamin C eksikliği) gibi 
klinik tablolarda tanımlanmıştır.1

Tablo1. Vitaminlerin sınıflandırılması 3

SUDA ÇÖZÜNEN  VİTAMİNLER YAĞDA ÇÖZÜNEN VİTAMİNLER

Tiamin (B1)
Riboflavin (B2)

Niasin (B3)
Piridoksin (B6)
Folik asit (B9)
Vitamin B12

Askorbik asit (C)

Vitamin A
Vitamin D
Vitamin E
Vitamin K
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yağ asitlerinin okside olmasını engeller. Ayrıca LDL 
oksidasyonuda azaltıp ve endotel fonksiyonlarını 
düzelterek kardiyovasküler hastalık riskini azaltır. Yara 
iyileşmesini hızlandırır, güneşin cilt üzerine hasarına 
karşı koruyucudur.  

Vitamin E eksikliğinde pretermlerde hemolitik 
anemi görülebilir. Daha büyük çocuklarda distal kas 
gücünde zayıflama, derin duyuda kayıp, ataksi, oftal-
moplejide görülebilir. Bitkisel yağlar, kabuklu yemiş-
ler (badem), esmer tahıllar E vitamininden zengindir. 
Glukoz 6-fosfat dehidrojenaz eksikliği olan hastalar 
vitamin E desteğinden fayda görebilirler. Yağda 
çözünen vitaminler içinde en az toksisite özelliği 
gösteren tokoferoldür. Fazla alındığında kanama, 
grip benzeri semptomlar görülebilir.2,3,6,8,10

Vitamin K

Vitamin K vücudumuzda özellikle kanın pıhtılaşma 
sürecinde ve kemik matrix proteinlerinin (osteo-
kalsin) yapımında görevlidir. Yeşil lifli sebzeler, ka-
raciğer, bitkisel yağlar ve tahıllar bu vitaminden 
zengindir. Günlük ihtiyacın ¼’ünün bağırsak bak-
terileri tarafından üretilmesi nedeniyle uzun süre 
antibiyotik kullanan kişilerde eksiklik görülebilmek-
tedir. Malabsorbsiyon, kolestazda vitamin K eksikliği 
gözlenebilmektedir. 

Ayrıca yeni doğan çocukların bağırsaklarında 
mikrobiyel sentezden sorumlu bakteriler olmadığı 
için K vitamini sentezlenemez. Bu nedenle yeni do-
ğanlara 0.5-1 mg i.m K vitamini takviyesi yapılarak 
kanama riski düşürülür. Vitamin K eksikliğine bağlı 
kanamalar umblikal kord kanaması, gastrointestinal 
sistem ve sünnet derisi kanamalarından intrakranial 
kanamalara kadar değişen spektrumlarda ortaya çı-
kabilmektedir. Diğer eksiklik bulguları ise osteopeni, 
kas güçsüzlüğü, fraktürdür.2,3,6,9,10 
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IMMÜN YETMEZLIKLER

GİRİŞ

Primer immün yetmezlikler (PİY); sık enfeksiyon ge-
çirme, alerjiler, otoimmün, otoinflamatuar hastalıklar 
ve/veya maligniteye yatkınlık durumları ile ortaya 
çıkabilir. Birlikte karmaşık tabloya neden olan ve 
beklenenden erken yaşta ortaya çıkan bu tür klinik 
durumlarda immün yetmezlik açısından farkındalık 
artırılmalıdır. Bu hastalıklar çoğunlukla monogeniktir 
ve her geçen gün yeni bir genetik defekt tanımlan-
dığından sayıları hızla artmaktadır. Klasik sınıflandır-
ma 2019 yılında güncellenmiştir: 430 farklı genetik 
defekt ile 416 farklı PİY tablosu bildirilmiştir.

Güncel sınıflandırmaya göre PİY’ler:

1. Hücresel ve humoral immün yetmezlikler
2. Sendromik kombine immün yetmezlikler
3. Antikor eksiklikleri
4. İmmün disregülasyon hastalıkları
5. Fagositer sistem hastalıkları
6. Doğal immün sistem eksiklikleri,
7. Otoinflamatuar hastalıklar
8. Kompleman eksiklikleri
9. Kemik iliği yetmezliği
10. PİY’lerin fenokopileri

Sekonder immün yetmezlikler, PİY’lerden daha 
sıktır. Protein kaybettiren enteropati, nefrotik send-
rom, HIV, Herpes virus gibi virüs enfeksiyonları, Len-

foma, Hodgkin’s hastalığı gibi maligniteler sekonder 
immün yetmezlik tablolarıdır’’1.

İnsan savunma sistemi; Anatomik ve fiziksel 
bariyerler, doğal (innate) immünite ve kazanılmış 
(adaptif ) immünite olmak üzere başlıca üç bölüm-
den oluşur (Şekil 1)2. Tekrarlayan, fırsatçı enfeksiyon 
durumlarında sistemin tamamında bir sorun olduğu 
düşünülmelidir.

PİY nadir görülen hastalıklar mıdır ? Toplumda 
görülen diğer sık bilinen hastalık insidansları ile kar-
şılştırıldığında PİY’ler beklenenden daha sık hasta-
lıklardır. Romatoid artrit 1/100-200, Çölyak hastalığı 
1/200-800, Tip 1 diyabet 1/600-800, Multiple skleroz 
1/800-1000 sıklıkta bildirilirken PİY insidansı 1/250-
500’dir. Ülkemizde yapılan bir çalışmada Selektif IgA 
eksikliği oranı 1/188 bulunmuş3, diğer bir çalışmada 
ise kayıtlı tüm vakalarda PİY prevalansı 30,5/100.000 
bildirilmiştir4.

PİY görülme yaşı: Vakaların %40’ı 0-1 yaş, %40’ı 
1-5 yaş, %15’i 5-15 yaş, %5’i erişkin yaş grubundadır. 
Bu nedenle vakaların erken tanı ve takibinde çocuk 
sağlığı ve hastalıkları uzmanlarının farkındalığının 
yüksek olması önemlidir.

Başlangıç yaşı: Humoral immün yetmezliklerde 
>6 ay, hücresel immün yetmezliklerde <6 ay, fagositer 
sistem bozuklukları infant ve çocuklarda, kompleman 
sistemi bozuklukları herhangi bir yaşta ortaya çıkabilir.
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mg/kg/haftada bir uygulanır, profilaktik antibiyo-
terapi başlanır. Kombine immün yetmezliklerde, T 
hücre bozukluğunda canlı aşı uygulanması kont-
rendikedir. Kan ürünü verilmesi gerekirse mutlaka 
ışınlanarak ve lökosit filtreli olarak uygulanmalıdır. 
Ağır kombine immün yetmezlik pediatrik acildir 
ve hızlıca kök hücre nakil açısından hazırlanmalıdır, 
nakil gerçekleşene kadar IVIG, antibiyotik, antiviral 
ve antifungal profilaksilere devam edilmelidir. X lin-
ked Hiper IgM sendromu, WAS, DOCK8 mutasyonu 
saptanan diğer ciddi immün yetmezlik tablolarında 
da kök hücre nakli kesin tedavidir. ADA (adenozin 
deaminaz) eksikliğine bağlı AKİY vakalarında donör 
bulunana kadar PEG ADA enzim replasmanı başla-
nır. Kronik Granülomatöz hastalık (KGH) vakalarına 
profilaktik trimetoprim-sulfametoksazol ve ıtrakona-
zol tedavileri, seçilmiş vakalara subkutan interferon 
gama tedavisi kullanılır11. X’e bağlı AKİY, ADA eksik-
liğine bağlı AKİY, WAS, KGH vakalarında gen tedavisi 
yapılabilir.23

YENİ DOĞAN TARAMA

Yenidoğan topuk kanından TREC (T hücresi resep-
törü eksizyon halkaları;T hücre olgunlaşmmasını 
gösterir) ile AKİY taraması, ülkemizde henüz yapıla-
mamaktadır. Bir çalışmada 2000 bebeğin kordon ka-
nından tam kan sayımı bakılarak, lenfosit sayısı 3000/
mm3’ ün altında olan 42 bebekten, bir ay sonra tam 
kan sayımı değerlendirmesi tekrarlanmıştır. Lenfo-
penisi devam ettiği görülen ve İleri tetkikleri yapılan 
2 bebekte AKİY saptanmış, erken dönemde hema-
topoetik kök hücre nakli yapılarak kür sağlanmıştır24. 
Tam kan sayımında, yeni doğan bebekler için 3000/
mm3’ün altında lenfopeni açısından dikkatli olun-
malıdır. Erken tanı açısından, hastanede doğan her 
bebeğin kordon kanından tam kan sayımı bakılması 
faydalı olabilir. Daha da önemlisi, immün yetmez-
lik açısından yenidoğan tarama programına baş-
lanması AKİY açısından mortaliteyi ve morbiditeyi 
azaltacaktır.
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SIK GÖRÜLEN KROMOZOMAL HASTALIKLAR

GİRİŞ

Hücre çekirdeği içinde bulunan genomik DNA’nın 
histon molekülleri ve nonhiston proteinlerle komp-
leks yapı oluşturarak paketlenmiş haline kromozom 
adı verilir. Kromozomlar olgun eritrositler dışında 
tüm hücrelerin nükleusunda bulunur ve hücre bö-
lünmesi sırasında mitozun metafaz ve prometafaz 
safhasında en kondanse haldedir. Bu dönemde özel 
boyalarla boyandıklarında ışık mikroskobu altında 
görünebilir hale gelir. G-bantlama sitogenetik analiz 
için en sık kullanılan tekniktir. Her bir kromozomun 
kendine özgü bantlanma kalıbı vardır. Kromozom 
analizi bu bantlanma kalıbının normal ile karşılaştı-
rılması esasına dayanır. 1

İnsan hücrelerinde; çekirdeksiz hücreler (eritrosit-
ler), hücre parçaları (trombositler) ve haploid germ 
hücreleri hariç 23 çift (toplam 46) kromozom bulu-
nur. İlk 22 çift kromozomlar otozomal kromozomlar 
olarak adlandırılır. Son 23. çift ise seks kromozomları 
olarak adlandırılır ve kadınlarda XX, erkeklerde XY’dir 
(Şekil 1).

Kromozomların sayısında ya da yapısında sap-
tanan değişiklikler kromozomal mutasyonlar olarak 
değerlendirilir. Mental retardasyon, multipl konjeni-
tal anomali, spontan düşüklerin etyolojisinde önem-
li yere sahip olan kromozomal anomaliler tek tek na-

dir hastalıklar grubunda yer almasına rağmen toplu 
olarak değerlendirildiğinde toplum sağlığı açısından 
önemli yere sahiptir.

Sayısal kromozomal anomaliler: İnsan hücre-
lerinde diploid (2n) sayıda yani 46 kromozom bulu-
nur. Gametlerde (ovum ve sperm) öploid (n) sayıda 
kromozom bulunur. Kromozom sayısında artma ya 
da azalma sayısal kromozomal anomali olarak de-
ğerlendirilir. Tüm kromozom setlerinin katları şek-
linde artış poliploidi olarak değerlendirilir. 2 Triploidi 
(3n=69), tetraploidi (4n=92) gibi. Anormal hücre bö-
lünmesi nedeniyle, mitoz sırasında veya daha yaygın 
olarak, kromozomların mayoz sırasında ayrılmaması 
veya bir yumurtanın birden fazla sperm tarafından 
döllenmesi nedeniyle ortaya çıkabilir. Poliploidi ya-
şamla bağdaşmaz, daha çok düşük materyallerinde 
ve malign hücrelerde saptanabilir.

Anöploidi, diploid sayıdaki kromozom sayısın-
dan bir yada daha fazla kromozomun eksik ya da 
fazla olmasıdır (2n+1, 2n-1 gibi). Anöploidiler polip-
loididen daha fazla oranda görülür. Hücre bölünme-
si sırasından kromozomal nondisjunction (kromozo-
mal ayrılamama) veya anafazda gecikme nedeniyle 
oluşabilir. Monozomi, bir kromozom çiftinin tek bir 
kopya olması durumudur. Otozomal kromozomların 
monozomisi yaşamla bağdaşmaz. Sex kromozom-
larından X kromozomunun monozomisi yaşamla 
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17p11.2 Duplikasyon Sendro-
mu (Potocki-Lupski Sendromu)

17p11.2
İnfantil hipotoni, kognitif bozukluk, otistik spektrum bo-
zukluğu, dismorfik yüz bulguları, büyüme geriliği, kardiyo-
vasküler anomaliler

Wolf-Hirschhorn Sendromu 4p16.3
Yüzde Yunan miğferi görünümü, yarık damak/dudak, kon-
jenital kalp hastalığı, gelişimsel gerilik

1p36 Delesyon Sendromu 1p36
Hipotoni, orta yüz hipoplazisi, brakisefali, geniş ön fonta-
nel, zihinsel yetersizlik, epilepsi

WAGR Sendromu 11p13
Wilms tümörü, aniridi, genitoüriner anomaliler, zihinsel 
yetersizlik

Beckwith Wiedemann Sendro-
munda 11p15 duplikasyonu

11p15
(Paternal duplikasyon)

Makrozomi, makroglossi, omfalosel, belirgin gözler, ear cre-
ase, büyük böbrekler, pankreas hiperplazisi, hemihipertrofi

Rubinstein Taybi Sendromu 16p13.3
Zihinsel yetersizlik, mikrosefali, geniş başparmak, dismorfik 
yüz bulguları

Sotos Sendromu 5q35
Serebral gigantizm olarak bilinir. Makrosefali, geniş ve 
büyük el ve ayaklar, frontal bossing, orta düzeyde zihinsel 
yetersizlik, konjenital kalp hastalığı

9p22 delesyon Sendromu 9p22
Zihinsel yetersizlik, trigonosefali, orta yüz hipoplazisi, yu-
karı eğik palpebral fissürler, basık burun kökü, uzun filtrum, 
mikrognati

Kleefstra Sendromu 9q34.3
Orta-ağır zihinsel yetersizlik, mikrosefali, hipertelorizm, 
sinofrizm, konjenital kalp hastalığı

Jacobsen Sendromu 11q24.1
Konjenital kalp hastalığı, tekrarlayan üst solunum yolu has-
talığı, kısa boy, IGF-1 eksikliği, hafif/orta zihinsel yetersizlik
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GENETIK HASTALIKLAR IÇIN KULLANILAN  
TANI TESTLERI

GİRİŞ

Genetik hastalıklar prenatal dönem, yenidoğan dö-
nemi, çocukluk dönemi, erişkin dönem, hatta son-
raki jenerasyonlara aktarım nedeni ile hayatımızın 
her döneminde görülebilir. Genetik hastalıklar, bir 
gendeki mutasyondan (monogenik), birden fazla 
gendeki mutasyonlardan (multigenik), gen mutas-
yonları ve çevresel faktörlerin birleşiminden veya 
kromozomların sayısında veya yapısındaki değişik-
liklerden kaynaklanabilir. Kalıtsal hastalığın tanısında 
kullanılan, DNA, RNA, kromozom ve metabolitleri 
inceleyen analizler genetik testler olarak tanımlan-
maktadır.1 Genetik testler;

 » Klinik tanı: Klinik genetik testler, semptomatik 
bireylerde bilinen ya da şüphe edilen hastalı-
ğın tanısını koymak ya da dışlamak için yapılan 
testler. Amaç tanı koymak, varsa tedavi seçeneği 
sunmak ve mümkünse korunma yöntemlerini 
içermektedir.

 » Prediktif tanı: Genetik bir bozukluk açısından risk 
altında olan asemptomatik bir aile üyesinin ge-
netik durumunu belirlemek için kullanılır.

 » Preimplantasyon tanı: Gebelik öncesinde invit-
ro fertilizasyonda elde edilen embriyolarda kro-
mozomal genetik anormallikleri ve/veya ailede 
bilinen genetik hastalık varsa tespit etmek için 
kullanılır.

 » Prenatal tanı için kullanılabilir.

En önemlisi hasta için en uygun genetik testin 
seçimidir. Amaç yüksek klinik duyarlılık, maksimum 
özgüllük ve minimum maliyettir.

Test öncesi ayrıntılı anamnez, tam bir fizik mu-
ayene, aile öyküsü, en az 3 kuşak aile ağacı çizimi, 
daha önce yapılmış olan testlerin değerlendirilmesi, 
klinik ön tanı gereklidir. Klinik ön tanıdan sonra hangi 
testin bu tanıyı koymak için en fazla yardımcı olaca-
ğına karar vermek gerekir. Aileye bu testin kapsamı 
konusunda bilgi ve danışma verilmelidir. Aile onamı 
alındıktan sonra teste geçilmelidir.

Genetik test mümkünse etkilenmiş aile bireyine 
yapılmalıdır. Test sonucuna göre hastalık ilişkili gene-
tik değişiklik saptanırsa kalıtım paternine göre ailede 
risk altındaki bireylere de test yapılmalı ve ailenin 
sonraki gebeliklerinde prenatal/preimplantasyon 
genetik tanı imkanları değerlendirilmelidir.

Genetik hastalıklar birçok farklı mekanizma ile 
oluşabilir. Bunlar arasında;

 » Kromozomal hastalıklar
 » Monogenik/multigenik hastalıklar
 » Multifaktöriyel hastalıklar
 » Mitokondrial hastalıklar
 » Somatik hücre genetik hastalıkları (kanserlerin 

gelişimde ve bazı hastalıkların etyolojisinde) sayı-
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Uzun Okuma Teknolojisi  
(Üçüncü Nesil Dizileme)

Daha uzun dizi okumaları üreten bir DNA dizileme 
yöntemidir.11 İkinci nesil dizilemede fragmente edil-
miş DNA parçaları amplifikasyon (polimeraz zincir 
reaksiyonu) işleminde geçirildikten sonra okumalar 
sağlandığı için amplifikasyon işlemine bağlı okuma 
hataları gözlenebilmekte ayrıca okuma uzunluğu 
sınırlı olduğu için genomda bulunan tekrar bölge-
lerinin okunmasında güçlüklere neden olmaktadır. 
Uzun okuma teknolojisi ile tekrar bölgelerinin oku-
nabilmesi, yapısal genetik varyantların saptanabil-
mesi ve epigenetik belirteçler açısından daha avan-
tajlı sonuçlar beklenmektedir.
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ÇOCUKLARDA GASTROÖZOFAGEAL REFLÜ 
HASTALIĞI72

TANIMLAMALAR VE 
EPİDEMİYOLOJİ

Gastroözofageal reflü hastalığının anlaşılması için 
öncelikle temel tanımlamalara değinmek gerekir. 
Gastroözofageal reflü mide içeriğinin özofagusa 
geçişi olarak tanımlanır. Regürgitasyon ise mide 
içeriğinin herhangi bir çaba harcanmadan ,öğürme 
olmadan orofarenkse kadar gelmesini ifade eder. 
Kusma durumunda ise reflü olan mide içeriğinin 
ağızdan atılması söz konusudur. Gastroözofageal 
reflü hastalığı geliştiğinde mide içeriğinin özofagus 
ve orofarenkse reflüsü halinde bir takım semptom 
ve komplikasyonlar gelişmektedir.1

Gastroözofageal reflü esasen sağlıklı infantlar-
da fonksiyonel veya fizyolojik bir durumdur. En sık 
rastlanılan zaman aralığı 1-4 ay olup ortalama 6-12 
ayda kendiliğinden düzelir. Regürgitasyon ise sağ-
lıklı infantların %40-65’inde görülebilir ve 1 yaşında 
bu oran %1’e geriler. Gastroözofageal reflü hastalığı 
1/300-1/1000 arasında görülmektedir. İnfantlarda 
kilo alımının iyi olmaması, özofajit bulguları, persis-
tan solunum yolu bulguları ve nörodavranış değişik-
likleri ile birlikte olabilen patolojik bir durumdur.

PATOFİZYOLOJİ

Antireflü mekanizmalar arasında his açısı , alt özo-
fageal sfinkterin uzunluğu ve sfinkterin yutma ha-
reketi ile koordineli olarak gevşemesi ,özofagusun 
diyafragma altı uzunluğu sayılabilir. Bunlardan en 
önemlisi alt özofageal sfinkterdir. Alt özofageal 
sfinkterin basıncı 5-20 mmHgdir. Sfinkterdeki geçici 
gevşemeler, mide içi basınçtan 4 mm Hg daha fazla 
olan basıncın azalmasına ve mide içeriğinin özofa-
gusa kaçışına yol açar. Hastalık gelişmesi açısından 
beslenme sıklığı alınan besinin miktar ve kompozis-
yonu , pozisyon ve aktivite etkili faktörlerdir. Özellikle 
sırtüstü olmak üzere yatar pozisyonda olmak reflü 
sıklığını artırır. Yüzüstü yatar pozisyonda reflü daha 
az gelişse de temizlenme süresi uzayacaktır.

Özofagusa geri kaçan mide içeriği aspire edile-
cek olursa lümende mekanik tıkanmaya yol açar. 
Lokal hava yolundan veya özofagustan gelişen af-
ferent uyarılar ile mukus sekresyonu artışı, ödem ve 
bronşial düz kas kontraksiyonu oluşabilir. Aspirasyon 
sonucunda inflamatuar mediatörlerin kimyasal ola-
rak uyarılması sonucunda hava yolu obstrüksiyonu 
gelişir.
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veya formülaya eklenen kıvam artırıcılar sayesinde 
regürgitasyon, kusma, huzursuzluk semptomlarının 
gerilemesi hedeflenir.

İnfantlarda sol yan pozisyonda veya başın yük-
sekte yatırılması reflüyü azaltır. Yüzüstü pozisyon 
infantlarda reflüyü azaltan pozisyonlardan biridir. 
Ancak ani bebek ölümü riski nedeniyle uyku halinde 
yüzüstü pozisyon tavsiye edilmemektedir.

Ağza acı su gelmesi, göğüste yanma veya ağrı 

semptomları varlığında ampirik olarak H
2 

reseptör 
blokörleri , proton pompa inhibitörleri 4-8 hafta 
süreyle kullanılabilir. Bu sürenin sonunda tedavi et-
kinliği değerlendirilir. Tedaviye tam uyuma rağmen 
yanıt alınamazsa etyolojiye yönelik olarak baryum-
lu grafiler, histolojik değerlendirme için endoskopi 
planlanır.

 » H
2
 reseptör blokörleri : Midede bulunan parietal 

hücrelerde H
2
 reseptörleri bloke ederek asit salı-

nımını baskılar. Uzun süreli kullanımda tolerans 
gelişir.

 » Proton pompa inhibitörleri : Parietal hücrelerden 
asit salınımında son basamağı bloke eder. Teda-
viye yanıt alınması halinde 12 hafta süreyle ilaç 
kullanılabilir. Şiddetli özofajit varlığında 3- 6 ay 
süreyle ilaç tedavisi verilmelidir. Hidrojen potas-
yum adenozin trifosfataz enzim aktivitesini bloke 
eder. Baş ağrısı, konstipasyon, diyare, bulantı, ka-
rın ağrısı yan etkileri ortaya çıkabilir. Uzun süreli 
kullanımda gastrin düzeyi artışı, enterokromaffin 
hücre hiperplazisi, atrofik gastrit gelişir.

 » Mukoza koruyucu maddeler (sukralfat, sodyum 
aljinat ) :göğüste yanma hissi olan hastalarda kısa 
süreli olarak semptomatik tedavide etkindir.

 » Prokinetik Ajanlar (sisaprid, metoklopramid, 
domperidon, betanekol) : Gastroözofageal reflü 
hastalığının tedavisinde prokinetik ajanlar yan 
etkileri ve düşük etkinlikleri nedeniyle önerilme-
mektedir. Mide boşalmasında gecikmesi olanlar 
gibi seçilmiş hastalarda kullanılmaktadır. 

 » Cerrahi (Nissen Fundoplikasyon): Asit supresyo-
nuna rağmen kronik özofajitin devam etmesi 
veya tekrarlayan aspirasyon pnömonisi varlığın-
da cerrahi tedavi endikasyonu oluşur.4
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ÇOCUKLUK ÇAĞI MALABSORBSIYONLARI73

GİRİŞ

Aldığımız besin ögelerinin sindirimi ve emilimi ile 
ilgili bozuklukların tümü malabsorbsiyon başlığı al-
tında toplanabilir. Malabsorbsiyon hastalıklarının bir 
kısmında tüm besin ögelerinin sindirim/emilimi et-
kilenirken bazen bir grup besin ögesinin bazen de 
tek bir besin ögesinin malabsorbsiyonu söz konusu 
olabilir.

Proteinlerin Sindirimi

Protein sindirimi midede başlar. Burada ön enzim-
ler olan pepsinojen 1 ve 2 düşük mide pH’ında aktif 
hale gelir. Midede protein sindiriminin miktarı diyet 
bileşimi, motilite ve mide asiditesine bağlı değişken-
lik gösterebilir.

Midede sindirim sırasında ortaya çıkan amino 
asitler ince bağırsakta endokrin hücrelerden kolesis-
tokinin salınımını uyarır. Kolesistokinin de pankreas 
dış salgısını uyararak sindirime katkıda bulunur.

Proteinler duodenumda proteazlar tarafından 
amino asitler, di- ve tri-peptidlere parçalanır. Pankre-
astan salınan inaktif proteazların aktifleşmesinde ba-
ğırsak mikrovilluslarından salınan enterokinazın rolü 
vardır. Enterokinaz salınımında safra tuzlarının etkisi 
önemlidir. Aktif hale dönen tripsin diğer pankreas 
proteazlarının aktifleşmesine katkıda bulunur.

Hidroliz sonrasında ortaya çıkan amino asitler, 
di- ve tri-peptitler fırçamsı kenarda bulunan sodyum 
bağımlı ortak taşıyıcılar aracılığı ile hücre içine taşınır.

Fırçamsı kenarda farklı aminoasit grupları (asidik, 
bazik veya nötral) için ayrı taşıyıcılar görev alır. Di- ve 
tri-peptidler için ayrı taşıyıcı proteinler vardır. Ayrıca 
fırçamsı kenarda di- ve tri-peptidler için peptidazlar 
mevcuttur.1

Kabonhidratların Sindirimi

İnsanın diyetinde en sık bulunan ve sindirilebilen 
karbonhidratlar nişasta, sakkaroz ve laktozdur. Ni-
şasta ve disakkaridler bağırsak lümeninde monosak-
karitlere parçalanır. Sellüloz gibi bazı polisakkaritler 
ince bağırsakta sindirilemez ancak kolonda kısmen 
fermente olurlar.

Tükrük bezi ve pankreas dış salgısında bulunan 
amilaz ince bağırsak lümeninde büyük karbon-
hidratları monosakkaritler, disakkaritler ve oligo-
sakkaritlere parçalar. Fırçamsı kenarda bulunan 
enzimler özellikle disakkaridazlar di, tri ve oligosak-
karitleri emilebilen (taşınabilen) monosakkaritlere 
dönüştürür.

İnce bağırsakta sindiril(e)meyen karbonhidratlar 
hem orada ozmotik basınç artışına neden olur hem 
de kolona geldiğinde bakteriler tarafından sindi-

1 Uzm. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Gastroenterolojisi BD., bsra_dsli@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0001-9265-9504
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74 ÇOCUKLUK ÇAĞINDA AKUT VE KRONIK HEPATITLER

GİRİŞ

Hepatitler halen tüm yaş gruplarında önemli bir 
morbidite ve mortalite sebebi olarak güncelliğini 
korumaktadır. Hepatit basit tanımıyla karaciğerde 
nekroinflamasyon olarak tanımlanabilir. Bu tanımla-
maya göre karaciğer hücrelerine zarar veren, nekro-
za uğratan bir etken ve buna vücudun verdiği inf-
lamatuvar cevap hepatit tanımını oluşturmaktadır. 
Hepatitin sebebi infeksiyöz (virüs, bakteri, mantar, 
parazit) veya non-infeksiyöz (otoimmün, metabolik, 
toksik) olabilir.

Özellikle hepatit B ve C kronikleşebilir ve hatta 
karaciğer sirozu ve hepatoselüler karsinomaya iler-
leyebilir. Toplumsal açıdan da başkalarına hastalığı 
bulaştırma potansiyeli vardır.

Hastalık sürecine göre akut ve kronik olarak 
ayrılabilir.

Akut hepatit ani başlangıçlı halsizlik, bulantı, kus-
ma, sarılık ve karın ağrısı gibi semptomlarla başvurur, 
genellikle serum ALT düzeyi 500 IU/L veya laboratu-
var normali üst sınırının 10 katından daha yüksektir.

Protrombin zamanı 15 sn ve INR değeri 1,5 üze-
rinde ise akut karaciğer yetmezliği olarak tanımlana-
bilir ancak ensefolapati mevcutsa veya ensefalopati 
olmaksızın PT>20 sn ve INR>2 ise fulminan karaciğer 
yetmezliğinden bahsedilebilir.

Akut hepatit kronik hepatite evrileceği gibi ge-
nellikle kronik hepatitin başlangıcı sinsidir ve başlan-
gıç zamanı saptanamayabilir.

Çocukluk çağında özellikle vertikal geçişli hepati-
tis B enfeksiyonu yüksek oranda kronikleşmesi nede-
niyle çok önemlidir. Büyük çocuklar ve erişkinlerde 
akut hepatit B yaklaşık % 5 oranında kronikleşirken 
vertikal (perinatal) geçişte bu oran % 90 civarındadır.1

AKUT VİRAL HEPATİTLER

Çocukluk çağında çok sayıda virüs akut hepatite ne-
den olabilir. Bunlardan bir kısmı hepatotrop virüsler 
dediğimiz (Hepatit, A, B, C, D, E) infeksiyonun esas 
organı karaciğer olan virüslerdir. Diğerleri ise hastalık 
seyri sırasında başka organ/doku belirtileri yanında 
karaciğer tutulumu da gösteren virüslerdir (Tablo 1).

Hepatotrop virüslerden yalnızca Hepatit B virüsü 
DNA virüsü iken, diğerleri (A; C; D; E) RNA virüsleridir. 
Hepatit A ve E fekal-oral yolla bulaşır ve akut hepa-
tite neden olur ve kronikleşmezler. Hepatit B, C ve 
D ise parenteral yolla bulaşır ve hem akut hem de 
kronik hepatite yol açarlar. Özellikle Hepatit B infek-
siyonu perinatal yolla geçerek kronik hepatite sebep 
olur. Cinsel yolla bulaş sık olmamakla birlikte kronik 
hepatitlerde daha olasıdır. Hepatit A ve E nin aktif vi-
remi döneminde cinsel yolla bulaşı olasıdır. Hepatot-
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75 ÇOCUKLARDA KRONIK VE 
TEKRARLAYAN KARIN AĞRILARI

GİRİŞ

Kronik karın ağrısı çocuklarda yaygın görülen bir 
durumdur. Tüm dünyada prevalansı %13,5 oranın-
da olup kızlarda ve ergenliğin erken dönemlerinde 
yaygınlığı zirve yapar.1 Kronik karın ağrısına sahip 
çocukların çoğunluğunda fonksiyonel gastrointes-
tinal bozukluk tanımlanmıştır. Fonksiyonel gastroin-
testinal bozuklukları kar amacı gütmeden araştıran 
Roma Vakfı 1999 yılında çocuk yaş grubunu dahil 
ettiği Roma II kriterleri ile çocuklarda görülen fonk-
siyonel gastrointestinal bozuklukların tanı almasını 
kolaylaştırmış, 2006 yılında Roma III kriterleri ola-
rak revize etmiş ve en son 2016 yılında tanımladığı 
Roma IV kriterleri ile yeniden yapılandırmıştır.2,3 Ge-
niş bir hastalık yelpazesine sahip olan fonksiyonel 
gastrointestinal bozukluklar esas olarak dört başlıkta 
toplanmıştır: İrritabl bağırsak sendromu, fonksiyonel 
dispepsi, abdominal migren ve fonksiyonel karın 

ağrısı sendromu. Bu grupta en fazla sıklıkta irritabl 
bağırsak sendromu ile fonksiyonel dispepsi görü-
lür. Tablo 1’de kronik karın ağrısında alarm bulgular 
görülmektedir.

Kronik karın ağrısının gelişimi karmaşık bir sü-
reçtir. Genetik, dismotilite, visseral hipersensitivite, 
inflamasyon, uyku bozuklukları, disbiyozis gibi bi-
yolojik etkenler, anksiyete, depresyon gibi psikolojik 
faktörler ile aile bireyleri, akranları ve öğretmenleri 
ile zayıf ilişki gibi sosyal faktörleri içeren çok sayıda 
neden birbirini tetikleyerek semptomların oluşması 
ve devam etmesine katkı sağlar. Fonksiyonel karın 
ağrısı bozuklukları esas olarak psikolojik, nörolojik, 
immünolojik ve endokrinolojik sistemlerin birbiri ile 
etkileşimlerinin bir sonucudur. Potansiyel olarak ağ-
rılı bir durum olan bağırsak distansiyonuna abartılı 
bir cevap olan visseral hiperaljezi, foksiyonel karın 
ağrılarında baş nedenlerden birisidir. Stres, mukozal 

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., dr.deryaaltay@gmail.com, ORCID iD: 0000-0002-7415-1595

Derya ALTAY 1

Tablo 1. Kronik karın ağrısında alarm bulgular 4

Tartı kaybı
Büyüme geriliği
Puberte gecikmesi
Kusma semptomlar
Sağ üst/alt kadran ağrısı
Hematemez, hematokezya için aile hikayesi
Disfaji, odinofaji
Uykudan uyandıran karın ağrısı

Kronik diyare
Perianal hastalık
Açıklanamayan ateş veya artrit gibi sistemik
İnflamatuvar bağırsak hastalığı veya çölyak hastalığı
Gece dışkılama
Anormal laboratuvar (sedim, CRP artışı, dışkıda gizli kan 
varlığı)
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yebilmek için herhangi bir alarm bulgu olmamalı ve 
dışkıda gizli kan testi negatif olmalıdır.

Fonksiyonel karın ağrısı bozukluklarının yöne-
timinde hasta ve hasta yakınları ile etkili bir ileti-
şim kurmak ve hastalık hakkında bilgilendirmek en 
önemli yaklaşımdır. Hastalığın oluşum mekanizma-
sında visseral hipersensitivite rol oynadığı için ağrı 
yaratan duyumlar azaltılırsa olumlu sonuçlar elde 
edilebilir. Laktoz veya fruktoz intoleransı olan kişiler 
uygun diyet ile beslenebilirler. Şişkinlik şikayeti olan 
hastalarda buğday, çeşitli meyveler, laktoz, fruktoz ve 
yapay tatlandırıcıların dahil olduğu karbonhidrattan 
kısıtlı düşük FODMAP diyeti ile beslenmek iyi gele-
bilir. Konstipasyon yakınması olanlara laksatif ve lifli 
beslenme yardımcı olacaktır. Anti-depresan tedavi-
nin etkinliği ile ilgili yeterli çalışma bulunmamakta-
dır. Nane yağı veya mentolün, spazm önleyici meka-
nizma ile fonksiyonel karın ağrısına yardımcı olduğu 
düşünülmektedir. Diğer diyet dışı veya farmakolojik 
olmayan yaklaşımlar arasında bilişsel-davranışçı 
tedavi, hipnoterapi, biyo-geribildirim (biofeedba-
ck) terapisi, yaşam tarzı değişikliği ve stres azaltma, 
osteopatik manipülasyon, yoga ve meditasyon yer 
alır.10,11

Fonksiyonel karın ağrısı, kronik bir süreçtir. Altta 
yatan organik bir patoloji olmamasına rağmen de-
vam eden ağrı, okul performansını ve sosyal ilişkileri 
olumsuz etkiler. İrritabl bağırsak sendromu olan ye-
tişkinlerin, çocukken fonksiyonel bir gastrointestinal 
bozukluk ile uyumlu semptomlara sahip olma olası-
lıkları daha yüksektir. Eşlik eden depresyon ve anksi-
yete, uzun dönem prognozda tanıdan daha önemli 
bir durum oluşturabilir.
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Gastroenterit, gastrointestinal kanalda mukoz 
membranların inflamasyonu olup kusma ve/veya 
diyare ile karakterizedir. Diyare, günde üç veya 
daha fazla sayıda sulu dışkılama olarak tanımlanır.1 
Akut gastroenteritler, gelişen ülkelerde morbidite 
ve mortaliteye neden olabilen önemli çocuk sağlı-
ğı sorunlarından birisidir. Tüm dünyada çocuklarda 
ikinci sıklıkta ölüm nedenidir (birinci sırada pnömo-
ni yer alır). Elektrolit bozukluğu ve metabolik asidoz 
ile karakterize dehidrasyon, en sık ve en ölümcül 
komplikasyonudur.

Viral enfeksiyonlar, akut gastroenteritlerin yakla-
şık %75-90’ından sorumludur. En yaygın viral etken 
Rotavirüs’tür. Rotavirüs aşısının yaygın olarak yapıl-
dığı bölgelerde ilk sıraya Norovirüs geçer. Diğer viral 
etkenler arasında Sapovirüs, enterik Adenovirüs ve 
Astrovirüs yer alır. Akut viral gastroenteritler, yaşa-
mın ilk 5 yılında çok sık görülür. 5 yaşından küçük 
çocuklar gelişmiş toplumlarda yılda ortalama 2.2 
diyare atağı geçirirken, az gelişmiş ülkelerde bu sayı 
daha da fazladır. Gelişmekte olan ülkelerde her yıl 
200.000’den fazla çocuk hayatını kaybetmektedir. 
Akut viral gastroenterit salgını çoğunlukla kış ayla-
rında olmaktadır. Fekal oral yolla kişiden kişiye temas 
ve kontamine su ve besinler ile bulaşır.2

Viral gastroenteritlerin patofizyolojisi için özellik-
le Rotavirüs ayrıntılı olarak araştırılmıştır. Rotavirüs, 
ince bağırsaktaki enterositleri enfekte ederek bağır-
sak sıvısının emilim kapasitesinde azalma ve sekon-
der disakkaridaz eksikliği ile hücrelerin yıkımına yol 
açar. Disakkaridaz eksikliği, karbonhidrat malabsorp-
siyona yol açarak ozmotik diyareye neden olur. Villöz 
uçların kaybı, sekresyon artışı ile sonuçlanır. Bununla 
birlikte Rotavirüs yapısal olmayan protein 4 (NSP4), 
bağırsak sıvısının aşırı salgılanmasına yol açan bir en-
terotoksin olarak işlev görür. Sonuçta Rotavirüs hem 
ozmotik hem de sekretuvar diyareye neden olur. Ro-
tavirüs semptomları arasında aşırı ishal, kusma, ateş, 
halsizlik ve nadiren konvülsiyonlar, ensefalit veya en-
sefalopati gibi nörolojik özellikler bulunur. En yaygın 
semptomlar ishal ve kusma olup, ciddi dehidrasyo-
na ve oral alımın azalmasına yol açar, bu da hastane-
ye yatmayı gerektirebilir ve tedavi edilmezse ölüme 
yol açabilir.3,4

Norovirüs, özellikle gelişmiş ülkelerde sonbahar 
ve kış aylarında daha fazla sıklıkla görülen bir etken-
dir. Rotavirüs, Astrovirüs ve Salmonella ile birlikte 
görülebilir. Norovirüs enfeksiyonunun semptomları 
Rotavirüse göre daha şiddetlidir. Enfeksiyon süresi 
daha uzun olup sık kusma belirgindir. Bununla birlik-
te ateş daha az bildirilmiştir.3,5
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Tablo 3. Akut gastroenteritte antibiyotik tedavisi endikasyonları 10

Durum Olası bakteriyel ajan Önerilen antibiyotik

Dizanterik diyare Shigella, Yersinia, Campylobacter Azitromisin, siprofloksasin

Ateş, akut faz yüksekliği Shigella Azitromisin, seftriakson

Uzamış diyare Gram-negatif enterobacteria, C. difficile Metronidazol, ko-trimoksazol

İnce bağırsak bakteriyel aşırı çoğalma 
(SIBO)

Gram-negatif enterobacteria
Metronidazol, rifaksimin,
ko-trimoksazol

Antibiyotik ilişkili diyare C. difficile Metronidazol, vankomisin

Seyahat diyaresi ETEC, EPEC Azitromisin, siprofloksasin

Toksik görünüm Gram-negatif enterobacteria, C. difficile Seftriakson
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TIP 1 DIYABET TANI VE TEDAVISI

TİP 1 DİYABET TANISI

İnsülin karbonhidrat, yağ ve proteinlerin metabo-
lik süreçleri için gereklidir. İnsülin, glukozun kas 
hücrelerine girmesini ve depo formu glikojene dö-
nüşümünü (glikojenez) uyararak serum glikoz se-
viyelerini düşürür. İnsülin karaciğerde depolanmış 
glikojenden glikoz salınımını (glikojenoliz) engeller 
ve yağın trigliseritlere, serbest yağ asitlerine ve ke-
tonlara parçalanmasını yavaşlatır. Aynı zamanda yağ 
depolanmasını da uyarır. Ek olarak, insülin karaciğer 
ve böbreklerde glikoz üretimi (glukoneogenez) için 
protein ve yağın yıkımını engeller. Şekil 1’de diyabet 
patogenezi özetlendi. İnsülin eksikliği sebebiyle glu-
koneogenez arttığında, dolaşımdaki glikozun kulla-
nımı ve depolanması engellediğinde hiperglisemi 
(rastgele kan şekeri ≥ 200 mg/dL) ortaya çıkar. Ayrıca 
artan yağ ve protein yıkımı keton üretimine ve kilo 
kaybına yol açar.1

T1DM’li olgular sıklıkla poliüri, polidipsi, polifaji 
ve artmış iştaha rağmen ağırlık kaybı, halsizlik gibi 
klasik semptomlarla başvururlar ve başvuru anında 
hiperglisemi, ketoz veya ketoasidoz mevcut olabilir. 
Gelişmiş ülkelerde en sık başvuru şekli asidoz olmak-
sızın gelişen hiperglisemi iken az gelişmiş ve geliş-
mekte olan ülkelerde ketoasidoz ile başvuru sıklığı 
daha yüksektir.2

T1DM çocuk ve ergenlerde kısa süreli semptom-
larla ani klinik başlangıç gösterir. Klinik semptomlar 
genellikle 2-3 haftadan kısa olmakla birlikte hasta 
yaşı ile ilişkili şekilde semptom süresi 1-180 gün ola-
bilir. Semptomların süresi beş yaş altında kısalmakta-
dır.3 Şekil 2’de diyabet evreleri gösterildi.

Poliüri, polidipsi ve ağırlık kaybı en sık görülen 
semptomlar olup diyabetin klasik triadını oluşturur. 
Tuvalet eğitimi almış çocuklarda ortaya çıkan se-
konder enürezis özellikle on yaşın altında önemli bir 
semptom iken, kabızlık ise beş yaşın altında önemli 
bir semptomdur. Özellikle iki yaş altında infantil dö-
nemdeki hastaların semptom süreleri çok değişken-
lik gösterir ve sıklıkla orta/ağır diyabetik ketoasidoz 
ile başvururlar. Poliüri ve polidipsi gibi klasik semp-
tomlar her zaman ilk başvuru şikâyeti olmayabilir. 
Olgularda tekrarlayan cilt enfeksiyonları, karın ağrısı, 
okul başarısında düşme, bulanık görme, pubertal 
kızlarda vajinal kandidiyazis gibi farklı klinik bulgu-
larla da başvurabilirler. Olguların bir kısmında ise 
metabolik bozukluğun ilerlemesi ile halsizlik, letarji, 
kusma, hiperpne ile karakterize Kussmaul solunumu, 
nefeste aseton kokusu ve sonuçta koma tablosu 
gelişmektedir.4

Klasik diyabet tiradından poliüri; serum glikoz 
düzeyi 180 mg/dL (10 mmol/L) üzerine çıktığında 
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lıdır. Kan şekerinin bu seviyenin altında olması hi-
poglisemiyi ifade eder ve müdahale gerektirir. Ciddi 
hipoglisemi kan şekerinin <54 mg/dL (3,0 mmol/L) 
olmasıdır.28

Hastanın şuurunun oral sıvı ve katı yiyecekler al-
maya elverdiği ılımlı ve orta hipoglisemilerde tercih 
edilen tedavi oral karbonhidrat veya saf glikoz içeren 
ürünlerin tüketimidir. Erişkinlerde 20 g ve çocuklar-
da yaklaşık 0,3 g/kg glikoz alınması kan şekerini yak-
laşık 40-70 mg/dL yükseltecektir. Bir küp/çay kaşığı 
şeker 3-4 g glikoz, 100 ml meyve suyu yaklaşık 12 g 
karbonhidrat içerir. Şuur değişikliğinin olduğu ciddi 
hipoglisemiler acil tedavi gerektirir. Hastane dışında 
kas içi (İM) veya cilt altı (SC) 10-30 μg/kg veya hasta 
vücut ağırlığı 20 kg’a kadar olanlarda 0,5 mg ve 20 
kg’ın üstündekilere 1 mg glukagon uygulanmalıdır. 
Şuuru kapalı olan hasta kurtarma pozisyonuna alına-
rak acil yardım için iletişim kurulmalıdır.30

Hastane şartlarında, glukagon da kullanılabilir 
ancak eğer damar yolu kullanım imkânı varsa %10-
12,5’lik intra venöz (İV) glikoz çözeltisi (10-12,5 g/100 
mL) kullanılarak 0,25 g/kg (maksimum 25 g) dozda 
İV glikoz verilir. Ozmotik değişiklikler ve potansiyel 
serebral ödem riski nedeniyle daha yüksek konsant-
rasyonlarda glikoz verilmesi ve hızlı infüzyon uygula-
masından kaçınılmalıdır.15,30
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DIYABETIK KETOASIDOZ

TANI

Diyabetik ketoasidoz (DKA), T1DM’li çocuklarda 
önde gelen morbidite ve mortalite nedenidir ve 
gelişmiş ülkelerde % 0,15-0,31 arasında ölüm oranı 
bildirilmiştir.1

T1DM’li çocukların yaklaşık üçte birinde diyabe-
tin ilk başvuru kliniği DKA’dır. İlk ortaya çıkan semp-
tomlar poliüri, polidipsi, yorgunluk, kilo kaybı, noktü-
ri, enürezis (hiperglisemi nedeniyle) olup takibinde 
bulantı, kusma, karın ağrısı, nefeste meyve/aseton 
kokusu, Kussmaul solunumu ve bazen de şuur deği-
şikliği bulguları eklenebilir.

DKA tanısı aşağıdaki bulguların tümü olması du-
rumunda konur:

1. Hiperglisemi; kan şekeri ≥200 mg/dL (11,1 
mmol/L).

2. Metabolik asidoz; venöz pH<7,30 ve/veya serum 

bikarbonat (HCO
3
) <18 mEq/L (mmol/L)

3. Ketozis; kanda yüksek betahidroksibütirat seviye-
leri ≥ 3 mmol/L (31 mg/dL) veya idrarda yüksek 
keton seviyeleri (≥ 2+)

DKA tablosu şöyle derecelendirilebilir:

pH: <7,1 → ağır DKA

pH: ≥7,1 → hafif-orta DKA

Anyon açığı, metabolik asidozun ciddiyetinin 
bir indeksi olarak kullanılabilir ve şu denklemden 
hesaplanır:

Anyon açığı = sodyum – (klorür + bikarbonat); 
normal anyon açığı 12±2

Başvuruda, önemli ketozis (betahidroksibütirat 
<3 mmol) yokken ciddi anyon açığı eşlik ediyorsa 
(anyon açığı >35 mmol/L) laktik asidoz, hiperos-
molar hiperglisemik durum veya sepsis olasılığının 
dışlanması önerilir. DKA’da tipik olarak anyon açığı 
20-30 mmol/L seviyelerini aşmaz.2

DKA hastası ile karşılaşan hekimin en kısa za-
manda çocuk endokrinolojisi uzmanına hastayı 
danışmalıdır.3

Bilinç bozukluğu eşlik eden hastalarda genel 
canlandırma prensipleri (havayolu, solunum, dola-
şım) öncelikle uygulanmalıdır. Şuur seviyesi düşük 
veya mükerrer kusması bulunan hastaya nazogastrik 
tüp takılmalı, aspirasyon yapılmalı ve serbest drenaja 
alınmalıdır.2

Başlangıç sıvı tedavisi 10 ml/kg izotonik mayi 
1-2 saatte verilerek yapılır. Sadece hasta şoktay-
sa (dolaşım bozukluğu bulguları varsa) yükleme 
yapılabilir. Hafif-orta dehidratasyonu olan hasta-
lara ayrıca volüm genişletilmesi için mayi vermesi 
önerilmemektedir.4-6
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79 D VITAMINI EKSIKLIĞI VE RAŞITIZM

GİRİŞ

Yağda çözünen D vitamini doğal gıdalarda alınabilir 
fakat çok az miktarda bulunur. Bu nedenle ciltte sen-
tezlenerek ana ihtiyaç karşılanır. D vitamini ve meta-
bolitleri, kalsiyum homeostazı ve kemik metaboliz-
ması ile olan ilişkileri nedeniyle önemli bir klinik role 
sahiptir. Şiddetli D vitamini eksikliğine bağlı raşitizm 
(çocuklar) ve osteomalazi (çocuklar ve yetişkinler), 
güneş ışığına az temas edilmesi, gıdalarla D vitami-
ninin yetersi alınması ve malabsorpsiyon durumla-
rında görülür.

Güneş ışığında ultraviyole (UV) ışınlarının etkisi 
ile Previtamin D3, 7-dehidrokolesterolden ciltte sen-
tezlenir. Cildin uzun süre güneş ışığına maruz kalma-
sı, previtamin D3 ve vitamin D3’ün inaktif metabo-
litlere fotokonversiyonu nedeniyle toksik miktarlarda 
D3 vitamine neden olmaz.1,2 Kuzey enlemlerinde, 
özellikle kış aylarında D vitaminini yeterli güneş ışığı 
alınamaz. D vitamininin dolaşımdaki başlıca formu 
25-Hidroksi Vitamin D (25(OH)D/kalsidiol)’dir ve 2-3 
haftalık bir yarı ömre sahiptir. D vitamininin en ak-
tif formu olan 1,25-dihidroksivitamin D (1,25(OH),D) 
‘nin yarı ömrü ise yaklaşık 4-6 saattir.

PATOFİZYOLOJİ

Diyetten veya dermal sentezden alınan D vitamini 
biyolojik olarak inaktiftir ve karaciğer ve böbrekte 
aktif metabolitlere enzimatik dönüşür. Diyetle alı-
nan D vitamini, D vitamini bağlayıcı proteine (VDBP)   
bağlı olarak karaciğere gider. Burada hepatik enzim 
25-hidroksilaz enzimi ile 25(OH)D sentezlenir. Sonra 
VDBP ile   bağlanır ve böbreğe gider. Renal tübüler 
hücreler, aktif form 1,25(OH),D’yi üreten 1-alfa-hid-
roksilaz (CYP27B1) enzimi taşırlar. Ayrıca burada vi-
tamin D’yi inaktif metabolit olan 24,25-dihidroksivi-
tamin D’ye dönüştüren 24-alfa-hidroksilaz (CYP24) 
enzimi de mevcuttur (Şekil 1). 3-5 Renal 1-alfa-hid-
roksilaz enzimi temel olarak üç faktör tarafından dü-
zenlenir Bunlar; PTH, Fibroblast büyüme faktörü 23 
(FGF23), serum kalsiyum ve fosfat düzeyidir.4-7

Artan PTH sekresyonu (çoğunlukla plazma kalsi-
yum konsantrasyonundaki düşüşe bağlı olarak) ve hi-
pofosfatemi, 1,25(OH),D üretimini arttırır.8 1,25(OH),D 
ise PTH sentezini ve salgılanmasını engelleyerek 1-al-
fa-hidroksilaz enziminin negatif regülasyonunu sağ-
lar. FGF23, renal proksimal tübüldeki 1-alfa-hidroksilaz 
aktivitesini sınırlayarak ve eş zamanlı olarak 24,25-di-
hidroksivitamin D üretimini artırarak, 1,25(OH),D ‘nin 
renal üretimini inhibe eder (Şekil 2).9 Normal kemik 
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aralıklarla değerlendirilebilir. 1,25(OH),D tedavisinin 
olası yan etkileri arasında hiperkalsemi, hiperkalsiüri, 
nefrokalsinoz açısından takip edilmelidir.31

D Vitaminine Dirençli Raşitizm Tip 2  
(VDDR Tip 2 )

D vitaminine kalıtsal direnç D vitaminine bağım-
lı raşitizm tip II, psödovitamin D eksikliği olarak da 
adlandırılır. D vitamini reseptöründe (VDR) cevapsı-
zılık söz konusudur.34 Otozomal resesif bir hastalıktır. 
Etkilenen çocuklar genellikle doğumda normal gö-
rünürler ancak yaşamın ilk iki yılında raşitizm gelişir. 
Keratinositlerde D vitamini reseptör aktivitesinin 
eksikliğinden kaynaklanan alopesi ve ektodermal 
anomaliler vakaların yaklaşık üçte ikisinde gelişir ve 
hastalık şiddetinin bir göstergesidir.35,36 Raşitizmin 
nadir formlarından biridir.

Tedavide bireysel yanıtı tahmin etmek zordur 
çünkü reseptör defektinin şiddeti hastalar arasında 
farklılık gösterir. Tedavi yüksek doz günlük 2 mcg 
1,25(OH),D ve 1000 mg elemental kalsiyum dozla-
rında başlanır, hastanın ihtiyacına göre düzenlenir.

Fosfopenik Raşitizm

Hipofosfatemik raşitizm (HFR), düşük serum fosfor 
konsantrasyonu ile karakterizedir ve PTH konsantras-
yonları genellikle normaldir. Nadiren, besinsel fosfat 
eksikliği neden oluşturur. Çocuklarda ve ergenlerde 
fosfopenik raşitizm, hemen her zaman izole veya 
genel bir renal tübüler bozukluğun parçası olabilen 
renal fosfat kaybından kaynaklanır. Çoğunun etyo-
patogenezinden bir fosfatonin olan FGF23’ün artışı 
sorumludur ve renal fosfat atılımı artar. 24 saatlik id-
rarda tübüler fosfor reabsorbsiyonunun (TFR) düşük 
olması tanıyı doğrular. Bu değerin % 85 üzeri normal 
kabul edilir. TFR aşağıdaki formülle hesaplanabilir.

TFR: 1= X100
idrar fosfat (mg/dL) X plazma kreatinin (mg/dl)

plazma fosfat (mg/dL) X idrar kreatinin (mg/dl)

X’e bağlı hipofosfatemik raşitizm (XBHR) en sık 
görülen formdur. XBHR izole renal fosfat kaybının en 
yaygın nedenidir. X’ bağlı dominant kalıtılan PHEX 
genindeki mutasyonlar sonucu serum FGF-23 düze-
yinin artmasına ve nihayetinde XBHR’in gelişmesine 

neden olur. Böylece FGF-23’ün serum fosfat düzeyini 
düşürürken, idrar fosfat atılımının artmasına neden 
olur. Renal fosfat kaybı doğumdan itibaren mevcut-
tur, ancak bozukluk, çocuk yürümeye başladığında 
klinik olarak belirgin hale gelir ve bacaklarının de-
formiteleri gelişir. Diş apselerinin görülmesi, ailenin 
diğer üyelerinde benzer bulguların veya kısa boylu 
bireylerin olması uyarıcı olmaktadır. HFR’in nadir gö-
rülen otozomal dominant ve otozomal resesif hipo-
fosfatemik kalıtılan formları da mevcuttur. Tedavide 
fosfat sandoz gibi oral fosfor preparatları, aktif vita-
min D vitamini kullanılır. Ayrıca Burosumab (FGF23 
Antikoru) gibi yeni tedavi seçenekleride mevcuttur.

Raşitizm, çocukluk döneminde kemiklerin yete-
rince mineralize olmaması sonucu ortaya çıkan bir 
hastalıktır ve çeşitli tipleri bulunmaktadır. En yaygın 
tipi, D vitamini eksikliğine bağlı olan raşitizm olmak-
la beraber tiplerinin doğru bir şekilde teşhis edilmesi 
ve etkili bir tedavi planının uygulanması, çocuğun 
kemik sağlığını ve genel gelişimini desteklemek için 
kritik öneme sahiptir.
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80 ÇOCUKLARDA ACIL ENDOKRINOLOJIK HASTALIKLAR

GİRİŞ

Çocuk sağlığı ve hastalıklarında endokrinolojik acil-
ler yaşamı tehdit eden pek çok konuyu içermekte-
dir (Tablo 1). Bu bölümde tuz kaybı krizi, tirotoksi-
koz, miksödem koması, uygunsuz ADH (Antidiüretik 
Hormon) sendromu, serebral tuz kaybı sendromu ve 
üçlü cevap konularına yer verilecek olup diğer konu-
lara kitabın ilgili bölümlerinde yer verilecektir.

TUZ KAYBI KRİZİ

Sodyum düşüklüğü ile karakterize olan tuz kaybı krizi 
yaşamı tehdit eden hayati bir olaydır. Hastalar iştah-
sızlık, bulantı, kusma, ishal, ateş gibi hafif veya hasta-
lığa özgü olmayan şikayetlerle başvurabileceği gibi, 
hipovolemik şok gibi ciddi bir tablo ile de karşımıza 
çıkabilir.1 Karşılaşıldığında tanının doğru koyulup 
hızla tedaviye başlanması hayati önem taşır. Bu du-
rum renal veya sürrenal nedenlerden gelişebileceği 
gibi farklı sistem patolojilerinden de kaynaklanabilir. 
Bu bölümde adrenal yetersizlikten kaynaklanan tuz 
kaybı üzerinde durulacaktır.

Adrenal yetersizlik (AY) sürrenal bezin kendisin-
den kaynaklanıyorsa primer adrenal yetersizlik söz 
konusudur. Hipofizden adrenokortikotroik hormon 
(ACTH) veya hipotalamustan kortikotropin salgılatıcı 
hormon (CRH) salınımında yetersizlik olması da AY 
nedenidir. Adrenal bezin uyarısında yetersizliğe yol 
açan bu iki duruma da santral AY denilebilir. Gerek 
santral gerek primer adrenal yetersizlik birçok kon-
jenital veya edinsel hastalığın sonucu olarak karşı-
mıza çıkar.2 Primer adrenal yetersizlik sürrenal bezin 
oto-immun harabiyetinden kaynaklanıyorsa bu du-
ruma Addison Hastalığı, steroid sentez basamakla-
rında yer alan enzimlerin konjenital yetersizliğinden 
kaynaklanıyorsa da konjenital adrenal hiperplazi 
(KAH) adı verilir.3 21 hidroksilaz (21-OH), 3 beta hid-
roksisteroid dehidrojenaz (3β-OHSD), 11 beta hid-
roksilaz (11β-OH) ve P450 Oksidoredüktaz (POR), 
STAR ve P450scc enzim eksiklikleri tuz kaybı krizine 
yol açabilen KAH nedenleri arasındadır. Adrenal ye-
tersizlik yapan hastalıklar Tablo 2‘de gösterilmiştir.2 
KAH ve steroid tedavisinin aniden kesilmesi adrenal 
yetersizliğin nedenleri arasında ilk sıralarda yer alır.
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UADHS ise sıvı kısıtlaması yapılmalıdır. Çoğu ol-
guda toplam sıvı miktarının 1000cc/m2/gün olarak 
azaltılması yeterlidir. Ağır vakalarda serum sodyu-
munu yükseltmek için %3 NaCL gerekebilir.14 Seçil-
miş olgularda V2 reseptör (vazopresin etkisini ileten 
reseptörler) antagonistleri tolvaptan, conivaptan da 
kullanılabilir ama etkinliği konusunda tartışmalar de-
vam etmektedir.16

Kafa travmaları, intrakranial enfeksiyonlar ve ope-
rasyonları takiben üçlü cevap gelişebilir. Bu hastalar-
da başlangıçta şok dönemi olur ve ADH salgısında 
yetersizlik oluşur. Buna bağlı saatler içerisinde Diya-
betes İnsipidus (DI) tablosu görülür. Hastalarda idrar 
miktarı artar, idrar dansitesi düşer, dehidratasyon ve 
hipernatremi gelişir. Bunu takip eden günlerde ADH 
salgısında artış ve UADHS gelişir. Bazı hastalarda bu 
dönem serebral tuz kaybı veya her iki tablonun birlik-
te olması şeklinde görülebilir. 2-14 gün sürebilen bu 
hiponatremi sürecini bazı olgularda kalıcı DI gelişimi 
izler. Bu klinik süreç üçlü yanıt olarak adlandırılır.14
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Ebru GÖK 2

PUBERTAL GELIŞIM BOZUKLUKLARI

ERKEN PUBERTE  
(PUBERTE PREKOKS)

Kızlar çocuklarında 8 yaşından önce meme gelişimi-
nin başlaması (>Evre 2) veya 10 yaşından önce adet 
kanaması olması, erkeklerde ise Prader orşidometre-
sine göre testis volumlerinin 9 yaşından önce ≥4 ml 
üzerinde saptanması olarak tanımlanır.1,2,3

SANTRAL  
(GERÇEK-GNRH BAĞIMLI) 
PUBERTE PREKOKS (SPP)

Hipotalamu-hipofiz-gonad (HHG) ekseninin erken 
aktifleşmesi nedeni ile oluşur. Gonadotropin re-
lasing hormonun (GnRH) sekresyonu ile ön hipo-
fizden Follikül uyarıcı hormon (FSH) ve Lüteinizan 
hormon (LH) artışı ile seks steroidleri artar. Daima 
izoseksüeldir, yani hastanın kendi cinsiyetine ait se-
konder cinsiyet karakterleri erken gelişir. Kızlarda beş 
kat daha sık gürülür ve % 90-95 idiopatiktir, erkekler-
de organik nedenler daha fazla görülür ve % 70-80 
idiopatiktir (Tablo 1).4-7

Erkek çocuklarda organik patoloji saptanma 
olasılığı kızlara göre daha yüksektir. Santral sinir sis-
teminde en fazla tuber cinerium lokalize hipotala-
musta hamartom saptanır ve sıklıkla bulgu vermez. 

Hamartom saptananlarda erken ergenlik sıklıkla 4 
yaşından önce bulgu verir. Santral erken puberte 
nedenleri Tablo 1’de özetlenmiştir.7-12

Pubertal bulguların başlangıç zamanı, ne hızla 
ilerlediği, beslenme öyküsü, endokrin bozuculara 
veya ekzojen steroidlere maruziyet, son 6-12 aylık 
kilo artış ve uzama hızı izlenmelidir. Ebeveynlerinde 
pubertal bulguların başlama zamanı, hızlı ilerleme 
sorgulanmalıdır.

Fizik muayenede, antropometrik bulgular ve er-
genlik bulguları not edilmelidir. Erken pubertede 
gözlenen klinik bulgular hızlıdır, 6 aydan kısa sürede 
puberte evresinde atlama ve büyüme temposunda 
hızlanma gözlenir. Fizik muayenede, Tanner-Mars-
hall evrelemesinde göre değerlendirme yapılır.

Erken ergenlik tanısı için cins steroidleri (östrojen, 
testosteron), LH ve FSH başlangıç tanısal tetkikler 
öncelikli olarak istenmelidir. Şüpheli vakalarda ta-
nıyı desteklemek için GnRH (gonadotropin uyarıcı 
hormon) testi ile uyarılmış FSH ve LH düzeylerine 
bakılmalıdır.

Puberte gelişimine sebep olacak sekonder ne-
denlerin dışlanması amacıyla, tiroit fonksiyonlarına, 
pubarşı olanlarda konjenital adrenal hiperplazi-
nin dışlanması amacıyla sabah erken saatte 17-OH 
progesteron düzeyine bakılmalıdır. Kemik yaşı tayini 
yapılmalıdır. Pelvik ve batın USG ile over, uterus ve 
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dir. Seks steroidleri olmadığından mutlaka osteopo-
roz açısından araştırılmalıdır. Erkek olgularda seminal 
sıvının incelenmesi spermatogenezis açısından fikir 
verir.9,11,24 Nedenleri Tablo 3’te özetlenmiştir.

Tedavi: Yapısal puberte gecikmesi durumunda 
ergenliğin olağan bir şekilde spontan ilerleyeceği 
hasta ve yakınlarına anlatılmalıdır. Bu durumda boy 
kısalığı ve sekonder cins özelliğinin gelişiminin olma-
ması psikolojik sorunlara yol açabilir. Bu hastalarda 3 
ile 6 ay süre ile düşük doz depo testosteron ile kısa 
süre için pubertal indüksiyon denebilir. Böylece se-
konder cins özelliğinin gelişimine ve boy uzamasına 
katkı sağlayarak psikososyal stresi azaltılır.21 Spontan 
pubertal ilerleme sağlandığında tedavi kesilir.

Kalıcı hipogonadizm saptanan kız ve erkek olgu-
lara uygun yaşa geldiğinde normal pubertal süreci-
ni taklit edecek düşük dozlarda hormon replasman 
tedavisi başlanıp yetişkin dozlara çıkılmalıdır. Hipo-
gonadotropik hipogonadizmi vakalarında fertiliteyi 
desteklemek için hCG tedavisi alternatif olarak kul-
lanılabilir. Kızlarda yeterli pubertal gelişim sağlandık-
tan sonra siklik tedaviye geçilerek menstürel kana-
malar sağlanır.9,11,24 
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Cinsiyet gelişimi bozuklukları (CGB), kromozomal, 
gonadal ve anatomik cinsiyetin uyumsuz veya ati-
pik gelişiminin olduğu heterojen bir durumu temsil 
eder. Bu vakalarda klinik başvuru sebebi geniş bir 
yelpaze şeklindedir. Bazı durumlarda, genital belir-
sizlik doğumda hemen fark edilirken, diğerlerinde 
dış genital organlar tamamen erkek veya dişi gibi 
görünür ve sorunlar ancak daha sonra, özellikle er-
genlik döneminde belirgin hale gelebilir. CGB sade-
ce anatomik düzensizliklerden daha fazlasını kapsar; 
aynı zamanda hormonal dengesizlikleri, hasta ve 
ailesi üzerinde cinsiyete ilişkin psikolojik etkiyi, gele-
cekte potansiyel doğurganlık sorunlarını ve maligni-
te olasılığını da içerir. Bu nedenle, CGB’nun yönetimi 
karmaşıktır ve durumla ilişkili çeşitli zorlukları ele al-
mak için multidisipliner bir uzman ekibi gerekir.

Bu bölümde konunun daha iyi anşılabilmesi için 
önce normal cinsel gelişim mekanizmasından söz 
edilecek daha sonra da patolojik durumlara ve onla-
rın yönetimine değinilecektir.

NORMAL CİNSİYET GELİŞİMİ

Cinsel gelişimi, öncelikle kromozomal, gonadal ve 
doku seviyelerinde kompleks ama iyi koordine edil-

miş bir dizi olaylar zincirini içerir. Tipik cinsiyet gelişi-
mi şu aşamaları takip eder1,2:

Kromozomal cinsiyet, her ebeveynin bir cinsiyet 
kromozomuna katkıda bulunduğu basit Mendel ge-
netik ilkeleri ile belirlenir. Bir XY zigotu tipik olarak 
fenotipik bir erkek fetüse dönüşürken, bir XX zigotu 
genellikle fenotipik bir dişi fetüsle sonuçlanır. Y kro-
mozomunun cinsiyet belirleyici bölgesi (SRY) testis 
gelişimini başlatmak için çok önemlidir.

Gonadal cinsiyet ve farklılaşma kromozomal 
cinsiyeti takip eder, yumurtalıklar ve testisler ilkel bi-
potansiyel gonaddan gelişir. Tipik XY bireylerde, SRY 
geninin ifadesi gonadların testislere farklılaşmasını 
sağlar. Tersine, tipik XX bireylerde SRY’nin yokluğu ve 
testis oluşum yollaklarının aktif olarak baskılanması 
yumurtalıkların gelişmesine yol açar. Cinsiyet gelişi-
mi bozukluğu olan bireylerde gonad farklılaşması, 
gonad gelişiminin tamamen yokluğundan (tam go-
nad disgenezisi), kısmi ancak eksik gonad oluşumu-
na (kısmi gonad disgenezisi), kromozomal cinsiyet 
için atipik olan bir gonadın varlığına (örneğin, XX 
testiküler CGB) veya hatta hem yumurtalık hem de 
testis dokusu (ovotestis) içeren bir gonadın gelişimi-
ne kadar değişebilir.

İç genital yapılar başlangıçta kromozomal cin-
siyetten bağımsız olarak her fetüste var olan hem 
Wolffian hem de Müllerian kanallardan gelişir. Ser-
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83 BÜYÜMENIN IZLEMI

GİRİŞ

Büyüme anne karnında başlayıp erişkin yaşa ulaşın-
caya kadar devam eden, doku gelişmesini, farklılaş-
masını ve olgunlaşmasını sağlayan birçok sürecin 
geliştiği bir dönemdir. Hücre büyüklüğü ve sayının 
artışına bağlı vücut büyüklüğünü artmasıdır. Büyü-
me için; vücut ağırlığı, boy uzunluğu, vücut bölüm-
lerinin birbirine oranları, baş ve göğüs çevresi gibi 
antropometrik ölçümler kullanılır.1

Gelişme; fonksiyonel kazanımlarla ile ilgili olup, 
sistemlerin işlevlerini yerine getirebilecek olgunlu-
ğa erişmesidir. Baş çevresinin ve beyin boyutlarının 
artması büyüme, beyin fonksiyonlarının olgunlaş-
ması oturması, yürümesi ve konuşmaya başlaması 
gelişmedir.2

Yaşa göre büyüme ve gelişmenin değerlendiril-
mesi çocuk muayenesinin önemli kısmını oluşturur. 
Çocuklarının büyüme ve gelişimi o toplumun refah 
düzeyini önemli bir işaretidir.

Büyüme bir süreçtir, durağan değildir ve devamli 
takip gerektirir. Çocuğun ağırlığının ve boyunun be-
lirli zamanlarda ölçülüp standart büyüme eğrilerin-
de takip edilmesi, işlenmesi “büyümenin izlenmesi” 
olarak adlandırılır.

Çocuğun büyümesinin yeterli olup olmadığı, 
aynı cins ve yaştaki diğer sağlıklı çocuklarla karşı-

laştırılması ve büyümenin değişimi ile belirlenir. 
Büyüme izleminde referans büyüme tabloları veya 
persentil eğrileri kullanılır.3 Birinci basamak sağlık 
hizmetleri ile, tüm çocukların büyümesinin belirli 
aralıklarla takip edilmesi, yetersizlik var ise erken sap-
tanarak çocukta kalıcı etkiler yapmadan önlenmesi 
amaçlanmaktadır.

BÜYÜMEDE ETKİLİ FAKTÖRLER

Genetik: Hem doğum öncesi hem de doğum son-
rası büyümeyi etkiler. Büyüme ve gelişmenin sağlıklı 
olabilmesi için sağlıklı bir genetik yapıya sahip olmak 
geekir. Büyüme poligenik kalıtımlıdır, aile ve ırka 
özgü farklar erişkin boyu ve görünüşünü etkiler. Ço-
cuğun final boyu anne ve babanın boyu ile ilgilidir. 
Ailevi hedef boy hesabı; anne ve babanın boyundan 
çocuğun erişkin yaşta ulaşacağı boyu yaklaşık olarak 
öngörme yöntemdir.

Kız çocuklarda; [anne boyu + (baba boyu – 13)] 
/ 2

Erkek çocuklarda; [(anne boyu +13) + baba 
boyu] / 2

Hata payı: 5-8 cm (4).

Beslenme: Çocukların büyüme potansiyelini ya-
kalamaları için dengeli ve yeterli beslenme şarttır. 
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 » Vitamin yetersizliği bulgularının değerlendiri-
lemsi

 » Çocuk ihmali ve istismarı bulguların varlığı de-
ğerlendirilmelidir.

Laboratuvar

Öykü ve fizik muayene bulgularına laboratuvar tet-
kikleri istenmelidir. Tam kan sayımı, idrar tetkiki, kan 
glukozu, elektrolit düzeyi, total protein ve albumin 
düzeyi, kan gazı, bakteriyolojik tetkikler (boğaz, kan, 
idrar, gaita kültürleri), gaitada parazit aranması, Tü-
berküloz için PPD testi, çölyak testleri, ter testi, meta-
bolik testler, bakılabilir.1

Tedavi

Altta yatan hastalığın tedavisi, beslenmenin ve bes-
lenme alışkanlıklarının düzenlenmesi, multivitamin 
desteği, büyüme yakalaması yapabilmeleri için yük-
sek kalorili diyet verilmesi, bilişsel ve duygusal gelişi-
min izlemi önemlidir. Sonuç olarak dinamik bir büyü-
me dönemi çocukluk çağının en önemli özelliğidir.

Çocuğun büyümeve gelişmesinin belirli aralık-
larla takip edilmesi çocuk sağlığı izleminin en önemli 
basamaklarından biridir.4
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84 BOY KISALIĞINA YAKLAŞIM

GİRİŞ

Boy kısalığı, boyun yaşa ve cinsiyete göre -2 standart 
deviasyon skorundan (SDS) daha düşük veya boy 
persentil eğrilerinde 3. persentilin altında olmasıdır. 
Büyüme geriliği büyüme hızının yaşa göre düşük ol-
ması (büyüme hızının 25. persentilin altında olması) 
ve kemik yaşına göre tahmin edilen erişkin boyun, 
hedef boyun 2 SD altında kalmasıdır. Türk çocukları-
na özgü büyüme hızı eğrileri bulunmamakla birlikte 
yaşa göre uzama hızı tabloları kullanılabilir (Tablo 1).1

Tablo 1. Yaşa Göre Ortalama Uzama Hızı1

Yaş Uzama Hızı

İlk 3 ay 3,5 cm/ay

İkinci 3 ay (4.-6. ay arası) 2 cm/ay

Üçüncü 3 ay (7.-9. ay arası) 1,5 cm/ay

Dördüncü 3 ay (10.-12. ay arası) 1,2 cm/ay

1-2 yaş arası 11-12 cm /yıl

2-4 yaş arası 7 cm /yıl

4 yaş-Puberte 5-6 cm/yıl

Pubertede; Doruk büyüme hızı

Kızlarda Tanner evre 2-3’te Ortalama 8,3 cm/yıl

Erkeklerde Tanner evre 4-5’te Ortalama 9,4 cm/yıl

Boy Kısalığı Nedenleri

Boy kısalığı nedenleri normalin varyantı ve patolojik 
boy kısalıkları olarak iki ana başlıkta toplanabilir (Tab-
lo 2).2 Patolojik boy kısalıklarını orantılı ve orantısız 
olmak üzere iki gruba ayrılabilir.

Normalin Varyantı Boy Kısalıkları

Boy kısalıklarının en sık nedeni normalin varyantı 
boy kısalıklarıdır. Yaşa göre büyüme hızları normal-
dir. Ailevi hedef boylarına genellikle ulaşırlar.

Yapısal Boy Kısalığı ve Puberte Geriliği

Doğum boyu ve doğum ağırlıkları normaldir. Haya-
tın 3- 6. aylarında büyümede yavaşlama görülür. Iki-
üç yaşlarda 3. persentile yaklaşır ya da 3.persentilin 
altına düşer. Sonraki yıllarda boy persentil eğrilerine 
paralel seyreder. Kemik yaşı takvim yaşına (TY) göre 
iki ila üç yıl daha geri, boy yaşı (BY) ile kemik yaşı (KY) 
benzerdir (TY>KY=BY). Anne-babanın boyu ve ço-
cuğun ailevi hedef boyu normal sınırlardadır.

Erkeklerde daha sık görülür. Pubertenin başla-
ması da gecikir. Ailede özellikle babada benzer öykü 
olabilir. Yaşıtlarının pubertal bulguları başlayıp iler-
lediği dönemlerde aralarındaki boy farkı iyice artar. 
Pubertal bulguların başlaması gecikir. Buna rağmen 
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TİROİD HASTALIKLARINA 
GİRİŞ EPİDEMİYOLOJİ VE 
FİZYOPATOLOJİ

Tiroid bezinde iki farklı hücre tipi iki farklı embriyolo-
jik yapıdan oluşur: Tiroksin üreten foliküler hücreler 
(endodermal) ile kalsitonin üreten parafoliküler C 
hücreleri (nöroektodermal). Tiroid hormonları hücre 
içine organik anyon taşıyıcı polipeptidler, aminoasit 
taşıyıcıları ve monokarboksilat taşıyıcıları (MCT) ile 
aktif olarak taşınır ve hücre çekirdeğindeki reseptö-
rüne bağlanır. T3’ün etkisi T4’den 3-8 kat fazladır ve 
T3 reseptörüne 10 kat fazla afinite ile bağlanır. Tiroid 
hormonları enerji metabolizması, termogenezis, bü-
yüme, gelişme, kemik ve santral sinir sistemi gelişimi 
üzerinde önemlidir. Beyin gelişimi içinde önemli olan 
tiroid hormonlarının eksikliğinde geri dönüşümsüz 
kognitif ve motor bozukluklar gelişmektedir.

Çocuklarda tiroid hastalıkları konjenital veya 
akkiz olabilir. Konjenital olanlar arasında tiroid age-
nezisi, hipoplazisi, hemiagenezisi ve ektopisi sayı-
labilir. Konjenital santral hipotiroidi ise hipotalamik 
veya hipofiz düzeyinde genetik mutasyonlar veya 
malformasyonlara bağlı olabilir. Tiroid problemleri-
ne yol açan önemli bir etken bölgenin iyot düzeyi-
dir. Konjenital hipotiroidi yanında ağır iyot eksikliği 
durumunda kretinizm oluşabilir. Perinatal olarak 

anneden kaynaklı iyot yüklenmesi de sık rastlanan 
bir durumdur. Postnatal olarak iyot eksikliği, iyot 
yüklenmesi, tiroid cerrahisi, boyun travmaları, boyun 
bölgesine radyoterapi, ilaçlar, otoimmunite primer 
hipotiroidi oluştururken, ilaçlar, kafa travmaları, kra-
niyal radyoterapi ve intrakranial kanamalar santral 
hipotiroidi oluşturabili.1

Konjenital Hipotiroidizm

Çocukluk döneminde en sık gözlenen sorunlar 
arasındadır. Problem tiroid bezi kökenli ise primer, 
hipotalamo-pituiter kaynaklı ise santral veya sekon-
der hipotiroidi olarak ayrılır. Bunun dışında periferal, 
sendromik ve endokrin bozuculara bağlı hipotiroidi 
terimi de literatüre girmiştir (Tablo 1).2-7

Endokrin bozucular ve ilaçlar, iyot yakalama, 
hormonogenez, hücreye giriş, reseptör aktivasyonu 
veya inaktivasyonu, tiroid aksınının santral regülas-
yonu, parçalanma ve ekskresyon basamaklarında 
problemlere yol açabilirler. İyot eksikliği bölgelerinde 
endokrin bozucuların etkileri daha da artmaktadır.

Primer Konjenital Hipotiroidi

Tüm dünyada 2000-4000 doğumda bir gözlenir.4 Kız 
çocuklarında 2 kat daha fazla gözlenmektedir. Son 
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da aç karnına verilir (mide PH asit iken tablet daha 
iyi parçalanıp emilir) ve 30 dk sonra beslenir. Ancak 
yenidoğan döneminde bebek aç ise beklemeden 
anne sütü verilebilir.22 Kontrollerde hedef sT4 düze-
yine ulaşılamıyorsa; önce anne veya evdeki yaşlı bi-
reylerin ilacı kullanmadığı düşünülür, ayrıca emilimi 
etkileyen simetikon, demir, soyalı mamalar, sukralfat, 
kalsiyum karbonat, omeprazol, asidik meyve suları, 
kistik fibroz, çölyak hastalığı akla gelmelidir.2,22 Çö-
zünmesi için asit mide pH gerektiren solid preparat-
ların yerine pH düzeyinden etkilenmeyen likid pre-
paratlar üretilmiştir.23 Tirosint damla 3.57 mcg T4 ve 
8.68 mg ethanol içerirken, Tifactor 1 ml’de 20 mcg 
tiroksin içerir ethanol içermez.

Tedavide bazen normal dozlarda bazen de yük-
sek dozlarda özellikle preterm bebeklerde kortizol 
yıkımı ile sirkulatuar kollaps oluşabilir. Huzursuzluk, 
uykusuzluk, terleme, ağırlık kazanamama, saçlarda 
dökülme (telojen fazdaki saçlar dökülür anajen faza 
geçerek daha gür olarak geri döner) gözlenebilir. Bu 
durumlar reçete yazılırken aileye anlatılmalıdır.2,24 

İzlemlerde hipotiroidi tablosunun kalıcı veya ge-
çici olup olmadığına karar verilir. Agenezi, ektopi, 
hipoplazi ve dishormonogenez olgularının bir kısmı 
kalıcıdır. Tedavide doz giderek azalıyorsa geçici ola-
bileceğinin ilk ipucudur bazen ilk yaşlarda kesilebilir. 
Tedavisi sürdürülen hastalarda 3 yaşında iken ilaç 4-6 
hafta kesilir, hormonlara bakılarak (gerekirse sintig-
rafi yapılabilir) kalıcı-geçici hipotioridi olup olmadı-
ğına karar verilir.2
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POSTERIOR (ARKA) HIPOFIZ HASTALIKLARI

ANATOMİ

Posterior hipofiz, nöral ektodermden köken alır. Hi-
potalamusta bulunan paraventriküler ve supraoptik 
nükleuslardaki nöronların aksonlarını ve sinir uçlarını 
içerir. İnferior hipofizyal arter tarafından beslenir ve 
vazopressin ve oksitosinin doğrudan sistemik dolaşı-
ma salındığı inferior hipofizyal vene drene olur.1

FİZYOLOJİ

Hücresel fonksiyonlar için ekstraselüler tonisitenin 
275–295 mOsm/kg gibi dar bir aralıkta tutulması 
önem taşımaktadır. Plazma tonisitesindeki değişik-
likler hücre şekil ve boyutunu değiştirmeye ek ola-
rak, intraselüler ve ekstraselüler iyonların konsant-
rasyonunu etkileyerek aksiyon potansiyellerini, iyon 
kanalı aktivitelerini ve diğer hücresel fonksiyonları 
değiştirebilir. Ekstraselüler hacim sodyum alımı ve 
atılımı ile düzenlenirken, ozmolalitenin temel belir-
leyicisi su alımı ve atılımıdır.2

Plazma ozmolalitesinin düzenlenmesinde birden 
çok sistem etkilidir:

 » ADH (Antidiüretik hormon): Vücutta su tutulması
 » Susuzluk merkezi: Vücuda su alımı
 » Renin-Anjiotensin Aldosteron sistemi: Sodyum 

alımı ve atılımının kontrolü

 » Natriüretik sistem: Sodyum alımı ve atılımının 
kontrolü

ADH salınımının sentez ve sekresyonu, anterior 
hipotalamusta bulunan supraoptik ve paraventri-
küler nükleuslardaki magnoselüler nöronların kont-
rolündedir. Propressofizin öncül makromoleküldür, 
bundan ayrılan vazopressin-nörofizin II kompleksi, 
supraoptik ve paraventriküler nöronların aksonları 
aracılığıyla infindibulum ve arka hipofize taşınarak 
burada mikroveziküller halinde depolanmaktadır.3

Anterolateral hipotalamustaki supraoptik nük-
leus yakınındaki yer alan ozmoreseptörler plazma 
ozmolalitesindeki değişikliklere çok duyarlıdır. Plaz-
ma ozmolalitesini 275–295 mOsm/kg arasında tu-
tarlar. Bu aralık yetişkin erkeklerde biraz daha yük-
sek olmakla beraber, yaş ve cinsiyete göre farklılık 
göstermemektedir.4,5 Ozmoreseptörler ayrıca kan 
basıncı ve plazma hacmiden de etkilenmektedir. 
Plazma ozmolalitesindeki her %1’lik artışa karşılık, 
serum ADH düzeyi 1 pg/ml yükselmektedir.6 Plazma 
ozmolalitesinin 283 mOsm/kg’a ulaşması ile öncelik-
le ADH sekresyonu uyarılır ve vücutta su tutulumu 
ile düzeltilmesi sağlanır. Su reabsorbsiyonuna rağ-
men ozmolalite 298 mOsm/kg’a ulaşır ise, susuzluk 
hissi uyarılır. Kan basıncı ve volüm değişikliklerine 
ADH yanıtı, ozmotik uyarıdan daha yavaş ortaya 
çıkmaktadır.7
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AŞIRI DUYARLILIK REAKSIYONLARI

AŞIRI DUYARLILIK 
REAKSİYONLARI

Vücutta antijenleri ortadan kaldırmak için gelişen 
immün cevap; subklinik, lokalize inflamatuvar reak-
siyona yol açabileceği gibi, belirgin doku hasarı ve 
hatta ölümle sonuçlanabilecek istenmeyen etkilere 
de neden olabilir.

Antijene karşı ortaya çıkan uygunsuz, abartılı im-
mün cevaplar aşırı duyarlılık (Hipersensitivite) reaksi-
yonları olarak adlandırılır.

Hipersensitivite reaksiyonları, olayı başlatan doku 
hasar mekanizmaları açısından, ilk olarak 1963’ de, 
Gell ve Coombs tarafından şu şekilde sınıflanmıştır: 
Ig E aracılı-erken hipersensitivite reaksiyonları (Tip 
I), Sitotoksik hipersensitivite reaksiyonları (Tip II), İm-
mün kompleks tipi hipersensitivite reaksiyonları (Tip 
III), Gecikmiş tip-Hücresel hipersensitivite reaksiyon-
ları (Tip IV). Bu sınıflandırma sistemi o zamandan 
beri tip II ve IV'ün alt tiplerini içerecek şekilde geniş-
letilmiştir.1,2 (Tablo 1). Tip I, II ve III hipersensitivite re-
aksiyonları antikor bağımlıyken, tip IV aşırı duyarlılık 
reaksiyonunda T hücreler rol oynar.

Klinik uygulamada bir hastada, birden fazla hi-
persensitivite reaksiyonu türünden semptom aynı 
anda görülebilir. Ayrıca penisilinler gibi birçok ilaç, 
birden fazla reaksiyon tipini tetikleyebilir.3 Bu ne-

denle immünolojik reaksiyonlar bir bütün olarak 
değerlendirilmelidir.

TİP I -IG E ARACILI-ERKEN 
TİP HİPERSENSİTİVİTE 
REAKSİYONLARI 

Tip I veya ani aşırı duyarlılığa, alerjenlere spesifik im-
münoglobülin (Ig) E aracılık eder. T-yardımcı tip 2 
(Th2)  hücreler ve mediyatörlerinin, B hücrelerinde 
Ig E üretimi için gerekli olan izotip değişimini uyar-
ması sonucunda alerjenlere duyarlılık oluşur4 (Şekil 
1).

FcεRI ve FcεRII olmak üzere iki Ig E reseptörü 
vardır. FcεRII, yüksek afiniteli, bilinen en güçlü Ig E 
reseptörü olup; sadece mast hücreleri ve bazofil-
lerde bulunur. FcεRI ise düşük afiniteli bir reseptör 
olup; makrofaj, lenfosit, eozinofil ve trombositlerde 
bulunur. İzotip değişimi ile oluşan Ig E tipi antikorlar 
dokudaki mast hücreleri ve dolaşımdaki bazofiller 
üzerindeki yüksek afiniteli FcεRI'e bağlanırlar. Spesi-
fik Ig E’ nin FcεRI’ e bağlanması ile mast hücresi ve 
bazofiller duyarlanmış olur.  Bu duyarlılık hali yaklaşık 
12 hafta devam eder.  Alerjenle tekrarlayan temas-
ta, alerjen bu hücreler üzerindeki Ig E molekülleri-
ne çapraz bağlanır. Bu çapraz bağlanmayı takiben, 
kalsiyum hücre içine alınır ve sitoplazmik mikrofi-
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IVa olarak adlandırılır. Tip Iva hipersensitivite reak-
siyonlarına aracılık eden Thl hücreler makrofajları 
aktive etmek yoluyla interferon (IFN)-γ veTNF-α gibi 
sitokinlerin salınmasını sağlar. Bu türün tipik örnekle-
ri; tüberkülin reaksiyonu, topikal antibiyotiklere bağlı 
gelişen alerjik kontakt dermatittir (Tip IVc ile birlikte).

Tip IVb hipersensitivite reaksiyonlarında, Th2 
hücreleri tarafından IL-4, IL-5 ve IL-13 üretilip, eozi-
nofilik inflamasyonu ve B hücrelerinden IgE üretimi-
ni indükler. DRESS sendromunda, ilaca duyarlanmış 
Th2 hücrelerinin; eozinofil aktivasyonu, sağkalımı 
ve dokuya göçünü desteklemesi çoklu organ ha-
sarına neden olur. DRESS’ de suçlu ilaç alımının 2-8 
hafta sonrasında başlayan ateş, lenfadenopati, fasi-
yal ödem, farenjit, eritroderma, eksfoliyatif dermatit, 
çoklu organ tutulumları ortaya çıkar. Organ tutulu-
mu olarak; intertisyel nefrit, pnömoni, miyokardit, 
pankreatit, tiroidit görülebilir.  Nikolski belirtisi nega-
tiftir.  Herpes virüs ailesinden EBV, CMV (Sitomegalo-
virüs), HHV-6 (İnsan herpes virüs-6) reaktivasyonları 
görülebilir. Ayrıca tip IVb hipersensitivite reaksiyon-
ları; eozinofilik inflamasyon gösteren makülopapüler 
döküntüler, astım ve alerjik rinit gibi atopik hastalık-
ların geç inflamasyon fazında da rol oynayabilir.

Tip IVc hipersensitivite reaksiyonlarına CD8+ si-
totoksik T hücreler aracılık eder. Sitotoksik T hücre-
ler; perforin, granzim, Fas ligand gibi mediyatörler 
yoluyla hedef hücreyi doğrudan öldürür. Tipik ör-
nekleri olan SJS, TEN ve büllöz ilaç reaksiyonlarında 
da patoloji; aktive CD8+ sitotoksik T hücreler ve NK 
(Doğal öldürücü) hücrelerin keratinosit apoptozu ve 
nekrozunu indüklemesidir.  SJS’ de suçlu ilacın alı-
mından 1-3 hafta sonra; ateş, koyu kırmızı, birleşme 
eğiliminde, maküler eritem, atipik hedef lezyonlar, 
büllöz lezyonlar, mukozal tutulum, Nikolski belirtisi 
pozitifliği ve <%10 vücut yüzey alanında epidermal 
nekroz görülür. Organ tutulumu olarak tübüler nef-
rit ve trakeobronşial nekroz görülebilir. Epidermal 

nekroz, vücut yüzey alanının %10-30’ u arasında ise 
SJS/TEN overlap, >%30 ise TEN adını alır. 

Tip IVd hipersensitivite reaksiyonlarında, T hüc-
relerinden üretilmiş IL-8 (Diğer adıyla kemokin CXC 
motifi ligand 8, CXCL8) dokuya nötrofilleri alıp, steril 
nötrofilik inflamasyon oluşturur. GM-CSF ise nötrofil 
apopitozisini önler. Tipik örneği akut generalize ek-
zantematöz püstülozis (AGEP)’ dir. AGEP’ de klinik, 
suçlu ilaç antibiyotikse; alımından saatler-2 gün son-
ra, suçlu başka bir ilaçsa; 4-12 gün sonra gelişir. Ateş, 
fasiyal ödem, eşlik eden yaygın ödematöz eritemle 
birlikte minik non-foliküler püstüller görülür. Muko-
zal tutulum nadirdir. Nikolski bulgusu negatiftir. Or-
gan tutulumu görülmesi de olasıdır.
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Ürtiker; dermisin üst tabakasını tutan, ani başlangıçlı, 
kaşıntılı, ödemli, sınırları belirgin,  üzerine basmakla 
solan, pembe veya kırmızı renkte, genellikle çevresi 
eritem halkası ile çevrili papül-plaklarla ve/veya an-
jioödem ile kendini gösteren, aynı gün içinde kay-
bolan, yer değiştirerek tekrar çıkabilen, her yaş gru-
bunda görülebilen bir hastalıktır.1 Mast hücresi ve 
bazofillerin aktive olmasıyla salınan, histamin başta 
olmak üzere çeşitli mediyatör ve sitokinlere bağlı 
vazodilatasyon, plazma ekstravazasyonu ve duyusal 
sinir aktivasyonu oluşur. Bu bölge epidermis ise ür-
tiker; dermisin daha alt katmanları, subkutan doku 
veya mukozalar ise anjioödem gelişir.1

Ürtikerin üç tipik özelliği (Resim 1,2):

 » Keskin sınırlı, değişen boyut ve şekle sahip, yüze-
yel, merkezi şişliğin etrafı eritem ile çevrilidir.

 » Kaşıntıhissi vardır.
 » Genellikle 30 dakika-24 saat içinde cilt normal 

görünümüne geri döner.1

Anjioödem; derin dermis, subkutan doku veya 
mukozaların; ani gelişen, eritemli veya cilt renginde 
şişliği ile karakterizedir (Resim 3,4).  Derinin esnek ol-

duğu alanlar (Dil, dudak, kulak, el, ayak, genital böl-
ge) daha sık tutulur.

 » Karıncalanma, yanma, gerginlik hissi, ağrı, nadi-
ren de kaşıntı eşlik edebilir.

 » Ürtikere göre bazen 72 saati bulabilen, daha ya-
vaş bir düzelme periyoduna sahiptir.1

Resim 1. Gövde ön yüzünde ürtiker

Resim 2. Sırtta ürtiker
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Tablo 3. Ürtiker aktivite skoru(ÜAS) 1

Puan Ürtiker plağı Kaşıntı

0 Yok Yok

1 Hafif Hafif (Rahatsız etmiyor.)

2 Orta Orta(Rahatsız ediyor fakat günlük aktivite ve uykuyu etkilemiyor.)

3 Yoğun Yoğun (Günlük yaşamı ve uykuyu olumsuz etkiliyor.)

Tablo 4. Anjioödem aktivite skoru (AAS) 1

Puan Parametreler Cevap seçenekleri

- Son 24 saat içinde şişme nöbeti geçirdiniz mi? Hayır, Evet

0-3
Bu şişlik olay(lar)ı günün hangi saat(ler)inde gelişti? 
(Lütfen geçerli tüm zamanları seçin)

Geceyarısı-08:00, 08:00-1:00, 16:00-gece yarısı

0-3
Bu şişme olay(lar)ının neden olduğu fiziksel rahatsızlık ne 
kadar şiddetliydi? (Ör. Ağrı, yanma, kaşıntı)

Rahatsızlık yok, hafif rahatsızlık, orta derecede 
rahatsızlık, şiddetli rahatsızlık

0-3
Bu şişme epizod(lar)ında günlük aktivitelerinizi gerçekleş-
tirebildiniz mi?

Kısıtlama yok, hafif kısıtlama, ciddi kısıtlama, 
etkinlik yok

0-3
Görünüşünüzün bu şişme olay(lar)ından olumsuz etkilen-
diğini hissettiniz mi?

Hayır, biraz, orta derecede, şiddetli

0-3 Bu şişme olayının genel şiddetini nasıl değerlendirirsiniz? İhmal edilebilir, hafif, orta, şiddetli
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Anafilaksi; akut başlangıçlı, farklı organ sistemlerini 
içeren, acil tıbbi müdahale gerektiren ve yaşamı teh-
dit eden bir reaksiyondur.1 Anafilaksiye bağlı ölüm 
oranı düşük olmasına rağmen, son yıllarda gıda ve 
ilaca bağlı anafilaksi nedeniyle hastaneye yatış sıklığı 
artmaktadırr.2 Anafilaksi tüm hekimler tarafından ta-
nınarak kusursuz şekilde yönetilebilmelidir.

EPİDEMİYOLOJİ

Yaşam boyu tahmin edilen anafilaksi prevalansı 
%0,3-5,1 arasında değişmektedir.  Çocuklarda eriş-
kinlere göre daha sıktır. Anafilaksi geçiren hastaların 
uzun dönem izlemlerinde (1,5-25yıl) %26,5-54’ ünde 
reaksiyonların tekrarladığı görülmüştür.3

RİSK FAKTÖRLERİ

Bulguların tanınması daha zor olduğu için bebekler, 
tetikleyicilerden kaçınma konusundaki özensizlikle-
rinden dolayı adölesanlar, eşlik eden hastalıkları ve 
bunlara bağlı kullandıkları ilaçlar nedeniyle yaşlılar, 
yine ilaç kullanımı, cerrahi müdahale ve lateks ma-
ruziyeti açısından gebeler anafilaksi açısından yaş 
grubuna özel risk gruplarıdır.4

Beta blokör, anjiyotensin dönüştürücü enzim 
(ACE) inhibitörleri, alkol, sedatif, antidepresan ve 
narkotik ilaç kullanımı anafilaksi için risk faktörleridir.4

Eşlik eden kronik solunum yolu hastalıkları, ato-
pik hastalıklar, kardiyovasküler hastalıklar, mastositoz 
ve  psikiyatrik hastalıklar da risk faktörleri arasında 
yer alır.4

Eş zamanlı enfeksiyon, tek başına ya da besin 
veya ilaç alımı sonrası egzersiz, premenstrüel dö-
nem, mastositoz, artmış triptaz düzeyi, nonsteroidal 
antiinflamatuvar ilaçlar (NSAİİ), kardiyovasküler has-
talıklar ve stres anafilaksinin şiddetini arttırabilir.5-7

PATOFİZYOLOJİ

Anafilaksi immünolojik ve nonimmünolojik meka-
nizmalarla oluşabilir.

İmmünolojik Anafilaksi

1- Ig E aracılı anafilakside; alerjenin, antijen sunucu 
hücre yoluyla, Th2 (T helper 2) lenfositlere sunul-
ması sonucunda, üretilen IL-4 (İnterlökün-4), IL-13, B 
lenfositlerin immünoglobülin E (Ig E) üreten plazma 
hücrelerine farklılaşmalarını sağlar. IgE, mast hüc-
releri ve bazofiller üzerinde eksprese edilen yüksek 
afiniteli reseptör (FcεRI) kompleksine bağlanır. Bu 
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Tablo 2. Mutlak Adrenalin Otoenjektör Reçeteleme 
Endikasyonları2

Besin, lateks, aeroalerjenler ve sakınılması olanaksız 
etkenlerle anafilaksi geçmişi

Egzersizle tetiklenen anafilaksi geçmişi

İdiopatik anafilaksi geçmişi

Besin alerjisine eşlik eden kontrolsüz astım

Hymenopteravenomuna bağlı anafilaksi öyküsü

Erişkinlerde sistemik mastositoz, çocuklarda yaşamın 
ilk 3 yılında şiddetli cilt tutulumu (>%50) ile giden mas-
tositoz, yüksek bazal serum triptaz düzeyi (>20ng/ml)

Venomimmünoterapi sonrası sistemik reaksiyon 
öyküsü
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ÇOCUKLUK ÇAĞI ASTIMI

Astım, hava yollarının kronik inflamatuvar bir has-
talığıdır. Öksürük, nefes darlığı, hışıltılı solunum, gö-
ğüste sıkışma hissi en önemli şikayetlerdir. Görülme 
sıklığı bölgeden bölgeye değişmekle beraber % 
1-18’dir.1 Astım gelişiminde birden fazla faktör rol 
oynar. Bunlar genetik faktörler, kişiye ait faktörler 
(obezite, beslenme faktörleri, enfeksiyonlar, alerjik 
duyarlılık) ve çevresel faktörlerdir (hava kirliliği, po-
lenler, küf ve diğer aeroallerjenler ve hava durumu).2 
Puberte öncesi erkeklerde kızlara göre astım sıklığı 
daha fazla iken bu durum ergenlik döneminde ter-
sine döner.3

Astım heterojen bir hastalıktır. Klinik ve patofiz-
yolojik özelliklerine göre birçok farklı tipi tanımlan-
mıştır. En yaygın olanlardan bazıları şunlardır.1

Alerjik astım: Genellikle çocukluk çağında başlar. 
Bu olgularda atopik dermatit, alerjik rinit, besin veya 
ilaç alerjisi ve/veya ailede alerjik hastalık öyküsü var-
dır. Bu hastalar genellikle inhale kortikosteroid (İKS) 
tedavisine iyi cevap verir.

Non alerjik astım: Bu gruptaki hastaların alerji 
testlerinde atopiye rastlanmaz. Bu olguların balga-
mı hücresel açıdan incelendiğinde nötrofil ve/veya 
eozinofil saptanabilir. Bu olgular sıklıkla İKS’ye daha 
az cevap verirler.

Yetişkin başlangıçlı (geç başlangıçlı) astım: 
Erişkin döneminde özellikle kadınlar ilk kez astım 
bulgularıyla başvurabilirler. Bu olgular sıklıkla atopik 
değildir. Genellikle tedavide daha yüksek dozlarda 
İKS’ye ihtiyaç duyarlar veya kortikosteroid tedavisine 
direnç gösterirler. Yetişkin başlangıçlı astım ile baş-
vuran hastalarda mesleki astım ekarte edilmelidir.

Persistan hava akımı kısıtlaması olan astım: 
Uzun süredir astımı olan bazı olgularda geri dönü-
şümsüz hava akımı kısıtlaması gelişir. Bu durumun 
hava yolu duvarının yeniden şekillenmesine bağlı 
olduğu düşünülmektedir.

Obezite ile astım: Astımı olan bazı obez olgula-
rın, belirgin solunum sistemi şikayetleri olup hava-
yollarında az miktarda eozinofilik inflamasyon vardır.

TANI

Öykü

Astım tanısı için ilk ve en önemli adım ayrıntılı bir 
öykü almaktır. Aile hikayesi, atakların paterni ve sık-
lığı, eşlik eden diğer alerjik hastalıklar sorgulanmalı-
dır.4 Semptomlar genellikle tekrarlayıcı karakterdedir 
ve nöbetler halinde seyreder. Mevsimsel değişkenlik 
gösterebilir. Bulguların geceleri ve/veya sabaha kar-
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Atopik dermatit (AD), çocukluk çağında yaygın ola-
rak görülen kronik, kaşıntılı ve tekrarlayıcı bir cilt has-
talığıdır. Tam olarak iyileştiği dönemler olsa da, ge-
nel olarak remisyonlar ve alevlenmeler ile seyreder.1 

Dünya çapında çocukların %15-20’sini ve yetişkinle-
rin %1-3’ünü etkiler.2 Her yaşta ortaya çıkabilmekle 
birlikte genellikle 3-6 aylıkken şikayetler başlar. Hem 
persistan AD hem de erişkin başlangıçlı AD olarak 
erişkin dönemde de görülür.3 Etkilenen cilt bölgele-
ri yaşa bağlı olarak değişir. Kişisel veya ailesel atopi 
öyküsü (astım, AD, alerjik rinit ve/veya konjunktivit) 
önemlidir.4 AD tanısı konan hastalarda diğer alerjik 
hastalıkların görülme sıklığı artar. Önce atopik der-
matit gelişir, daha sonra besin alerjisi, astım ve alerjik 
rinit gibi diğer alerjik hastalıklar ortaya çıkabilir. Bu 
durum “atopik yürüyüş” olarak adlandırılır.4 Hastalığın 
kronik, tekrarlayıcı seyri, ekonomik yükü ve tüm aile-
nin tedavi sürecine dahil olması, hastaların ve aile-
lerinin yaşam kalitesini son derece düşürmektedir.5

PATOGENEZ

Atopik dermatit epidermal bariyer fonksiyon bozuk-
luğu, çevresel faktörler,genetik yatkınlık ve immün 
disregulasyon ile ilişkili multifaktöriyel ve heterojen 

bir cilt hastalığıdır.6 Filagrin proteinini kodlayan gen-
lerdeki mutasyonlar, adaptif ve doğal immün yanıt 
ve T hücre fonksiyonunun düzenlenmesinde yer 
alan genetik bozukluklar AD patogenezinde yer alır-
lar.7 S. aureus, Candida albicans ve Malassezia türleri 
atopik dermatit patogenezinde rolü olan mikrobiyal 
patojenlerdir.8

ATOPİK DERMATİTİN KLİNİK 
ÖZELLİKLERİ

AD’nin klinik fenotipi hastanın yaşına göre değişir.
Hastaların yaklaşık %90’ında beş yaşından önce kli-
nik ortaya çıkar. Genellikle küçük çocuklarda ve be-
beklerde yüz, saçlı deri ve ekstremitelerin ekstansör 
yüzleri tutulurken daha büyük çocuklarda ve yetiş-
kinlerde ekstremitelerin fleksör yüzleri tutulur. Ekze-
matöz lezyonlar akut, subakut ve kronik özelliklerde 
olabilir. Akut fazda lezyonlar, yoğun kaşıntılı eritema-
töz papüller-veziküller, erozyonlar ve lezyonlardan 
sızan seröz eksüda ile karakterizedir (Resim 1). Suba-
kut fazda ise eritematöz ekskoriye pullanan papüller 
gözlenir (Resim 2). Kronik fazda eritem azalır, fibrotik 
papüller ve likenifikasyon mevcuttur.3,9
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Tablo 3. Atopik dermatitte basamak tedavisi29

1. Hafif-orta düzeyde AD
Temel bakım +
a. Topikal anti-inflamatuar terapiler
Akut ve/veya idame tedavisi
i. Topikal kortikosteroidler (KS)
Aktif: Akut alevlenmede uygun potenste 3-4 hafta kadar devam edip, sonrasında, iyileşinceye kadar daha düşük 

potensli KS ile birkaç hafta devam etmek
Proaktif: AD alevlenme alanlarında haftada 2-3 kez, aylarca kullanmak
ii. Topikal kalsinörin inhibitörleri
2 yaş üstünde, steroidin etkisini uzatmak için kullanılır
Yüz için uygundur
iii. Yeni ajan: Crisaborele
b. Adjuvanlar
a. Antihistaminikler
b. Kullanımının eksilerini ve artılarını tartmak gerekir
c. Enfeksiyonlar: Bakteriyel,viral ve fungal
a. Antiseptik önlemler: dilue çamaşır sulu banyo
b. Spesifik infeksiyonlarda: antibiyotik veya antiviral
2. Orta - Ağır AD
Yukarıdakilerin tümüne ilaveten:
1. Yeni ajanlar: Biyolojik
2. Sistemik immünomodülatör ajanlar
3. Fototerapi
4. Alerjen immünoterapisi
5. Anti-IgE tedavisi
6. Hastaneye yatış
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Besinlere bağlı ilk beklenmeyen reaksiyon 2000 yıl 
önce Hipokrat tarafından inek sütüne karşı tanım-
lanmıştır.1 Besin alımı sonrası gelişen herhangi bir 
anormal reaksiyon, istenmeyen besin reaksiyonu 
olarak adlandırılır. Bu reaksiyonlar immünolojik ve 
nonimmünolojik mekanizmalarla meydana gele-
bilir.2,3 Besin alerjisi, besinlerde bulunan proteinlere 
karşı oluşan immünolojik bir reaksiyondur.4 Her yaş-
ta görülebilmekle beraber çoğunlukla 1 yaşından 
önce ortaya çıkar.Sıklığı çocuklarda %8 erişkinlerde 
%3-4’dür.5 İmmünolojik olmayan besin reaksiyon-
ları toksik, farmakolojik, metabolik veya diğer me-
kanizmalarla gelişebilir ve besin intoleransı olarak 
değerlendirilir.2

Her türlü besin alerjiye neden olabilmekle birlik-
te çocukluk çağında en sık alerji yapan besinler süt, 
yumurta, buğday, fındık, soya, susam, yer fıstığı, ce-
viz, balık ve deniz ürünleridir.6 Sadece anne sütü alan 
bebeklerde de besin alerjisi gelişebilir.7

Besin alerjileri, immünglobulin E (IgE) aracılı, 
IgE aracılı olmayan (non-IgE) ve miks (karma) tip 
olarak üç bölümde incelenmektedir (Şekil 1). Bul-
gular altta yatan mekanizmaya göre değişkenlik 
göstermektedir.

IgE aracılı besin alerjisinde bulgular besin alın-
dıktan kısa süre sonra (genellikle dakikalar-2 saat 
içinde) gelişir. NonIgE aracılı besin alerjilerinde bul-
gular esas olarak T hücreleri aracılılığıyla meydana 
gelir. Reaksiyonlar çok daha geç, saatler ya da gün-
ler sonra ortaya çıktığından besin semptom ilişkisini 
kurmak daha zordur.Mikst tip besin alerjilerinde ise 
hem IgE aracılı hem de non IgE aracılı reaksiyonların 
bulguları birlikte görülebilir.8,9

IGE ARACILI BESİN ALERJİLERİ

Alerjen ile karşılaşma sonrası gelişen alerjik reaksiyon 
IgE aracılı besin alerjilerinde kısa süre içerisinde olu-
şur. Genellikle dakikalar ile ilk iki saat içerisinde mey-
dana gelir. Reaksiyonlar oldukça ciddi hatta ölümcül 
olabilir.10 Alerjenle temas sonrası naif antijen spesifik 
T helper (Th) hücreler IL-4 aracılığı ile efektör Th2 
hücrelere farklılaşır. Th2 hücreler tarafından üretilen 
IL-13, IL-5 ve IL-4 gibi interlökinler aracılığı ile de B 
lenfositler IgE üreten plazma hücrelerine farklılaşır. 
Antijen spesifik IgE antikorları mast hücreleri ve ba-
zofiller üzerinde yer alan yüksek afiniteli FcɛRI resep-
törlerine bağlanır. Antijenle tekrar karşılaşma sonucu 
spesifik IgE antikorları mast hücrelerin degranülas-
yonunu aktive ederek proteazlar, histamin ve sito-
kinler gibi mediatörlerin salınımına neden olur. Bu 
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Günümüzde EoE tanısı konulan bir hastanın te-
davisi için diyet, proton pompa inhibitörleri (PPI) ve 
yutulan topikal kortikosteroidler (TKS) olmak üzere 
3 alternatif mevcuttur.79 Tanı anında ya da izlemde 
özofagusda darlık gelişen hastalar için özofagus 
dilatasyonu gerekebilir. Herhangi bir tedavi başlan-
dıktan sonra ve tedavi altında izlenen hastalarda en 
erken 6-8 haftada bir klinik-histopatolojik yanıtın 
değerlendirilmesi önerilmektedir.82 Diyet tedavisi 
açısından elemental diyet, alerji testine dayalı diyet, 
ampirik eliminasyon diyeti şeklinde 3 farklı yaklaşım 
söz konusudur.82

EoE’e en sık sebep olan besinler sırasıyla inek sü-
tü,buğday ve yumurtadır. Ampirik besin eliminasyo-
nu yapılırken tek besin (öncelikle süt) ya da 2 besin 
eliminasyonu ile başlanmalı sonrasında histolojik 
yanıt değerlendirerek sorumlu besini bulmaya ça-
lışılmalıdır.83 EoE’in kronik bir hastalık olduğu ve te-
davisinin de devamlı olması gerektiği unutulmama-
lıdır. Yapılan çalışmalarda pediatrik hastaların sadece 
%5’inde remisyon bildirilmiştir.84

Diğer (EOE-DIŞI) Eozinofilik 
Gastrointestinal Hastalıklar

Primer eozinofilik gastrointestinal hastalıklar (EGİSH), 
özofagustan rektuma kadar gastrointestinal sistemin 
farklı segmentlerini etkileyen eozinofilik inflamas-
yon ile karakterize heterojen bir hastalık grubudur.85 
Tanı için tekrarlayan gastrointestinal semptomlar 
varlığında doku düzeyinde artmış eozinofillerin gös-
terilmesi ve GIS eozinofilisine neden olan sekonder 
nedenlerin dışlanması gerekir.85 Gürkan ve ark’nın 
çalışmasında EGİSH sıklığı %0.23 olarak bildirilmiştir.86

Tutulan bağırsak segmentine ve mukozal, mus-
küler ve serozal tutuluma göre farklı semptomlarla 
kendini gösterir.85 Mukozal tabaka tutulumu oldu-
ğunda karın ağrısı,ishal, kusma, protein kaybettiren 
enteropati ve kilo kaybı görülür. Müsküler düzeyde 
tutulum olduğunda intestinal obstrüksiyon, serozal 
düzeyde tutulum olduğunda ise asit görülebilir.87

Tedavide ilk basamakta diyet tedavisi yer almak-
tadır. İlaç tedavisi olarak ilk seçenek sistemik stero-
idler olup iki hafta tam dozda verildikten sonra 6-8 
haftada azaltılarak kesilmesi önerilir.85

ÖZETLE

İlk aylarda ciddi gaz sancısı ve aşırı ağlama , beslen-
me sonrası kusma ve buna bağlı olarak kilo alamama, 
kanlı ve mukuslu dışkılama ve bazen de kabızlık, de-
ride ekzema tarzında kaşıntılı ve kızarık deri dökün-
tüleri, burun tıkanıklığı, öksürük, geçmeyen hışıltı, 
tekrar eden bronşit veya bronşiyolit atakları, ürtiker 
ve anjioödem öyküsü varsa besin alerjisi akla gelmeli 
ve alerji uzmanı tarafından değerlendirilmelidir.
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93 DERI PRIK TESTI

GİRİŞ

Deri prik testleri, her yaştan çocuk ve yetişkinlerde 
rahatlıkla uygulanabilen, düşük maliyetli, güvenli, 
ucuz, etkili ve 15-20 dakika kadar kısa sürede sonuç 
veren avantajlı yöntemlerdir.1 Deri testleri doğal 
(konvansiyonel) ve moleküler ekstreler kullanılarak 
(örneğin, kazein) yapılabilir. Süt, yumurta, yer fıstığı 
ve buğday gibi besin alerjenleri için deri prik testle-
ri yüksek duyarlılık ve özgüllüğe sahiptir (Duyarlılık: 
%73-92, Özgüllük: %58-73).2

Deri prik testleri, deneyimli kişiler tarafından ve 
mutlaka acil müdahale şartlarının bulunduğu bir or-
tamda, hekim gözetiminde yapılmalıdır.3 Çocuklarda 
sırt bölgesi veya ön kolun iç yüzüne bu test yapılır(4). 
Sırt bölgesi ön kola göre daha hassastır. Farklı alerjen 
ekstreleri ile yapılan testlerin sonuçlarının birbirini 
etkilememesi için aralarda en az 2 cm boşluk kalacak 
şekilde test yapılır.4 İlgili deri bölgesine test yapılacak 
ekstreden bir damla damlatıldıktan sonra, tek kulla-
nımlık bir prik, lanset veya plastik uç yardımıyla 45° 
veya 90° açıyla damlanın içinden geçilir ve epider-
mise penetrasyonu sağlanır (Resim 1). Test için pozi-
tif kontrol olarak histamin, negatif kontrol olarak ise 
serum fizyolojik (%0.9 NaCl) kullanılır. Test uygulan-
dıktan 15 dakika sonra endurasyon çapı ile buna dik 
olan çap ölçülerek ortalama alınır ve kaydedilir. Tes-
tin doğru değerlendirilmesi için pozitif kontrol olan 

histaminin “pozitif” olması beklenir. Negatif kontrole 
göre en az 3 mm fazla olan endurasyon çapı, pozitif 
olarak kabul edilir.5

Resim 1. Deri prik test lanseti

Sistemik reaksiyon riski test yapılırken nadir de 
olsa bulunmaktadır. Bu testler uygulayan kişinin de-
neyiminden etkilenir. Uygulanan ekstrelerin uygun 
konsantrasyonda olması ve stabilitesinin sağlanması 
gerekmektedir. Testin uygulanmadan önce çocu-
ğun fizik muayenesinin normal ve uygulanacak deri 
bölgesinin sağlıklı olması önem arz etmektedir. Deri 
testi öncesinde sonuçları etkilediğinden dolayı kesil-
mesi gereken ilaçlar Tablo 1’de belirtilmiştir. Bu ilaç-
lar test yapılmadan uygun süre önce kesilmelidir.5,6

Deri prik testleri için gliserinli hazır standart eks-
treler kullanılır. Eğer hazır standart ekstrelerle yapılan 
test sonuçları klinik bulgularla uyumlu değilse, ‘prik 
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Tablo 1. Deri prik testi öncesi kesilmesi gerekli ve gereksiz olan ilaçlar5,6

İlaç Kesilmesi gereken süre

Klorfeniramin ve Difenhidramin 1-3 gün

Hidroksizin ve Klemastin 1-10 gün

Setirizin, levosetirizin, Loratadin, Desloratadin 3-10 gün

Ketotifen >5 gün

Uzun sure steroid (>10 gün) 1-3 hafta

Topikal steroid (Test yapılacak alana uygulanan) 7 gün

Topikal kalsinorin inhibitorleri 7 gün

Omalizumab 4 hafta

Kesilmesi gerekmeyen ilaçlar

Beta2 agonist

Montelukast

İnhaler kortikosteroid

Nazal kortikosteroid
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BESİN PROVOKASYON TESTLERİ

Besin provokasyon testleri (BPT), besin alerjisi ta-
nısında altın standart testlerdir. BPT, alerjik reaksi-
yon şüphesi olan besinin artan miktarlarda hastaya 
yedirilerek, hastanın reaksiyon gelişimi açısından 
izlendiği ve o besinin reaksiyondan sorumlu olup 
olmadığını belirleyen testlerdir. IgE aracılı besin aler-
jilerinde tanı koymak, tanıyı ekarte etmek, çoklu be-
sin alerjilerinde veya non-spesifik belirtiler varlığında 
tanıyı değerlendirmek, şüpheli besine ya da çapraz 
reaksiyon veren besinlere toleransı göstermek ya 
da besinlerin tolere edilebilir formlarını belirlemek 
amacıyla yapılır.1

Besin Provokasyon Testi Endikasyonları

 » Atopik dermatit (AD) veya gastrointestinal semp-
tomlar gibi kronik alerjik yakınmaları olan hasta-
larda veya şüpheli besin maddesi ile yapılan eli-
minasyonla semptomları hafifleyen hastalarda 
kesin tanı için BPT yapılır.2

 » Hasta birçok besin maddesini yedikten sonra 
akut alerjik semptomlar geliştiriyorsa ve önceki 
öykü veya in vitro testler bazı besinleri gösteri-
yorsa veya birçok besin ile yapılan eliminasyona 

yanıt varsa tek tek her besin ile yapılacak BPT ke-
sin sorumlu besini daha yüksek doğruluk oranı 
ile gösterir.3

 » Daha önce sIgE ve deri prik testleri ile alerjik du-
yarlılık saptanan ancak bu besini hiç almamış 
hastalara besin maddesi ilk kez verilecekse BPT 
yapılabilir.3

 » Hastanın öyküsünde alerjik reaksiyon tanımlanı-
yor, fakat besin sIgE ve deri prik testleri negatif ise 
BPT ile hasta değerlendirilmelidir.4

 » Sorumlu olduğu kuvvetle düşünülen besin ile 
eliminasyon diyetine yanıt yok ve semptomlar 
düzelmiyor ise BPT yapılmalıdır.4

 » Spesifik IgE testleri hastalık ile ilişkili değilse (ato-
pik dermatit ve eozinofilik özofajit gibi) BPT ya-
pılmalıdır.4

 » Besin provokasyon testleri çoğunlukla toleransın 
değerlendirilmesi amacı ile yapılır.

Besin Provokasyon Testleri Nasıl yapılır?

Besin provokasyon testleri, alerjik reaksiyon şüphesi 
olan besinin kademeli olarak artmış dozlarda hasta-
ya yedirilerek, hastanın reaksiyon gelişimi açısından 
değerlendirildiği ve o besinin reaksiyondan sorumlu 
olup olmadığını gösteren testlerdir.
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GİRİŞ

Astım tedavisinde amaç, hastanın semptom kont-
rolünü sağlamak ve hastayı gelecek risklerden koru-
maktır. Tedavide anahtar nokta atakların önlenmesi-
nin yanı sıra ilaç yan etkilerinin en aza indirilmesidir. 
Astım tedavisinde kullanılan ilaçlar üç gruba ayrılır; 
kontrol edici ilaçlar, semptom giderici ilaçlar ve ağır 
astımda kullanılan ilave ilaçlar.

Kontrol edici ilaçlar; genellikle günlük ve uzun 
süre kullanılan, anti-inflamatuvar etkileri ile astım 
semptomlarının kontrol altında tutulmasını sağla-
yan ilaçlardır. Semptom giderici ilaçlar; gerektiğinde 
kullanılan, bronkokonstriksiyon durumunda bronko-
dilatasyon sağlayarak hızlı etkileri sayesinde semp-
tomları gideren ilaçlardır. İlave ilaçlar ise ağır astım 
durumunda kontrol edici ilaçlar ile birlikte kullanılan 
ilaçlardır.

Astım tedavisinde çeşitli inhale, oral ve parente-
ral tedavi seçenekleri bulunmaktadır. Düşük sistemik 
yan etkileri, ilaçların doğrudan hava yoluna verile-
rek yüksek lokal konsantrasyonlara ulaşabilmesinin 
sağlanması nedeni ile sıklıkla inhaler tedaviler tercih 
edilmektedir.1

KONTROL EDİCİ İLAÇLAR

İnhale Steroidler

Günümüzde astımın tedavisinde kullanılan en et-
kili anti-inflamatuvar ilaçlardır. İnflamatuvar sitokin, 
prostoglandin ve diğer proteinlerin üretimini bas-
kılarlar. Bunun yanında; hava yolları ve akciğerlerde 
vasküler geçirgenliği, inflamasyonu, hava yolu aşırı 
duyarlılığını, hava yolu sekresyonlarını ve remode-
lingi önleyici etkileri bulunmaktadır.1,2 İnhale ste-
roidlerin biyoyararlanımları ve potensleri arasında 
farklılıklar bulunmaktadır. Hastanın tercih ve uyumu, 
risk faktörleri, ulaşılabilirlik gibi faktörler dikkate alı-
narak uygun doz ve cihaz seçimi yapılmalıdır. Klinik 
pratikte hastada semptom kontrolü sağlayan, en az 
yan etkisi olan, en düşük doz inhale steroidin kulla-
nılması önerilir. Hastanın tedavi yanıtı ve oluşan yan 
etkiler üç ayda bir takip edilerek doz ayarlanması 
yapılmalıdır.3

İnhale steroidlerin sistemik ve lokal yan etkileri 
bulunmaktadır. En sık görülen lokal yan etkiler; ses 
kısıklığı, orofaringeal kandidiyazis ve üst solunum 
yolu irritasyonuna bağlı olarak öksürüktür. Bu yan 
etkiler ilacın aracı tüp ile kullanımında azalabilir. İlaç 
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YENIDOĞANIN SOLUNUM SISTEMI HASTALIKLARI

Bu bölümde üst-alt hava yolları ve göğüsün ana-
tomik bozuklukları ile akut ve kronik gelişen solu-
num sistemi hastalıklarından bahsedilecektir.

HAVA YOLLARI VE GÖĞÜSÜN 
ANATOMİK BOZUKLUKLARI

Üst hava yollarından alt hava yollarına doğru anato-
mik bozukluklar aşağıda ana hatlarıyla anlatılmıştır.

Koanal Atrezi

Koanal atrezi, burun ve nazofarinks arasında açıklığı 
sağlayan posterior koananın, unilateral veya bilate-
ral olarak total obstrüksiyonudur. Fetal gelişim sıra-
sında nazal fossaların rekanalizasyonunun başarısız 
olduğu ve bunun sonucu olarak yumuşak doku 
(membranöz) ve/veya kemik doku ile nazal koana-
ların tıkandığı konjenital bir bozukluktur.1 Yenidoğan 
bebekler zorunlu burun solunumu yaptıkları için, bu 
durum bilateral ise, tedavisi acil cerrahidir. Bebek sa-
kinken siyanozu olmaya başlar, ağlayınca rengi tek-
rar pembeleşir. Cerrahi yapılıncaya kadar ağız açık-
lığının sağlanarak bebeğin nefes alması sağlanır.2 
Koanal atrezili bebek CHARGE sendromu açısından 
değerlendirilmelidir (C, coloboma; H, heart disease; 
A, atresia choanae; R, retarded growth and develop-

ment; G, genital hypoplasia; E, ear anomalies and/ 
or deafness).3

Konjenital Nazal Piriform Aperture 
Stenozu

Burundan nefes almakta zorlanan bir bebekte, nazal 
kateter geçirmede zorlukla karşılaşıldığında şüphe-
lenilmelidir. Stenozun sebebi, maksiller kemiğin me-
dial nazal kısmında aşırı kemik oluşumudur.4

Pierre Robin Sendromu (Robin Sekansı)

Yarık damak, mikrognati ve glossoptozis spektru-
munda yer alan ve hava yolu tıkanıklığına yol açan 
anomaliler topluluğudur. SOX9 ve KCNJ2 genlerin-
deki mutasyonlarla bağlantılı olduğu gösterilmiştir. 
Hipoplastik mandibula sebebiyle oluşan mikrognati 
ve glossoptozisin kliniğe yansıması hava yolu tıka-
nıklığı ve siyanozdur.5,6

Glossoptozis-Apne Sendromu

Pierre Robin Sendromu haricinde, Beckwith-Wie-
demann sendromu gibi makroglossi mevcut olan 
durumlarda dilin hava yolunu tıkaması veya burun 
mukozasının şişmesi, koanal stenoz ve koanal atre-
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Tedavide; invaziv solunum desteğinden kaçın-

ma, yüksek O
2
 desteğinden kaçınma (oksijen satü-

rasyonu %91-95 olacak şekilde O
2
 desteği), sürfaktan 

tedavisi (LISA, MIST gibi daha az invaziv yöntemleri 
seçmek daha iyi), kafein, kortikosteroidler (deksa-
metazon, hidrokortizon, sürfaktan + budezonid) ve 
A vitamini tedavilerinin BPD riskini azaltıcı etkileri 
bulunmaktadır. Bu bebeklerin uzun dönemde de 
solunum morbidite ve mortalitesi devam etmekte-
dir. Bu hastaların göğüs hastalıkları açısından takip 
gereklidir.75,76
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YENIDOĞAN ENFEKSIYONLARI

NEONATAL SEPSİS

Gelişen teknolojik gelişmelere rağmen neonatal 
sepsisin  (NS) özgün belirti ve bulgularının olmama-
sı, yenidoğan dönemine ilişkin enfeksiyon dışı klinik 
tablolarla karışabilmesi ve kesin tanı koyduracak bir 
belirtecin bulunmaması nedeni ile yenidoğanlarda 
en önemli morbidite ve mortalinin nedenlerinden 
biri olmaya devam etmektedir. Kanıt düzeyine ve 
başlama zamanına göre NS üç ayrı kategoriye ayrılır.1

Kanıt Düzeyine Göre Neonatal Sepsis

1. Şüpheli sepsis: Klinik bir belirti olup olmamasına 
bakılmaksızın, bebekte sepsis gelişim risk faktör-
lerinin bulunması ya da izlemde sepsis düşündü-
ren bulguların gelişmesi.

2. Klinik sepsis: Klinik ve laboratuvar bulgularının 
sepsisle uyumlu olduğu, ancak etken mikroorga-
nizmanın steril alandan alınan kültürde gösterile-
mediği durum.

3. Kanıtlanmış sepsis: Hem klinik hem de labora-
tuvar bulguların sepsisi desteklemesi ve steril 
alandan alınan kültürlerde patojen etken mikro-
organizmanın üretilmesi

Başlama Zamanına Göre Neonatal 
Sepsis

1. Erken başlangıçlı sepsis (EBS): Postnatal ilk 3 gü-
nünde oluşan sepsis.

2. Geç başlangıçlı sepsis (GBS): Postnatal 4-30. 
günlerinde gelişen sepsis.

3. Çok geç başlangıçlı sepsis(ÇGBS): Postnatal 30. 
günden taburcu olana kadar geçen sürede geli-
şen sepsis.

Nozokomiyal Sepsis

Yatışta sepsis bulguları ve kan kültürlerinde üreme 
olmayıp hastaneye yattıktan 48 saat sonra başlayan 
veya taburculuk sonrası ilk 10 gün içinde meydana 
gelen sepsislerdir. GBS ve ÇGBS’ler nozokomiyal sep-
sisler için tarif edilen periyodlar içinde gelişmişlerse 
nozokomiyal olarak değerlendirilmelidir. Sepsis bu 
kriterleri karşılamıyorsa toplum kaynaklı olarak kabul 
edilir.2,3

Başlama zamanına göre NS tiplerinde risk 
faktörleri ve etken mikroorganizmalar farklılık 
göstermektedir.
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lardır. Sıklıkla göbek etrafında hiperemi, seröz ya da 
pürülan akıntı ve kötü koku görülür. Genellikle S. 
aureus, E. coli ya da diğer gram-negatif bakterilerle 
oluşur. Enfeksiyonun portal vene yayılımı, tromboz, 
karaciğer apsesi, peritonit, nekrotizan fasiit ve portal 
hipertansiyon gelişebilmesi nedeni ile tedavi ACİL-
DİR. Sepsis riski nedeni ile, sepsis ekarte edilinceye 
kadar tedavisi intravenöz olarak yapılmalıdır. Teda-
viye Ampisilin + Gentamisin başlanır. Kültür so-
nuçlarına göre Vankomisin + III. kuşak Sefalospo-
rinler ve Klindamisin verilmesi gerekebilir. Ayrıca 
nitrofurazon, mupirosin gibi topikal antibiyotikler 
kullanılabilir.1

SEPTİK ARTRİT VE 
OSTEOMİYELİT

Yenidoğanlarda septik artrit ve osteomiyelit sıklıkla 
birlikte görülür. Etken sıklıkla S. aureus, GBS ya da 
gram-negatif mikroorganizmalardır. Etkilenen kemik 
ve eklem üzerinde ağrı, hassasiyet, şişlik, kızarıklık ve 
hareket güçlüğü gibi yerel bulguların yanı sıra, ateş, 
emmeme, aktivitede azalma gibi sistemik bulgular 
da görülebilir. Ampirik tedavi olarak Vankomisin + 
Aminoglikozit (gentamisin, amikasin) veya Vanko-
misin+ Sefotaksim başlanmalıdır. Çoğul dirençli 
gram-negatif çomak enfeksiyonlarında Piperasi-
lin-Tazobaktam veya Meropenem kullanılır. Ek so-
run gelişmeyen bebeklerde tedavi süresi 4-6 haf-
tadır. Septik artrit tedavisinde etkilenen eklemdeki 
pürülan materyal cerrahi olarak drene edilmelidir. 
Osteomiyeliti olan hastalarda ise pü birikimi mev-
cut ise cerrahi drenaj yapılmalıdır. Kemik gelişimi 
ve eklem hareketleri açısından uzun dönem izlem 
gereklidir.1
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GİRİŞ

Fetal yaşamdan doğumla birlikte postnatal yaşama 
başarılı bir geçiş için; plasental ve fetal dolaşımın 
sona ermesi, ritmik ventilasyonun ve normal dola-
şımın başlaması, fetal alveoler sıvının temizlenmesi, 
fetal dönemde artmış olan pulmoner damar direnci-
nin düşmesi, akciğer kan akımının ve sistemik damar 
direncinin artması, surfaktan sentezinin yeterli olma-
sı ve intrauterin hayatta var olan şantların (Duktus 
venozus, Foraman ovale, Duktus arteriyozus) zaman 
içerisinde kapanması gerekir. Çoğu bebek bu post-
natal adaptasyonu başarı ile tamamlar. Bebeklerin 
yaklaşık % 10’u az bir yardıma ihtiyaç duyarken, % 1’i 
ise ileri canlandırma tekniklerine gereksinim duyar.

Doğum odasında yenidoğan canlandırmasının 
etkin bir biçimde uygulanabilmesi için doğum ön-
cesi şu 4 soru sorulmalıdır:

1) Gebelik yaşı nedir?
2) Amniyon sıvısı berrak mı?
3) Başka risk faktörleri var mı?
4) Göbek kordonu klempleme zamanı ile ilgili plan 

nedir?

Bunlara ilave olarak gebelik yaşı 231/7 ile 346/7 
olan prematüre doğumlarda anneye antenatal ste-
roidin yapılıp yapılmadığı ve uygulanmış ise ne za-
man uygulandığı mutlaka sorulmalıdır.3

Bilinen bir risk faktörü olmasa bile, doğum eki-
binde mutlaka yenidoğan canlandırmasının başlan-
gıç basamaklarını uygulayabilen ve pozitif basınçlı 
ventilasyon (PBV) yapabilen sertifikalı bir kişinin 
olması gereklidir. Prematüre doğum, amnion sıvısı-
nın berrak olamaması veya ek risk faktörü varlığında 
ise; her bir bebek için doğuma en az iki kişi katılma-
lı ve bunlardan biri entübasyon, kalp masajı ve ilaç 
uygulamaları dahil canlandırmanın tüm basamakla-
rını uygulayabilecek yetkinlikte olmalıdır. Bu gibi du-
rumlarda aynı zamanda canlandırmada kullanılacak 
malzemeler kullanıma hazır halde (ilaçlar ve serum 
fizyolojik enjektöre çekili halde, vs) bulunmalıdır.

Doğum salonunun sıcaklığı, mümkünse 23-25°C 
olmalı, bunu sağlamak için doğum salonundaki rad-
yan ısıtıcı ve kuvöz 15-20 dakika önceden açılmalıdır. 
Yenidoğanın vücut sıcaklığının 36.5 oC ila 37.5oC ara-
sında olması sağlanmalıdır.1-4

SAĞLIKLI YENİDOĞANDA 
DOĞUM SALONU 
UYGULAMALARI

Doğumu gerçekleşen bebekte hemen şu 3 sorunun 
cevaplanması gerekir:
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KTA dakikada 60 altında seyrederse adrenalin 
her 3 – 5 dakikada bir yinelenebilir. Yineleme doz-
ları olanak varsa damar yolundan verilmelidir. İnt-
ravenöz yol açılıncaya kadar ya da açılamıyorsa, ilk 
adrenalin uygulaması endotrakeal veya intraosseöz 
yolla yapılabilir. Endotrakeal yolda doz daha yüksek 
olmalıdır.1-4

Hacim Genişleticiler

 » Bebeğin canlandırmaya yanıt vermemesi,
 » Şok bulgularının varlığı (solukluk, zayıf nabız, 

inatçı düşük kalp hızı, canlandırmaya karşın 
dolaşımda düzelme olmaması),

 » Fetal kan kaybıyla ilgili bir durum öyküsü (Örne-
ğin; aşırı vaginal kanama, plasenta previa, ikizden 
ikize transfüzyon vb) mevcutsa kullanılır.

 » Önerilen volüm genişletici: Serum fizyolojik 
(Kan kaybı veya anemi kesin ise O Rh (-) kan)

 » Doz: 10 mL/kg
 » Veriliş yolu: Umbilikal ven
 » Hazırlık: Doğru hacim büyük bir enjektöre 

çekilir.
 » Veriliş hızı: 5-10 dk. Prematürelerde hızlı vo-

lüm replasmanı germinal matriks kanama 
riskini artırır. Bu grupta buna özellikle dikkat 
edilmelidir.

Canlandırma Ne Zaman 
Sonlandırılmalı?

Bebek 20 dakikalık uygun canlandırma girişimlerine 
hiçbir yanıt vermiyorsa (Apgar skoru 0, kalp atımı 
veya solunum çabası yok) canlandırma sonlandırıla-
bilir. Ancak, bu öneri her bebek için geçerli olmaya-

bilir ve bebeğin o sıradaki durumuna göre değerlen-
dirilerek uygulama süresi değiştirilebilir.3

CANLANDIRMA SONRASI BAKIM

Canlandırma sonrası vücudun tüm sistemlerin-
de birçok komplikasyon gelişme riski (hava kaçağı 
sendromu, pnömoni, atelektazi, pulmoner hipertan-
siyon, pulmoner kanama, hipoglisemi, hipokalsemi, 
metabolik asidoz, hipotansiyon, sıvı-elektrolit den-
gesizlikleri, nöbet ya da apne, beslenme sorunları, 
nekrotizan enterokolit, ısı düzensizlikleri ve enfeksi-
yonlar) mevcuttur. Bu komplikasyonların ciddiyeti 
ve sıklığı canlandırmanın süresi ve yapılan uygula-
malara paralel olarak artar. Canlandırma gereken 
bebekler anne yanında değil sürekli bakım hizmeti 
alabilecekleri bir ortamda izlenmelidir.
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99 PREMATÜRITE VE DÜŞÜK DOĞUM AĞIRLIKLI 
BEBEKLER

GİRİŞ

Prematüre doğumlar, gebelik yaşı ve doğum ağırlığı-
na göre sınıflandırılır. Dünya Sağlık Örgütü’ne (WHO) 
göre, son adet tarihinden itibaren 37 hafta dolma-
dan doğan bebekler prematüre kabul edilir. Prema-
türe doğumla ilişkili riskler gestasyon yaşı düştükçe 
artar.

Prematüre doğumlar, gestasyon yaşına göre 
daha alt gruplara ayrılabilir:

 » Aşırı Preterm (Extremely Preterm): 28 hafta ve 
altında doğan bebekleri kapsar. Bu grup, en yük-
sek risk altındaki bebekleri içerir.

 » Çok Preterm (Very Preterm): 28-32 hafta arasın-
da doğan bebekleri kapsar.

 » İleri Preterm (Moderate Preterm): 32-34 haf-
ta arasında doğan bebekler ileri preterm olarak 
sınıflandırılır, morbidite ve mortalite açısından 
daha az riskli olsalar da, prematüre doğumun et-
kilerine maruz kalabilirler.

 » Geç Preterm (Late Preterm): 34 hafta ile 36 hafta 
6 gün arasında doğan bebeklerdir.

Doğum ağırlığına göre sınıflandırmalar da yapılır:

 » Aşırı düşük doğum ağırlığı (ADDA): 1000 gra-
mın altında olan bebekler.

 » Çok düşük doğum ağırlığı (ÇDDA): 1000-1500 
gram aralığındaki bebekler.

 » Düşük doğum ağırlığı (DDA): 2500 gramın altın-
daki bebekler.

AŞIRI VE ÇOK PRETERM 
BEBEKLER

İnsidans

Dünya genelinde prematüre doğum oranı %10 ci-
varındadır ve yılda 15 milyon prematüre doğum 
gerçekleşmektedir. Ülkeler arasında oranlar de-
ğişiklik gösterir. Bu prematüre doğumların %85’i 
32-36 gebelik haftasında, %10’u 28-32 gebelik haf-
tasında, %5’i ise 28 gestasyonel hafta öncesinde 
gerçekleşmektedir.1

Etiyoloji

Prematüre doğumun etiyolojisi multifaktöriyel olup 
fetal, plasental, uterin ve maternal faktörler arasın-
daki etkileşimleri içerir (Tablo 1). Ancak, çoğu pre-
matüre doğum kendiliğinden ve belirlenemeyen bir 
nedenle gerçekleşir. İleri anne yaşı, annedeki sağlık 
sorunları, önceki prematüre doğum öyküsü, kısa ge-
belik aralığı ve düşük sosyoekonomik statü, prema-
türe doğumla ilişkilendirilmiştir. Irksal farklılıklar da 
mevcuttur, eğitim ve gelir düzeyi dikkate alındığın-
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Simetrik IUGR genellikle gebeliğin ilk trimeste-
rinde başlar ve kromozomal, genetik, malformas-
yon, teratojenik, enfeksiyöz veya şiddetli maternal 
hipertansiyon gibi nedenlere bağlı olabilir.20 Simetrik 
IUGR’li bebeklerde dismorfik özelliklerin dikkatle de-

ğerlendirilmesi önemlidir. Asimetrik IUGR ise genel-
likle gebeliğin ikinci yarısında ortaya çıkar, kötü ma-
ternal beslenme veya maternal vasküler hastalığın 
(preeklampsi, kronik hipertansiyon) geç başlangıcı 
veya kötüleşmesi ile ilişkilidir.

Tablo 4. Simetrik ve Asimetrik IUGR Özellikleri21

ÖZELLİKLER SİMETRİK IUGR ASİMETRİK IUGR
Tipik etkilenme ve prezentasyon 
dönemi

Daha erken gebelik  
(genellikle ikinci trimester)

Daha geç gebelik (genellikle 
üçüncü trimesterde tespit edilir)

Tüm IUGR vakalarının yüzdesi % 20–30 %70-80

Etiyoloji
Genetik bozukluklar Konjenital 
enfeksiyonlar

Plasental yetmezlik

Antenatal tarama
Orantılı olarak azalmış baş çevresi (HC), karın 
çevresi (AC), biparietal çap ve femur uzunluğu

Sadece azalmış karın çevresi(AC)

Postnatal antropometri
Tüm parametrelerde 
(baş çevresi, boy ve kilo) azalma

Azalmış kilo, normal baş çevresi, 
düşük ile normal arasında boy

Yetersiz beslenmenin özellikleri Daha az belirgin Daha çok belirgin
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KRONIK INTRAUTERIN ENFEKSIYONLAR

GİRİŞ

Yenidoğan enfeksiyonları; konjenital, perinatal ve 
postnatal olmak üzere 3 gruba ayrılır. Fetüs ve yeni-
doğanlarda, viral enfeksiyonlar sık görülmesine rağ-
men sıklıkla gözden kaçmaktadır. Özellikle nöroge-
lişimsel sorunlar oluşturan enfeksiyonların erken 
tanısı çok önemlidir. Uzun vadeli prognozu tahmin 
edebilmek için, enfeksiyonun bulaş zamanı belirlen-
melidir. Bu bölümde; yenidoğanlardaki konjenital ve 
perinatal enfeksiyonların epidemiyolojisi, patogene-
zi, tanısı ve yönetimi ele alınmaktadır.

SİTOMEGALOVİRÜS

Epidemiyoloji

Sitomegalovirüs (CMV), Herpes virüs ailesine ait 
DNA virüsüdür. Bebek, çocuk ve yetişkende sıklıkla 
asemptomatik seyreder. Konjenital CMV hastalığı, 
en sık görülen ve uzun vadede en yüksek nöroge-
lişimsel morbiditeye neden olan doğumsal viral 
enfeksiyondur. Enfeksiyon sekresyonlarla temas yo-
luyla yayılır. Seronegatif kadınlar, gebelik sırasında 
primer enfeksiyon riski taşır. Primer enfeksiyondan 
sonra intrauterin geçiş riski %30-50 arasındadır.1,2 
İlk trimesterde geçirilen enfeksiyon, semptomatik 
doğumsal CMV riskini artırırken, ikinci ve üçüncü tri-

mesterde bulaş genellikle olumsuz sonuçlar doğur-
maz. Önceden bağışıklığı olan kadınlarda doğumsal 
enfeksiyon riski %1-3 arasındadır.3,4

Klinik

Doğumsal CMV enfeksiyonu olan yenidoğanların 
%10-15’i doğumda semptomatiktir. Klinik tablo, ha-
fif hastalıktan ciddi yaygın hastalığa kadar değişiklik 
gösterebilir. En sık görülen klinik ve laboratuvar bul-
guları; sarılık, hepatosplenomegali, letarji, solunum 
güçlüğü, nöbetler ve peteşiyal döküntüler, trombosi-
topeni, anemi, yükselmiş transaminaz ve direkt bilirü-
bin seviyeleridir. Santral sinir sistemi (SSS) tutulumu 
yaygındır; hipotoni, letarji, nöbetler ve mikrosefali gö-
rülebilir. Kraniyal ultrason intrakranyal kalsifikasyonla-
rı tespit edebilirken, MRI beyaz cevher patolojilerini 
gösterir.5,6 Oftalmolojik anormallikler %20-40’ında, 
sensorinöral işitme kaybı ise %40-70’inde görülür.7 
Yenidoğan döneminde ölüm oranı nadirdir; ancak 
doğumda semptomatik olan çocukların %50-75’inde 
uzun vadede nörogelişimsel sorunlar gözlemlenir.8,9

Tanı

Gebelikte primer CMV enfeksiyonu, serolojik testler-
le belirlenebilir; düşük IgG avidite indeksi yakın ta-
rihli enfeksiyonu gösterir. Prenatal ultrason bulguları, 
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Tablo 10. Yeni Doğanlarda Konjenital Sifiliz Tedavi Rejimi ve Takibi 40

Kanıtlanmış veya yüksek olasılıkla hastalık varlığında, annenin tedavi geçmişi bilinmiyorsa, yeterli takip sağ-
lanamayacaksa ve tek enjeksiyon tedavisinin başarısız olduğu, tam değerlendirme yapılamayan yüksek riskli 
seropozitif bebeklerde;

• Kristalize penisilin G:
• İlk hafta için intravenöz (IV) 50,000 U/kg, her 12 saatte bir, 7 gün;
• 7. Günden sonra her 8 saatte bir, 3 gün

• Prokain penisilin G:
• Kas içi (IM) 50,000 U/kg, günde bir kez, 10 gün boyunca.

Normal Bebekte (Fizik muayenesi, BOS bulguları, tam kan sayımı ve uzun kemik radyografileri normal olan 
bebekler);

• Anne hamilelik sırasında yeterince tedavi edilmişse, doğumdan 4 hafta önce tedavi başlanmışsa, yenidoğanlar 
“yakın temaslı” olarak değerlendirilir ve tek doz benzatin penisilin G IM (50,000 U/kg) uygulanabilir.

• Penisilin bulunmadığında veya penisilin allerjisi durumunda, Seftriakson ile 10 günlük tedavi düşünülebilir, ancak 
klinik ve serolojik takip dikkatli yapılmalıdır.

Takip

• Penisilin tedavisi başlandıktan sonra, bebeklerde nadiren Jarisch-Herxheimer reaksiyonu gelişebilir. Bu, spiroket-
lerin hızlı ölümü nedeniyle ortaya çıkan akut inflamatuar bir yanıt olup, ateş, nefes darlığı ve taşikardi ile kendini 
gösterir. Destekleyici tedavi gereklidir.

• Reaktif serolojik test sonuçları olan bebeklerin her 3 ayda bir nontreponemal testleri tekrarlanmalıdır. Tedavi son-
rası, nontreponemal testlerin 6-12 ay içinde dört kat azalması ve negatifleşmesi beklenir.

• Eğer BOS analizi yapıldıysa ve reaktif VDRL testi veya anormal protein içeriği mevcutsa, tedavi tekrarlanmalıdır.
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PERINATAL ASFIKSI

GİRİŞ

Arteriyel oksijen konsantrasyonunun azalması (hi-
poksemi) sıklıkla hücrelere veya organlara oksijenas-
yonun azalmasına (hipoksi) neden olur. İskemi, fizyo-
lojik işlevi sürdürmek için hücrelere veya organlara 
kan akışının yetersizliğini ifade eder. Perinatal asfiksi 
peripartum veya intrapartum dönemde meydana 
gelen hipoksemi ve hiperkarbiye yol açan bozulmuş 
gaz değişimi veya yetersiz kan akışı durumudur. Ge-
lişmiş ülkelerde insidansın 1.000 canlı doğumda 1-8 
olduğu tahmin edilmektedir ve gelişmekte olan ül-
kelerde tahminler 1.000’de 26 kadar yüksektir.1 

ETYOLOJİ

Neonatal hipoksik iskemik ensefalopati (HİE) ve do-
ğum asfiksisi neonatal ensefalopatinin birçoğundan 
sorumludur. Hastalık nedenlerinin karmaşıklığı ve 
yenidoğan beyninin yapısal özelliği sebebiyle se-
bep-sonuç ilişkisinin bilinmemesinden dolayı ‘neo-
natal ensefalopati’ daha genel bir ifade olarak kulla-
nılmaktadır. Prekonsepsiyon risk faktörleri, maternal 
antepartum/intrapartum komorbiditeler ve olaylar, 
plesental patoloji, hipoksemi-iskemi, perinatal en-
feksiyonlar, neonatal inme ve trombofili, metabolik 
hastalıklar, genetik ve epigenetik abnormaliteler et-
yolojide rol oynayan durumlardır.2,3

PATOFİZYOLOJİ

Beyin hasarının topografisi tipik olarak beyin kan 
akışının azaldığı bölgelerle ve nispeten daha yüksek 
metabolik talep alanlarıyla ilişkilidir. Ancak bölgesel 
hassasiyetler gebelik yaşı ve hasarın şiddetinden et-
kilenir. Bir hipoksi ve iskemi atağından sonra anae-
robik metabolizma meydana gelir. Bu durum laktat 
ve inorganik fosfat artışına, metabolik aktivasyonda 
anormalliklere ve metabolik asidoza neden olur. 
Hücre içi pompa sistemlerinin etkinliğinin azalma-
sıyla beyin hücrelerine sodyum ile birlikte su ve kal-
siyum girişi olur. Ayrıca serbest oksijen radikallerin-
de artma, yağ asitlerinin birikimi ve uyarıcı ve toksik 
amino asit miktarlarında artış meydana gelir. Tüm 
bunlar reseptör aktivasyonu, hücrenin şişmesi veya 
apoptoz yoluyla hücre ölmesine yol açan bir olaylar 
dizisine neden olur. Hipoksi/iskemiye cevap olarak 
dolaşım sistemi ilk başta akciğer, karaciğer, böbrek 
ve bağırsak yerine beyin, kalp ve böbrek üstü bez-
lerinin kanlanmasını sürdürmeye çalışır (diving 
refleks). Merkezi sinir sistemi dışındaki dokularda 
hipoksi-iskemi patolojisi, etkilenen organa ve yara-
lanmanın şiddetine bağlıdır. Erken konjesyon, artan 
kılcal geçirgenlikten kaynaklanan sıvı sızıntısı ve en-
dotel hücre şişmesi, nekroz ve hücre ölümü belirtile-
rine yol açabilir. Perikard, plevra, timus, kalp, böbrek 
üstü bezleri ve meninkslerde konjesyon ve peteşi 
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 » 2000 g altında bebekler, CoolCap® için 1800 g 
sınırdır.

 » Tanıdan emin olunamayan durumlar veya ne-
onatal ensefalopatiye neden olabilen diğer du-
rumların dokümente edilmiş olması, konjenital 
metabolik hastalıklar, kardeş öyküsü ile ailede 
tanı konmuş enerji eksikliği ve erken ensefalopa-
ti ile seyreden diğer hastalıklar (konsültan kararı 
ile değişebilir)

 » Çok ağır hayatı tehdit eden kanama bozuklukları, 
tedavinin fayda sağlamayacağı öngörülen hasta-
lar

 » Maternal koriyoamniyonit, trizomiler, 13,18 veya 
çoklu organ anomalisi.4

PROGNOZ

HIE’nin sonucu tam iyileşmeden ölüme kadar deği-
şir. Prognoz, hasarın şiddetine ve tedaviye bağlı ola-
rak değişir. Başlangıçtaki (∼1 saatlik yaş) kan pH’ı <6,7 
olan bebeklerin 18 aylıkken ölüm veya ciddi nöroge-
lişimsel bozukluk riski %90’dır. En yüksek riske sahip 
bebeklerin hipotermi dahil agresif tedaviye rağmen 
ölme veya ciddi sakatlık yaşama olasılığı yüksektir. 
Orta puanlı olanların tedaviden faydalanma olasılığı 
yüksektir. Genel olarak, hipotonik, koma, apne, okü-
losefalik reflekslerin yokluğu ve refrakter nöbetlerle 
karakterize şiddetli ensefalopati, kötü bir prognozla 
ilişkilidir. Çok kanallı EEG veya aEEG ve MR’ın birlikte 
kullanımı, HIE’li term bebeklerde sonucu tahmin et-
mede ek öngörü sağlar. En iyi olası sonuçların elde 
edilebilmesi gelişimsel, rehabilite edici ve nörolojik 
erken müdahale hizmetlerine derhal başlanması ile 
sağlanır.1
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NEONATAL HIPERBILIRUBINEMI

BILIRUBIN METABOLIZMASI

Vücudumuzda oluşan bilirubinin %85’i eritrosit, 
%15’i ise myoglobin, katalaz, peroksidaz, sitokrom, 
siklooksijenaz, guanilsiklaz ve nitrik oksit sentaz gibi 
HEM içeren moleküllerin yıkımı ile oluşur.1 Bir gram 
hemoglobin (Hb) yıkımından yaklaşık 34 mg indirekt 
bilirubin  (İB) meydana gelir.1 Oluşan HEM molekü-
lü, HEM oksijenaz enzimi ile biliverdine dönüşür. Bu 
reaksiyonda ilaveten karbonmonoksit (CO) ve demir 
meydana gelir. Oluşan CO, Hb’e bağlanarak karbok-
sihemoglobin (COHb) olarak akciğerlere taşınarak 
atılır. Kanda COHb miktarı >%1.5 ise endojen aşırı 
HEM molekülü yıkıldığını gösterir. Biliverdin, biliver-
din redüktaz enzimi ile İB dönüştürülür. İB’in asidik 
yapıda olması ve pH 7.4’de soluble olmaması nedeni 
ile konjugasyonu gerekir.1,2

İndirekt bilirubin aynı zamanda antioksidan özel-
liği olan bir moleküldür. Ancak yüksek miktarlara 
ulaştığında; santral sinir sistemine geçerek özelikle 
bazal ganglionlar, hipokampus, çeşiti kraniyal si-
nirler (vestibüler, okülomotor, koklear, fasiyal sinir 
çekirdekleri), çeşitli beyin sapı çekirdekleri (ponsun 
retiküler yapısı), medulla spinalisin ön boynuz hüc-
relerinde ve serebellumda nöronal hasar ve nekroza 
neden olarak asla istenmeyen bir durum olan ker-
nikterusa yol açar.3

İndirekt bilirubin albümine bağlanarak konju-
gasyon için karaciğere taşınır. Y (β-ligandin) ve Z 
proteinleri aracılığı ile hücrenin düz endoplazmik 
retikulumuna gelir, burada UDP-Glukronil transfe-
raz (UDP-GT) enzimi ile konjuge edilir ve konjuge 
bilirubin oluşur. Doğumda UDP-GT enzim aktivitesi 
erişkinin %1’i kadardır ve 3. ay sonunda erişkin düze-
yine ulaşır. Konjuge olan bilirubin ise safraya atılır.  Bu 
atılım enerji gerektirir ve safra tuzları ile bağlantılıdır. 
Safradan ise bağırsağa atılan konjuge bilirubinin bir 
kısmı (%25) ince bağırsakta ve anne sütünde bulu-
nan β-glukuronidaz ile tekrar İB’e dönüştürülerek 
dolaşıma geçer. Bu duruma bilirubinin enterohepa-
tik dolaşımı (EHD) denir. Konjuge bilirubinin geri ka-
lanı ise kalın bağırsakta bakterilerce ürobilinoidlere 
dönüştürülür. Ürobilinoidlerin %90’ı dışkı ile (sterko-
bilinojen), %10’u (ürobilinojen) ise idrarla atılır.1,2 

NEONATAL HIPERBILIRUBINEMI

Sarılık = Hiperbilirubinemi, İB’nin cilt ve mukoz 
membranlarda birikimi sonucu deri ve skleraların 
sarı renkte görülmesidir. Yenidoğanlarda klinik ola-
rak sarılık, total serum bilirubin (TSB) düzeyi 5 mg/
dL’yi aştığında gözlenir. Yenidoğanda sarılık sefa-
lo-kaudal yayılım gösterir. Term yenidoğanların %60, 
pretermlerin ise %80’inde sarılık görülür.1-3 Genellikle 
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103 DIYABETIK ANNE BEBEKLERI

GİRİŞ

Gebelikte diyabet (tip 1, tip 2 veya gestasyonel) anne 
ve bebekte komplikasyon riskini artırır. Gestasyonel 
diyabete kıyasla, pregestasyonel diyabette (önce-
den var olan tip 1 veya tip 2 diyabet) komplikasyon-
lar daha ciddidir. Gebelik sonuçları, annenin hiperg-
lisemisinin başlangıcı, süresi ve şiddeti ile ilişkilidir. 
Prekonsepsiyonel planlama ve sıkı glisemik kontrol 
(hemoglobin A1c [HbA1c] < % 6.5) pregestasyonel 
diyabette anne ve bebek için en iyi sonuçları elde 
etmede çok önemlidir.

Diyabetik embriyopati (nöral tüp defektleri, kar-
diyak defektler, kaudal regresyon sendromu) ve 
spontan abortus riski, birinci trimesterde kötü glise-
mik kontrollü (HbA1c > %7) pregestasyonel diyabet 
hastalarında en yüksektir. Gestasyonel diyabette 
doğuştan anomali riski genel popülasyona kıyasla 
hafif artmıştır, çünkü diyabetin süresi daha kısadır ve 
hiperglisemi genellikle gebeliğin ilerleyen dönemle-
rinde (tipik olarak >25 hafta) ortaya çıkar.1

Pregestasyonel ve gestasyonel diyabeti olan 
annelerde gebelik sırasında komplikasyon görülme 
sıklığı yüksektir. Diyabetli annelerde polihidramni-
yoz, preeklampsi, erken doğum (indüklenmiş ve 
spontan) ve kronik hipertansiyon daha sık görülür. 
Ayrıca hızlanmış fetal büyüme yaygındır ve diyabetik 

anne bebeklerinin (DAB' nin) %36-45'i gebelik yaşı-
na göre büyük (LGA) doğar. Pregestasyonel diyabet 
ve vasküler hastalığı olan annelerde fetal büyüme 
kısıtlılığı da görülebilir, ancak bu daha az yaygındır. 
Hem pregestasyonel hem de gestasyonel diyabeti 
olan annelerde fetal ölüm oranı diyabetik olmayan 
annelere göre daha yüksektir, ancak yıllar içinde bu 
oranlar önemli ölçüde azalmıştır. Gebelik boyunca 
fetal kayıplar, özellikle diyabetik ketoasidoz ile kötü 
kontrol edilen maternal diyabetle ilişkilidir. Diyabe-
tik anne bebeklerinin neonatal ölüm oranı, diyabe-
tik olmayan annelerin bebeklerine göre 5 kat daha 
fazladır. Bu oran, pregestasyonel diyabet, sigara kul-
lanımı, obezite, hipertansiyon ve yetersiz prenatal 
bakım gibi faktörlerle daha da artar.2

PATOFİZYOLOJİ

Muhtemel patojenik süreç, maternal hiperglise-
minin fetal hiperglisemiye neden olması ve fetu-
sun pankreatik yanıtının fetal hiperinsülinemi veya 
hiperinsülinizme yol açmasıdır. Maternal glukoz 
plasentayı geçerken, maternal ve eksojen insülinin 
geçmediğini bilmek önemlidir. Fetal hiperinsülinemi 
ve hiperglisemi, hepatik glukoz alımının ve glikojen 
sentezinin artmasına, lipogenezin hızlanmasına ve 
protein sentezinin artmasına neden olur (Şekil 1). 
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nel diyabeti olan annelerin bebekleri, hiperglisemi-
ye maruz kalmaları nedeniyle ilerleyen yaşamlarında 
obezite ve bozulmuş glikoz metabolizması riski ta-
şımaktadır. Diyabetik anne bebeklerinin zayıf zihin-
sel gelişim riski taşıyıp taşımadığı konusunda farklı 
görüşler vardır; bu, etkin olan diğer faktörler (örne-
ğin, ebeveyn eğitimi, anne yaşı, yenidoğan kompli-
kasyonları) nedeniyle belirsizlik taşımaktadır. Genel 
olarak, son birkaç on yılda, artan farkındalık, tarama 
ve diyabeti olan gebeler için iyileşen prenatal bakım 
sayesinde sonuçlar daha iyiye gitmektedir.12
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104 ÇOCUK SAĞLIĞI İZLEMİ

GİRİŞ

Çocuk sağlığı izlemlerinde çocukların büyüme ve 
gelişmelerinin izlenmesi, desteklenmesi, koruyucu 
önlemlerin alınması, ailelerin çocuk sağlığı konusun-
da yetkin duruma getirilmesi amaçlanır.1 Çocuk sağ-
lığı izlemindeki temel ilkeler; aile ile doğru iletişim 
kurma, risk teşkil eden durumları saptama, büyüme 
ve gelişmeyi değerlendirme, taramaları gerçekleştir-
me, aşılama, çocuk ile ilgili sorunları saptayıp çözüm 
planı oluşturma, aileleri öngörülen olaylar ve yetkin 
anne-babalık konusunda bilgilendirme ve onlara kı-
lavuzluk etmektir.2 Çocuk Sağlığı İzlemi “Çocuk Hak-
ları Sözleşmesi’nde” bulunan temel haktır.2

Çocuk sağlığı anne sağlığı ile yakından ilişkilidir. 
Bu nedenle kadın sağlığının korunması ve iyileşti-
rilmesi, doğurganlık çağındaki kadınlarda riskli du-
rumların tespit edilmesi, gebelik öncesi danışmanlık 
verilmesi ve erken dönemde gebeliklerin tespitine 
önem verilmektedir. Gebelik öncesi kadın sağlığına 
müdahale edilerek gerekli taramaların yapılıp planlı 
gebeliklerin sağlanması ve gebelik sürecinde düzen-
li izlemler yapılması kadın sağlığı, çocuk sağlığı ve 
toplum sağlığı açısından oldukça önemlidir.3

Çocuk sağlığı izlemleri intrauterin süreçten baş-
layarak ergenliğin sonuna kadar aile, çocuk ve sağ-
lık çalışanlarının iş birliği ile sürdürülen bir süreçtir. 

Görüşme ve öykü, riskli durumların belirlenmesi, 
gözlem, gelişimin değerlendirilmesi, büyümenin 
değerlendirilmesi, fizik muayene, taramalar, aşılar, 
sağlık eğitimi ve danışmanlık, ailenin sorularının ce-
vaplanması, kayıtların tutulması ve bir sonraki kont-
rol için randevu belirleme çocuk sağlığı izleminde 
temel basamakları oluşturur. Çocuk sağlığı izleminin 
amacına ulaşabilmesi için her bir değerlendirmeye 
20 dakika zaman ayrılmalıdır.2,4

T.C. Sağlık Bakanlığı Bebek, Çocuk, Ergen İz-
lemleri özet tablosu tablo 1’de gösterilmiştir. İzlem 
programı; doğum anı ve doğumdan hemen sonra, 
doğumdan sonraki ilk hafta içinde, 15.gün izlemi 
(11.-29.gün arası), 41.gün izlemi, (30.-59.gün arası), 2. 
ay, 3. ay, 4. ay, 6. ay, 9.ay, 12.ay, 13 ila 36.aylar arası 6 
ayda bir, 4 yaş ve sonrasında yılda bir olacak şekilde 
planlanmıştır (Şekil 1).4

GÖRÜŞME VE ÖYKÜ ALMA

Aile ile görüşmenin prenatal dönemde başlaması 
önerilmektedir. Prenatal vizitler anne baba adayla-
rına temel bilgiler (gebelik komplikasyonları, paren-
tal depresyon, bebek bakımı ve ihtiyaçları gibi) ve 
öneriler sunulmasını sağlamakta, yüksek riskli du-
rumların erken tanınmasına ve yönetimine yardımcı 
olmaktadır.5
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bir saatten fazla olmayacak şekilde sınırlandırılma-
lıdır. İzlemlerde akılcı medya kullanımı konusunda 
ailelere ve çocuklara önerilerde bulunulmalıdır.

Gelişimin desteklenmesi için bebeklik dönemin-
de altıncı aydan itibaren çocuklara aylarına/yaşlarına 
uygun kitaplar okunmalıdır.

Kazalardan korunma: Düşme, yanma, boğul-
ma, zehirlenme, yabancı cisim aspirasyonu, elektrik 
çarpması ve trafik kazalarına karşı aileler bilgilendi-
rilmeli ve önlemler almaları sağlanmalıdır. Yürüteç 
kullanımı sanılanın aksine yürümeyi geciktirebildiği, 
parmak ucu yürümeye, omurga eğrilikleri ve ev içi 
kazalara neden olabildiği için önerilmez.

Araç içinde çocuklar için yaşlarına uygun araba 
koltuğu ya da yükseltici kullanılmalıdır. İki yaş altın-
daki bebekler arka koltukta yüzleri arkaya bakacak 
şekilde, 2 ila 4 yaş aralığında yüzleri ön tarafa dönük 
olarak araç koltuğuna sabitlenmeli; 5 ila 8 yaş aralı-
ğında araç koltuğu veya yükselticiyle sabitlenmeli; 9 
ila 12 yaş aralığında veya boyu 145 cm ise artık ye-
tişkin emniyet kemeriyle tespit edilmelidir. 12 yaşın 
altındaki çocuklar ön koltukta oturmamalıdır.

İstismardan korunma: Çocuklara cinsel kimlik-
lerini fark ettikleri üç-altı yaş arası dönemde “özel 
bölge” kavramı anlatılmalı ve bu bölgelerin kendine 
ait olduğu kimsenin dokunamayacağı öğretilme-
lidir. Genital bölge muayenesi sırasında çocuklar-
dan izin alınmalıdır. Çocuklara iyi dokunma kötü 
dokunma kavramlarını, istismarcıdan uzak durarak 
karşı koymayı, “hayır” diyebilme becerisini öğretmek 
önemlidir. Anne ve babanın ebeveynlik becerileri-
ni arttırarak çocuğa kötü muamelenin önlenmesi 
sağlanmalıdır.
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ANNE SÜTÜ ILE BESLENME VE YARARLARI

GİRİŞ

Gebelikten başlayarak iki yaşın sonuna kadar olan 
dönem (ilk 1000 gün) büyüme ve gelişmenin hız-
lı olması nedeni ile yaşam döngüsü içinde ayrı bir 
öneme sahiptir. İdeal şartlarda büyüme-gelişme 
ve yaşama sağlıklı bir başlangıç için bu dönemde 
beslenme oldukça önemlidir.1 Anne sütü ilk altı ay 
bebeğin sağlıklı büyümesi ve gelişmesi için ihtiyacı 
olan tüm besin öğelerini içerdiğinden en iyi beslen-
me seçeneğidir ve doğru emzirme uygulamaları ço-
cukların hayatta kalması ve erken çocukluk gelişimi 
açısından hayati önem taşımaktadır. Çocuk hakları 
sözleşmesinde sağlıklı ve iyi beslenmek her çocu-
ğun hakkı olarak belirtilmiştir. Dünya Sağlık Örgütü 
(DSÖ) bebeklerin ilk altı ay sadece anne sütü ile bes-
lenmesini, altıncı ayın sonundan itibaren tamamlayı-
cı besinlere başlanmasını, tamamlayıcı besinlerle be-
raber anne sütü ile beslenmenin iki yaş ve sonrasına 
kadar sürdürülmesini önermektedir.1,2

DSÖ ve Birleşmiş Milletler Çocuklara Yardım Fonu 
(UNICEF) iş birliği ile 1990’lı yılların başında başlatılan 
Bebek Dostu Hastane Girişimi (BDHG) uygulaması-
nın emzirme sonuçları üzerinde olumlu etkisi oldu-
ğu gösterilmiştir. “Başarılı Emzirmede On Adım” ve 
“Mama Kodu” BDHG’nin iki temel bileşenidir.2

Güncel verilere göre küresel olarak altı aylıktan 

küçük bebeklerin %42’si sadece anne sütü almakta-

dır. Tüm dünyada ve ülkemizde bu oranların arttırıl-
ması amaçlanmaktadır. Ülkemizde de 1991 yılından 
itibaren “Anne Sütünün Teşviki ve Bebek Dostu Sağ-
lık Kuruluşları Programı” yürütülmekte ve başarılı em-
zirmede 10 adım stratejisi tüm sağlık kurum ve kuru-
luşlarında uygulanmaktadır. Programın uygulanması 
ile altı aydan küçük bebeklerde sadece anne sütü ile 
beslenme oranları 1993 yılında %10,4 iken 2018 yı-
lında %40,7’ye yükselmiştir.2,3

ANNE SÜTÜ İÇERİĞİ

Anne sütü içeriği eşsizdir ve her anne kendi bebeği 
için özel içerikte süt üretmektedir. Anne sütü dina-
mik bir sıvıdır ve bileşimi bebeğin doğduğu gebe-
lik haftasına, bebeğin yaşına, bir anneden diğerine, 
gün içindeki zaman dilimine, emzirmenin başında 
veya sonunda olunmasına göre değişkenlik gösterir. 
Örneğin prematüre doğum yapan anneler bebekle-
rinin ağırlığına, gestasyon haftasına ve böbrek solüt 
yüküne uygun süt salgılarlar.4-9 

Kolostrum: Doğum sonrası ilk 5 günde salgıla-
nan, sarımsı renkte, immünolojik faktörlerden zen-
gin, olgun süte göre protein içeriği yüksek ve enerji, 
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bek arasındaki bağı güçlendirir, annelerin kendine 
güvenini artırır, anne için doğal bir sakinleştiricidir, 
stres ve anksiyeteyi azaltır, postpartum depresyon 
riskini azaltır. Emzirmenin anneden kaynaklanan ço-
cuk istismarı ve ihmaline karşı koruyucu etkisi vardır.9

ANNE SÜTÜNÜN VERİLEMEDİĞİ 
DURUMLAR

Anne sütünün verilemediği durumlar oldukça sey-
rektir. Annede İnsan T-lenfotropik virüs (HTLV-1) en-
feksiyonu varsa anne sütü ile beslenme önerilmez. 
Annede insan immün yetmezlik virüsü (HIV) pozitif-
liği olması durumda, HIV endemik olmayan ve ge-
lişmiş ülkelerde emzirme önerilmez.22 Annede aktif 
tüberkuloz varsa balgamda basil negatif olana kadar 
ya da tedavinin ikinci haftasından sonraya kadar 
anne sütü verilmez. Annede memede aktif herpes 
simpleks lezyonları varsa bu lezyonlar geçene kadar 
emzirme önerilmez. Annenin radyoterapi ve kemo-
terapi alması, antimetabolit ve radyoaktif ilaçlar kul-
lanması anne sütü verilmesini engeller.20-22

Bebekte galaktozemi varsa emzirme sakıncalıdır. 
Bazı metabolik hastalıkların varlığında anne sütü ile 
beslenme önerilmez. Ancak fenilketonüri varlığında 
kan fenilalanin düzeyi kontrol edilerek anne sütü ile 
beslenme sürdürülebilir.20-22
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SAĞLIKLI ÇOCUK VE ERGENLERDE BESLENME106

GİRİŞ

Beslenme, sağlıklı olmanın temel belirleyicilerinden 
birisidir. Gebelik ve emzirme döneminde annenin 
sağlıklı beslenmesi bebeklerin büyüme ve gelişme-
si için önemlidir ve erişkin dönemde gelişebilecek 
kronik hastalıkları önleyebilir. İntrauterin hayatta fe-
tüs plasenta aracılığıyla tamamen annenin diyetine 
bağımlı olarak beslenir, doğumdan sonra ise bebek 
yine annenin diyetine bağımlı olarak anne sütü ile 
beslenmeye başlar. Bebeklerin anne karnında am-
niyotik sıvı yoluyla, doğumdan sonraki süreçte ise 
anne sütü vasıtasıyla annenin tükettiği besinlerin 
tadını aldığı ve tat hafızasının bu şekilde oluşmaya 
başladığı bilinmektedir. Tamamlayıcı beslenme dö-
neminde annenin bebeğine sunduğu besin çeşitli-
liği ve besleme tutumu da çocuğun gelecekteki be-
sin tercihlerini ve beslenme davranışını belirlemede 
etkili olacaktır.1-3

Sağlıklı büyüme ve gelişme için bebeklerin ilk altı 
ay sadece anne sütüyle beslenmesi önerilir. Altıncı 
ayın sonunda tamamlayıcı besinlere başlandığında 
uygun miktar ve kıvamda, bebeklerin lezzet tercih-
leri gözetilerek, açlık-tokluk ipuçlarına duyarlı bir şe-
kilde; sınır koyan, seçenek sunan ve sorumluluk pay-
laşan bir tutumla “duyarlı beslenme” sağlanmalıdır.1,2 

Tamamlayıcı beslenmeye geçiş sürecinde amaç 
yalnızca bebeğin nutrisyonel ihtiyaçlarını karşılamak 
değil; aynı zamanda bir yaşına ulaştığında aile sof-
rasına oturup, kendi başına beslenme çabası göste-
rebilen çocuklar yetiştirmek olmalıdır. Bu nedenle 
çocuklar 12-18. aylarından itibaren kendi kendilerini 
besleme konusunda desteklenmelidir.3 Erken dö-
nemde başta anne olmak üzere aile ortamının et-
kisinde olan beslenme davranışı çocuk büyüdükçe 
sosyal çevreden daha çok etkilenerek okul-arkadaş 
ortamı, medya, yiyecek reklamları gibi birçok faktö-
rün etkisiyle şekillenmeye devam edecektir.1-4 Bu sü-
reçte ebeveynlere düşen temel görevler; besin çeşit-
liliği sağlamak, öğünlerin zamanlamasını, içeriğini ve 
kıvamını belirlemek, çocukları ekrandan uzak tutarak 
yemeğe odaklanmalarını sağlayan ortamlar hazırla-
mak, açlık/tokluk ipuçlarını tanıyıp doğru şekilde 
yönetmek ve sağlıklı beslenme davranışı ile örnek 
olmaktır. Ebeveyni tarafından sunulan yiyeceklerden 
ne kadarını yiyeceğine de çocuğun karar vermesine 
izin verilmelidir.1,5-7

Anne sütü ile beslenme, tamamlayıcı beslenme 
kitapta ayrı bölümler olarak ele alındığından bu bö-
lümde okul öncesi dönemde, okul çocuğu ve ergen-
lik döneminde beslenmeden bahsedilecektir.
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terli kalsiyum alımı ile kemik kitlesi maksimum düze-
ye ulaşabilmektedir. Bu dönemde yetersiz kalsiyum 
ve D vitamini alımı osteoporoz riskini artırmaktadır. 
Gününün büyük kısmını okulda ve kapalı mekan-
larda geçiren gençlerde D vitamini eksikliği de sık 
görülmektedir. Ergenlerin güneş ışığından yeterince 
yararlanması amacıyla açık havada zaman geçirme-
leri sağlanmalı ve D vitamini desteği verilmelidir.22

Demir eksikliğinin sıklıkla görüldüğü bu yaş gru-
bunda yetersiz alım, azalmış gastrointestinal emilim 
sıklıkla demir eksikliğine neden olurken; erkeklerde 
artmış kas yapımı ve kızlarda menstruel siklus nede-
niyle demir ihtiyacının arttığı unutulmamalıdır.21

Ergenlik döneminde yetersiz besin alımı önlen-
meye çalışılırken, gereğinden fazla kalori alımının 
ve obezitenin önlenmesi, fast food, hazır yemek, 
şekerli içecek tüketimi konusunda da gençlerin bi-
linçlendirilmesi önemlidir. Büyüme hızı için ihtiyacı 
karşılayan, ancak obeziteye de neden olmayacak bir 
beslenme planı oluşturulmalıdır.3,11,16,23-25 Düzenli fi-
ziksel aktivite ve yeterli su tüketimi sağlanmalı, akılcı 
medya kullanımı teşvik edilmelidir.15,20-24

Sosyal kaygı ve dış görünüşün gelişim sürecinde 
en fazla önem kazandığı ergenlik süreci, yeme bo-
zukluklarının da en fazla görüldüğü dönemdir. Kilo 
alma korkusu ve yanlış zayıflama diyetleri ile başla-
yan anoreksiya nervoza, bulimia ya da ölçüsüz ye-
me-tıkınırcasına yeme gibi beslenme sorunları uzun 
vadede hem beden hem de ruh sağlığını önemli 
ölçüde etkilemektedir. Bu tarz beslenme bozukluk-
larını önleyebilmek için; yeterli ve dengeli beslenme 
alışkanlıklarının desteklenmesi, katı diyetlerden uzak 
durulması, düzenli spor faaliyetlerine katılımın sağ-
lanması ve olumlu beden algısı geliştirilmesi önem 
taşır. Bu konularda ergene ailesinin destek olması ve 
örnek olması gerekir.11,26

KAYNAKLAR
1. Özmert EN. Sağlıklı Beslenme İlkeleri. Gökçay G, Beyazova U 

(editörler). İlk Beş Yaşta Çocuk Sağlığı İzlemi, 2. Baskı, İstan-
bul: Nobel Tıp Kitabevleri, 2021;247-251.

2. Baltalı OH. Erken Çocukluk Çağında Beslenme Sorunları. 
Gökçay G, Beyazova U (editörler). İlk Beş Yaşta Çocuk Sağlığı 
İzlemi, 2. Baskı, İstanbul: Nobel Tıp Kitabevleri, 2021;423-
435.

3. Parks EP, Shaikhkhalil A, Sainath NN, Mitchell JA, Brownell 
JN, Stallings VA. Feeding healthy infants, children, and ado-
lescents. In: Kliegman RM, Geme JW, Blum NJ, Shah SS, Tas-
ker RC, Wilson KM (eds). Nelson Textbook of Pediatrics, 21st 
ed, Philadelphia, PA: Elsevier Inc., 2020;321-331.

4. Oyun Çocukluğu Dönemi Beslenmesi Rehberi, Türk Çocuk 
Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Derneği. [cited 
2024 August 16]. Available from: https://www.pedgastro.
org/icerik/beskenme-rehberi-1.PDF.

5. Promoting healthy nutrition. In: Bright Futures: Guidelines 
for Health Supervision of Infants, Children, and Adolescents, 
4th ed, Hagan JF, Shaw JS, Duncan PM (Eds), American Aca-
demy of Pediatrics, Elk Grove Village, IL 2017;167-192.

6. American Academy of Pediatrics Committee on Nutrition. 
Feeding the child. In: Pediatric Nutrition, 8th ed, Kleinman 
RE, Greer FR (Eds), American Academy of Pediatrics, Itasca, 
IL 2019;189.

7. Wood AC, Blissett JM, Brunstrom JM, et al. Caregiver influen-
ces on eating behaviors in young children: a scientific sta-
tement from the American Heart Association. J Am Heart 
Assoc. 2020;9:e014520

8. Maqbool A, Parks EP, Shaikhkhalil A, Panganiban J, Mitchell 
JA, Stallings VA. Nutritional requirements. In: Kliegman RM, 
Geme JW, Blum NJ, Shah SS, Tasker RC, Wilson KM (eds). Nel-
son Textbook of Pediatrics, 21st ed, Philadelphia, PA: Elsevier 
Inc., 2020;303-321.

9. Haytoğlu Z, Evliyaoğlu N. Oyun çocuğunda beslenme. Baş-
kan S (editör). Çocuk Beslenmesi. 1. Baskı. Ankara: Türkiye 
Klinikleri, 2020;43-46.

10. Kutluay MT. Okul Öncesi Dönem Çocukların Beslenmesi. 
T.C. Sağlık Bakanlığı, Türkiye Halk Sağlığı Kurumu, Obezite, 
Diyabet ve Metabolik Hastalıklar Dairesi Başkanlığı, Sağlık 
Bakanlığı Yayın No: 726, Ankara: 2012.

11. Türkiye Beslenme Rehberi (TÜBER) 2022 Sağlık Bakanlı-
ğı, Halk Sağlığı Genel Müdürlüğü, Sağlık Bakanlığı Yayın 
No:1031, Ankara 2022.

12. Kardaş Z, Kondolot M. Beslenmede temel besin grupları ve 
porsiyonlar. Başkan S, (editör). Çocuk Beslenmesi. 1. Baskı. 
Ankara: Türkiye Klinikleri; 2020;52-57.

13. Pereira N, Naufel M F, Ribeiro E B, Tufik S, Hachul H. Influence 
of Dietary Sources of Melatonin on Sleep Quality: A Review. 
J Food Sci, 2020; 85:5-13.

14. Bravaccio C, Terrone G, Rızzo R, et al. Use of nutritional supp-
lements based on melatonin, tryptophan and vitamin B6 
(Melamil Tripto®) in children with primary chronic heada-
che, with or without sleep disorders: a pilot study. Minerva 
Pediatrica 2020;72:30-36

15. Türkiye Fiziksel Aktivite Rehberi. Türkiye Halk Sağlığı Kuru-
mu. Sağlık Bakanlığı Yayın No: 940, Ankara, 2014.

16. Keskindemirci G, Özbay YS, Gökçay EG. Okul çocuğu ve er-
genlerde beslenme. Başkan S (editör). Çocuk Beslenmesi. 1. 
Baskı. Ankara: Türkiye Klinikleri, 2020;47-51.

17. Saruhan S. Okul Çocuğunun Beslenmesi. Özen H (editör). 
Soru ve Cevaplarla Çocuk Beslenmesi. 1. Baskı. İstanbul: 
Akademi Yayınevi, 2015;226-233.

18. Critch J N. School nutrition: Support for providing healthy 
food and beverage choices in schools. Paediatrics & Child 
Health, 2020;33–38.

19. T.C Sağlık Bakanlığı ve T.C. Milli Eğitim Bakanlığı. Beslen-
me Dostu Okullar Programı Uygulama Kılavuzu. [cited 
2024 August 18]. Available from: https://okulsagligi.meb.
gov.tr/meb_iys_dosyalar/2018_12/21163232_BDO_Uyg_
Kl_2018.pdf.



PEDİATRİDE TEMEL BİLGİLER 

872

20. Schwartz AE, Leardo M, Aneja S, Elbel B. Effect of a scho-
ol-based water intervention on child body mass index and 
obesity. JAMA Pediatr. 2016;170:220-226.

21. World Health Organization. Essential nutrition actions: ma-
instreaming nutrition through the life-course. Geneva: Wor-
ld Health Organization; 2019.

22. Dietary Reference Intakes for Adequacy: Calcium and Vita-
min D. In: Ross AC, Taylor CL, Yaktine AL, Del Valle H (editors). 
Dietary Reference Intakes for Calcium and Vitamin D. Was-
hington (DC): National Academies Press (US); 2011;345-403.

23. Chalkley A, Sherar L. Promoting Physical Activity. In Emond 
A (Ed). Health For All Children, United Kingdom: Oxford Uni-
versity Press, 5. Baskı, 2019;133-146

24. Guideline: implementing effective actions for improving 
adolescent nutrition. Geneva:World Health Organization; 
2018.

25. Das JK, Salam RA, Thornburg Kl, et al. Nutrition in adoles-
cents: physiology, metabolism, and nutritional needs. Ann 
N Y Acad Sci. 2017;1393:21–33.

26. World Health Organization. Nutrition in adolescence: issues 
and challenges for the health sector: issues in adolescent 
health and development. Geneva: World Health Organizati-
on; 2005.



BÖLÜM

873

1 Uzm. Dr., PhD, Kayseri Şehir Hastanesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Sosyal Pediatri Bölümü, dr.nagihansahin@yahoo.com,  
ORCID iD: 0000-0002-7144-064X 

2 Prof. Dr., PhD, Sağlık Bilimleri Üniversitesi, Ankara Etlik Şehir Hastanesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Kliniği, Sosyal Pediatri Bölümü, 
medakondolot@gmail.com, ORCID iD: 0000-0002-1168-3228

Nagihan ERDOĞ ŞAHİN 1 

Meda KONDOLOT 2

107 ÇOCUKLUK ÇAĞI AŞILARI VE UYGULAMA 
PRENSIPLERI

GİRİŞ

Aşı uygulamaları günümüzde en önemli koruyucu 
halk sağlığı uygulamalarından birisidir. Aşı uygu-
lamalarının temel amacı bebekleri, çocukları ya da 
erişkinleri hastalık etkeni ile karşılaşmalarından önce 
bağışıklayarak o etkene bağlı ölüm, hastalık, engelli-
lik gibi durumları önlemektir. Yaygın aşılama ile aynı 
zamanda toplum düzeyinde bağışıklık (herd immü-
nite) sağlanabilmekte ve bulaşıcı hastalık salgınları 
kontrol altına alınabilmektedir. Toplumdaki aşılanma 
oranlarının yüksek olması aşılanması mümkün olma-
yan bireylerin de (kanser vb. hastalıklar nedeni ile te-
davi görenler, ağır immün yetmezliği olanlar) korun-
masını sağlamaktadır. Aşı uygulamalarının bir diğer 
amacı ise ölümcül olabilecek bulaşıcı hastalıkların 
ortadan kaldırılmasıdır.1 Milyonlarca insanın ölümü-
ne neden olan çiçek hastalığı aşılama sayesinde or-
tadan kaldırılmış ve eradike edilen bu hastalığın aşı 
uygulamaları günümüzde sonlandırılmıştır.2,3 Eradi-
kasyon hedefi konulan ikinci hastalık olan poliomi-
yelitte de bu noktaya çok yaklaşılmış durumdadır.3

AŞIYA İMMÜN YANIT

Aşılar hastalık etkeni olan viral veya bakteriyel pa-
tojenlerin hastalık yapma yeteneklerinin ortadan 
kaldırılması ile elde edilen biyolojik ürünlerdir. Aşı 

içerisindeki mikroorganizmaya ait kısımlar antijen 
olarak tanımlanır. Aşı antijeni ilk kez vücuda girdi-
ğinde önce doğal bağışıklık sistemini harekete ge-
çirir ve bağışıklık sistemine yabancı olan bu antijenik 
yapı reseptörler aracılığıyla tanınır. Aşı antijenleri bu 
reseptörler aracılığıyla ya da endositoz/pinositozla 
fagositik hücrelerce alınır ve lenf nodlarına taşınır. 
Antijeni parçalayıp yüzeyinde sunan bu hücreler 
(antijen sunan hücreler) immün yanıtın yönlendiril-
mesinde etkili olurlar. Bu aşamada edinsel bağışık-
lık sisteminin T lenfosit ve B lenfosit yanıtları uyarılır. 
Antijen ile uyarılan CD4+ T helper hücreler sitokinler 
aracılığı ile diğer hücreleri harekete geçirir, bunun 
yanı sıra B hücresinin IgM üretiminden IgG üretimi-
ne geçmesini sağlar. CD8+ sitotoksik T hücreler ise 
enfeksiyonu önlemezken enfekte olmuş hücrenin 
yıkımında ve hücre içi patojenlerin temizlenmesin-
de etki eder.4,5

Antijen ile ilk tanışmada verilen birincil yanıt-
ta T ve B hücrelerinin bir bölümü “bellek” hücreleri 
durumuna geçer. Böylece gelecekte ikinci kez aynı 
antijen ile karşılaşıldığında bellek B ve T hücreleri ilk 
yanıttan daha hızlı olan ikincil immün yanıtı oluştu-
rarak konağı hastalıktan korur.4,5

Polisakkarid aşılarda olduğu gibi bazı antijenler 
T hücresi yardımı olmadan da B hücrelerini uyarabi-
lir. Ancak T hücresinden bağımsız gelişen bu yanıt 



Çocukluk Çağı Aşıları ve Uygulama Prensipleri

883

KAYNAKLAR
1.  Koç F, Gökçay G. Çocuklarda Aşı Uygulamaları. Gökçay G, 

Beyazova U (editörler). İlk Beş Yaşta Çocuk Sağlığı İzlemi, 
İstanbul: Nobel Tıp Kitabevleri, 2021:471-477

2.  WHO. Smallpox [cited 2024 August 11]. Available from: htt-
ps://www.who.int/health-topics/smallpox#tab=tab_1

3.  Bernstein HH, Kilinsky A, Orenstein WA. Immunization Prac-
tices. In: Kliegman RM, St Geme JW, Blum NJ, Shah SS, Tasker 
RC, Wilson KM (eds). Nelson Textbook of Pediatrics, Canada: 
Elseiver Inc, 2020: 1347-1366.

4.  Pollard AJ, Bijker EM. A guide to vaccinology: from ba-
sic principles to new developments. Nat Rev Immunol. 
2021;21:83-100.

5.  Claire-Anne Siegrist. Vaccine immunology. In: Plotkin SA, 
Orenstein WA, Offit PA, Edwards KM (eds). Plotkin’s Vaccines; 
7th edition, Philadelphia: Elsevier, 2018:16-34.

6.  American Academy of Pediatrics. Active Immunization. In: 
Kimberlin DW, Banerjee R, Barnett ED, Lynfield R, Sawyer 
MH (eds). Red Book: 2024 Report of the Committee on Infe-
ctious Diseases. Itasca, IL: American Academy of Pediatrics, 
2024: 38-73

7.  T.C Sağlık Bakanlığı, Halk Sağlığı Genel Müdürlüğü. Aşı Por-
talı, Aşı İçerikleri [cited 2024 August 11]. Available from: htt-
ps://asi.saglik.gov.tr/asi/genel-bilgiler/36-asi-icerikleri.html

8.  Kroger AT, Atkinson WL, Pickering LK. General Immunizati-
on Practices. In: Plotkin SA, Orenstein WA, Offit PA, Edwards 
KM (eds). Plotkin’s Vaccines; 7th edition, Philadelphia: Else-
vier, 2018: 96-120

9.  T.C Sağlık Bakanlığı, Halk Sağlığı Genel Müdürlüğü.Aşı Por-
talı, Aşı Takvimi [cited 2024 August 11]. Available from: htt-
ps://asi.saglik.gov.tr/asi-takvimi2

10.  T.C. Sağlık Bakanlığı, Türkiye Halk Sağlığı Kurumu. Risk Gru-
bu Aşılamaları [cited 2022 May 19]. Available from: https://
asirehberi.saglik.gov.tr/genelgeler/risk-grubu-genelgesi

11.  American Academy of Pediatrics. Hepatitis B. In: Kimberlin 
DW, Banerjee R, Barnett ED, Lynfield R, Sawyer MH (eds). 
Red Book: 2024 Report of the Committee on Infectious 
Diseases. Itasca, IL: American Academy of Pediatrics, 2024: 
437-457

12.  Global tuberculosis report 2019. Geneva: World Health 
Organization; 2019. Available from: https://www.who.int/
publications/i/item/9789241565714

13.  American Academy of Pediatrics. Tuberculosis. In: Kimber-
lin DW, Banerjee R, Barnett ED, Lynfield R, Sawyer MH (eds). 
Red Book: 2024 Report of the Committee on Infectious 
Diseases. Itasca, IL: American Academy of Pediatrics, 2024: 
888-920

14.  T.C Sağlık Bakanlığı Halk Sağlığı Genel Müdürlüğü. Tüberkü-
loz tanı ve tedavi rehberi. 2. Baskı. Ankara, 2019.

15.  Kondolot M. BCG aşısı. Gökçay G, Beyazova U (editörler). İlk 
Beş Yaşta Çocuk Sağlığı İzlemi, İstanbul: Nobel Tıp Kitabev-
leri, 2021:497-502

16.  Hanecom AW, Hawn TR, Ginsberg AM. Tuberculosis Vac-
cines. In: Plotkin SA, Orenstein WA, Offit PA, Edwards KM 
(eds). Plotkin’s Vaccines 7th edition, Philadelphia: Elsevier, 
2018:1095-1113

17.  Edwards KM, Decker MD. PertussisVaccines. In: Plotkin SA, 
Orenstein WA, Offit PA, Edwards KM (eds). Plotkin’s Vaccines 
7th edition, Philadelphia: Elsevier, 2018: 711-761

18.  CDC. Updated Recommendations for Use of Tetanus Toxo-
id, Reduced Diphtheria Toxoidand Acellular Pertussis (Tdap) 
Vaccine from the Advisory Committee on Immunization 
Practices, 2010. MMWR. 2011; 60:13-15.

19.  T.C Sağlık Bakanlığı Türkiye Halk Sağlığı Kurumu, Polio İm-
portasyon Planı Genelgesi. [cited 2022 May 19]. Available 
from: https://asirehberi.saglik.gov.tr/genelgeler/polio-ge-
nelgesi

20.  WHO. Poliomyelitis. [cited 2024 August 11] Available 
from: https://www.who.int/teams/health-product-po-
licy-and-standards/standards-and-specifications/vacci-
nes-quality/poliomyelitis.

21. Kılıç A, Aksakal Tuğrul M. Poliomiyelit Enfeksiyonu. Gökçay 
G, Beyazova U (editörler). İlk Beş Yaşta Çocuk Sağlığı İzlemi, 
İstanbul: Nobel Tıp Kitabevleri, 2021:565-570.

22.  Birinci Basamak Sağlık Çalışanları İçin Aşı Rehberi, Ankara: 
Türk Tabipleri Birliği Yayınları, 2018.

23.  Marin M, Güris D, Chaves SS, Schmid S, Seward JF; Advisory 
Committee on Immunization Practices, Centers for Disease 
Control and Prevention (CDC). Prevention of varicella: re-
commendations of the Advisory Committee on Immuniza-
tion Practices (ACIP). MMWR Recomm Rep. 2007;56:1-40.

24.  O’Connor P, Jankovic D, Muscat M et al. Measles and rubella 
elimination in the WHO Region for Europe: progress and 
challenges. Clin Microbiol Infect. 2017;23:504-510.

25.  T.C. Sağlık Bakanlığı Temel Sağlık Hizmetleri Genel Müdür-
lüğü. Genişletilmiş Bağışıklama Programı Genelgesi [cited 
2024 August 11]. Available from: https://khgmsaglikhiz-
metleridb.saglik.gov.tr/TR-42937/genisletilmis-bagisikla-
ma-programi-genelgesi.html

26.  American Academy of Pediatrics. Measles. In: Kimberlin DW, 
Banerjee R, Barnett ED, Lynfield R, Sawyer MH (eds). Red 
Book: 2024 Report of the Committee on Infectious Disea-
ses. Itasca, IL: American Academy of Pediatrics, 2024:570-
585.

27. Ceyhan M. Çocuklarda pnömokok enfeksiyonları ve aşılama 
(Pneumococcal infections and immunization in children). 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Dergisi. 2009; 52: 91-99.

28.  American Academy of Pediatrics. Streptococcus Pneumo-
niae (Pneumococcal) Infections. In: Kimberlin DW, Banerjee 
R, Barnett ED, Lynfield R, Sawyer MH (eds). Red Book: 2024 
Report of the Committee on Infectious Diseases. Itasca, IL: 
American Academy of Pediatrics, 2024:810-822.

29. American Academy of Pediatrics. Hepatititis A. In: Kim-
berlin DW, Banerjee R, Barnett ED, Lynfield R, Sawyer MH 
(eds). Red Book: 2024 Report of the Committee on Infec-
tious Diseases. Itasca, IL: American Academy of Pediatrics, 
2024:430-437.

30.  Velipaşaoğlu S. Bağışıklama Programları ve Güvenli Aşı Uy-
gulamaları. Gökçay G (editör). Aşılar, 1. Baskı, Ankara: Türkiye 
Klinikleri, 2021: 6-11.

31.  Kroger A, Bahta L, Long S, Sanchez P. General Best Practice 
Guidelines for Immunization: Advisory Committee on Im-
munization Practices (ACIP) [cited 2024 August 11]. Avai-
lable from: https://www.cdc.gov/vaccines/hcp/acip-recs/
general-recs/downloads/general-recs.pdf

32.  World HealthOrganization. Immunization in practice: a 
practical guide for health staff, 2015 update. World Health 
Organization, 2015. [cited 2024 August 11]. Available from: 
https://apps.who.int/iris/handle/10665/193412

33.  Velipaşaoğlu S. Aşı Kontrendikasyonları ve Önlem Alınarak 
Aşı Uygulanması Gereken Durumlar. Gökçay G, Beyazova U 
(editörler). İlk Beş Yaşta Çocuk Sağlığı İzlemi, İstanbul: Nobel 
Tıp Kitabevleri, 2021:479-483.

34.  Türkiye Cumhuriyeti Sağlık Bakanlığı Halk Sağlığı Genel Mü-
dürlüğü. 2023/03 sayılı Aşı Sonrası İstenmeyen Etkiler (ASİE) 
Genelgesi [cited 2024 August 11]. Available from: https://
www.saglik.gov.tr/TR,11136/asi-sonrasi-istenmeyen-etki-
ler-genelgesi-2009.html

35. Sosyal Pediatri Derneği Aşısız Çocuklar İçin Aşı Takvimi 
Önerisi [cited 2024 August 11]. Available from: http://www.
sosyalpediatri.org.tr/sosyal-pediatri-dernegi-asisiz-cocuk-
lar-icin-asi-takvimi-onerisi---2022-84570.html



BÖLÜM

887

1 Prof. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Hematoloji Onkoloji BD., mkkukcu@erciyes.edu.tr, 
ORCID iD: 0000-0003-2015-3541

108
Musa KARAKÜKCÜ 1

ANEMILI ÇOCUK HASTAYA YAKLAŞIM

ANEMI TANIMI

Anemi, dolaşımdaki eritrosit kitlesinin azalması, ka-
nın oksijen taşıma kapasitesinin düşmesi ve doku 
hipoksisi ile tanımlanır. Her yaş grubunda hemoglo-
bin değerleri için normalin alt sınırının belirlenmesi 
önemlidir. Genellikle, yaşa uygun ortalama hemog-
lobin değerinin iki standart sapma altındaki değer 
anemi olarak kabul edilir (Tablo 1). Ancak, siyanotik 
konjenital kalp hastalıklarında bu yanıltıcı olabilir. Bu 
durum fonksiyonel anemi olarak adlandırılır ve has-
tanın hemoglobin değeri normal veya yüksek olsa 
bile doku hipoksisi bulunabilir.1

Tam kan sayımı, çocuklarda yaygın olarak kullanı-
lan bir tetkiktir ve pratikte çocuklarda anemiye sıkça 
rastlanır. Sosyoekonomik düzeyi düşük bölgelerde, 
toplumda anemi oranı %50’yi aşabilir. Genellikle 
6-24 ay arasındaki bebek ve çocuklarda aneminin en 
sık nedeni demir eksikliği bulunur.

ANEMILI HASTANIN 
DEĞERLENDIRILMESI

Anemili bir çocuğun değerlendirilmesi üç aşama-
da ele alınır: anamnez, fizik muayene ve tanısal 
testler.

Anamnez, Özgeçmiş ve Soygeçmiş

Anemi, genellikle solukluk, halsizlik, çabuk yorulma, 
süt çocuklarında beslenme güçlüğü, terleme ve 
uzun süren durumlarda büyüme geriliği belirtileriyle 
kendini gösterir.

Aneminin başlama yaşı ve aile öyküsü, konje-
nital ve herediter anemiler açısından yol gösterici 
olabilir. Yenidoğanlarda anemi saptandığında, bu 
döneme özgü kanamalar, obstetrik sorunlar, izoim-
münizasyon, konjenital enfeksiyonlar, herediter sfe-
rositoz veya G-6PD eksikliği gibi herediter hemolitik 
anemiler düşünülmelidir. Doğumu izleyen 2-3. ayda 
fizyolojik anemi, beta-globin zinciri ile ilgili hemog-
lobinopatiler veya Diamond-Blackfan anemisi göz 
önünde bulundurulmalıdır.

Beslenme hikâyesi demir eksikliği anemisi tanı-
sında büyük önem taşır. Özellikle anne sütünün kesi-
lip ek gıdaya geçişin olduğu 6 ay-1 yaş arası dönem-
deki hastaların beslenmesi dikkatli sorgulanmalıdır. 
Zamanında doğmuş süt çocuklarında demir eksik-
liği anemisi genellikle 6.aydan itibaren, prematüre-
lerde ise bebek doğum tartısının iki katına ulaştığı 
zaman daha sık görülür. Bu bebekler ilk yaşlarında 
huzursuzluk, iştahsızlık, emmede azalma, yeterli kilo 
alamama gibi şikâyetler ile de başvurabilirler.
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Ekrem ÜNAL 2
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GIRIŞ

Demir

Demir; oksijen taşıma, elektron alışverişi, enerji üre-
timi, protein sentezi gibi işlevlerde rol alan esansiyel 
bir elementtir.1

Hemoglobin sentezi için esansiyel olmakla birlik-
te hayati süreçte protein ve enzimlerin birleşeni olan 
hem ve demir-kükürt kümelerinin üretimi, nükleik 
asit sentezi, metabolik reaksiyonlarda ve hücre sa-
vunma sisteminde de önemli fonksiyonlara sahiptir. 
Yaşam için gerekli olmakla birlikte eksikliği de fazla-
lığı da bozukluklara sebep olacağından demir dön-
güsü sıkı düzenleme altındadır.2,3

Demir insan vücudunda ferröz (Fe+2) veya ferrik 
(Fe+3) demir olarak bulunur. Demirin bu elektron 
değişimi bir yandan olumluyken öte yandan demir 
fazlalığı durumlarında oluşan serbest demir, prook-
sidan olarak serbest oksijen radikallerinin ortaya çık-
masına neden olur. Antioksidanlar tarafından yeterli 
şekilde indirgenemeyen serbest oksijen radikalleri 
ileri derecede toksik olup demir serbest bırakılmaz; 
transferrinle taşınır, ferritinde depolanır ve böylece 
organizmada demir konsantrasyonu denetim altın-
da tutulmaya çalışılır.1,4

Demirin Vücutta Döngüsü

Vücutta bulunan demir hemoglobinde (%60-70), 
miyoglobinde (%10), demir içeren enzimler ve si-
tokromlarda bulunur. Kalanı ise öncelikle makrofaj-
larda ve karaciğerde depolanır. Demirin kanama ve 
gastrointestinal sistemden dökülen epitel hücreler-
den kayıp dışında fizyolojik bir kayıp durumu yok-
tur.4,5 (Şekil 1).

Demir Emilimi

Besinlerde alınan demirin büyük çoğunluğu hem 
olmayan demir olup; çok az bir kısmı emilmekte-
dir. Bağırsakta sadece 1-2 mg/gün demir emilir ve 
çoğu demir (20-25 mg/gün) makrofajların eritrosit 
fagositozu ile geri dönüştürülür. Hem olmayan de-
mir alım yeri duodenumdur: Hem olmayan demir, 
duodenal sitokrom b redüktaz (DCYTB) ile demir 
ferrikten ferröze indirgendikten sonra apikal divalent 
metal transporter 1 (DMT1) aracılığıyla fırçamsı ke-
nar membranından enterositlere alınır. Fe+2 demir 
ise; ferropontin yardımıyla bazolateral membrandan 
plazmaya geçer veya enterositlerde mukozal dökül-
me ile kaybedilir ve kullanılmayan demir ise ferritin 
olarak depolanır.6 (Şekil 2).
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DEMIR EKSIKLIĞI ANEMISI

NÜTRISYONEL ANEMI

Anemi, hemoglobin (Hb) konsantrasyonunun ve/
veya kırmızı kan hücresi (RBC) sayılarının normalden 
düşük olduğu ve bireyin fizyolojik ihtiyaçlarını karşı-
lamaya yetmediği bir durumdur.1 Küçük bebeklerde 
aneminin en yaygın nedeni, yaklaşık 6-9 haftalıkken 
ortaya çıkan fizyolojik anemidir. Eritropoez, artan 
doku oksijenasyonu ve azalmış eritropoietin üreti-
minin bir sonucu olarak doğumdan sonra dramatik 
olarak azalır. Hb seviyesi yaklaşık 11 g/dL’ye ulaşır ve 
buna “bebeklik çağının fizyolojik anemisi” denir. En 
düşük Hb 9 g/dl seviyesine iner ve bunun altındaki 
değerler için fizyolojik kavramı kullanılamaz.2 Ane-
misi olan bir çocuğun değerlendirilmesi ayrıntılı bir 
öykü ile başlar. Semptomların derecesi, geçmiş tıbbi 
öykü, aile öyküsü, beslenme ve gelişim öyküsü ane-
minin nedenine ilişkin önemli ipuçları sağlayabilir.

Nütrisyonel anemiler, eritropoez (RBC üretimi 
veya olgunlaşması) için gerekli besinlerin konsant-
rasyonları, talepleri karşılamak için yetersiz olduğun-
da ortaya çıkar. Besin eksikliğinin nedenleri arasında 
yetersiz diyet alımı, artan besin kayıpları (örn. parazit-
lerden kan kaybı, doğumla ilişkili kanama veya ağır 
menstrual kanamaları) ve emilim bozukluğu bulu-
nur. Nütrisyonel anemi tanısında beslenme öyküsü, 
antropometrik ölçümler, fiziksel ve zihinsel gelişim 

öyküsü çok önemlidir. Beslenme öyküsü özellikle 
eritropoez için zaruri olan demir, folat ve vitamin B12 
içeriğini değerlendirmeye odaklanır.3

Yeterli demir takviyesi almayan, demirden zengin 
ek gıdaya geç başlayan, sadece anne sütüyle besle-
nen bebekler 9 ila 12 aylık ilk tarama sırasında ane-
mik olabilirken, 12 aylık olana kadar demirle zengin-
leştirilmiş mama alan ya da demir içeriği zengin ek 
gıdalara 6 aylıkken başlayan bebeklerin bu zamanda 
anemik olma ihtimalleri çok düşüktür. Dünya Sağlık 
Örgütü (DSÖ), ergenlik döneminde anemiyi önle-
mek için bir strateji olarak demir ve folik asit takviyesi 
önermiştir.4 Türkiye’de hamile kadınlarda anemi yö-
netimi, genellikle diğer yaklaşımlardan bağımsız ola-
rak demir ve folik asit takviyesine odaklanmaktadır.

DEMIR EKSIKLIĞI ANEMISI

Demir eksikliği (DE) çocuklarda en sık görülen bes-
lenme eksikliğidir. Demir eksikliği, vücudun normal 
fizyolojik fonksiyonlarını sürdürebilmesi için gerekli 
olan toplam demir miktarının yetersiz olması duru-
mudur. Bunu tüm pediatrik yaş grupları için serum 
ferritini <15 mikrogram/L olarak tanımlıyoruz. DE, 
belirli bir süre boyunca özellikle demir gereksinimle-
rinin yüksek olduğu yaşam dönemlerinde (örneğin, 
bebeklik ve hamilelik gibi hızlı büyüme ve gelişme 
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Oral demir yan etkileri arasında kabızlık, ishal, 
karın krampları, mide bulantısı ve metalik tat vardır. 
Dışkı koyu olsa da gizli kan testlerinde yanlış pozitif 
sonuç vermez.

Parenteral demir tedavisi

Son yıllarda daha güvenilir yeni intravenöz (IV) de-
mir preperatları mevcut hale gelmiştir. Bununla bir-
likte, IV demir, yüksek maliyeti ve nadir de olsa yan 
etki potansiyeli nedeniyle DEA olan hastaların ço-
ğunluğu için genellikle ikinci basamak tedavi olarak 
kabul edilir.13

 » Oral demir tedavisine uyumsuzluk, zayıf toleransı 
veya oral demir tedavisinin başarısızlığı.

 » Mide veya duodenal baypas cerrahisi, atrofik 
gastrit, çölyak hastalığı gibi inflamatuar bağırsak 
hastalığı öyküsü olması.

 » Demir depolarının hızla yükseltilmesini gerekti-
ren ciddi demir eksikliği.

 » Genetik olarak IRIDA tanısının olması.
 » Kalp yetmezliğine neden olan demir eksikliği 

anemisi.

Toplam ihtiyacı olan demir miktarı:

(Normal Hb - mevcut Hb) x 3,4 x 1,5 x kan volüm 
(ml)

100

Demir sükroz (Venofer, Veniro): 100mg/5ml ele-
menter demir içerir. İlaç infüzyon şeklinde haftada 
1-3 kez, 1-3mg/kg/doz (en fazla çocukta 100 mg, 
erişkinde 200 mg) şeklinde uygulanır. Hedeflenen 
demir miktarı 2-4 haftada uygulanabilir.

Demir karboksimaltoz (Ferinject, İnferject): 
500mg/10ml elementer demir içerir. Toplam hedef-
lenen demir miktarı 1-2 seferde verilebilme imkânı 
sağlar. Günlük doz 1000mg’ı (20ml) aşmamalıdır. 
Haftada 1000 mg’dan (20ml) fazla uygulanmamalıdır. 
Çocuklarda tek seferde 15mg/kg/doz aşılmamalıdır.

Kırmızı kan transfüzyonu

Oral demir veya parenteral demir ile mümkün olan-
dan daha hızlı düzeltme gerektiren ciddi anemide, 
kardiyak yetmezlik bulguları gelişen veya hemoglo-
bin seviyesi 4 g/dl veya daha az olduğu durumlarda 
kırmızı kan transfüzyonu endikedir.

KAYNAKLAR
1.  Janus J, Moerschel SK. Evaluation of anemia in children. Am 

Fam Physician. 2010;81:1462-1471.
2.  Rosenthal A. Hemodynamics in physiologic anemia of in-

fancy. N Engl J Med. 1982;306:538-540.
3.  Chaparro CM, Suchdev PS. Anemia epidemiology, pathop-

hysiology, and etiology in low- and middle-income count-
ries. Ann N Y Acad Sci. 2019;1450:15-31.

4.  World Health Organization. Prevention of iron deficiency 
anaemia in adolescents [Internet]. World Health Organiza-
tion; 2011. [cited 2020/08/10]; Available from: https://apps.
who.int/iris/bitstream/handle/10665/205656/B4770.pdf?-
sequence=1&isAllowed=y.

5.  Pollitt E. The developmental and probabilistic nature of 
the functional consequences of iron-deficiency anemia in 
children. J Nutr. 2001;131:669S-675S.

6.  Hallberg L, Brune M, Rossander L. Effect of ascorbic acid on 
iron absorption from different types of meals. Studies with 
ascorbic-acid-rich foods and synthetic ascorbic acid given 
in different amounts with different meals. Hum Nutr Appl 
Nutr. 1986;40:97-113.

7.  Hutchinson C. A review of iron studies in overweight and 
obese children and adolescents: a double burden in the 
young? Eur J Nutr. 2016;55:2179-2197.

8.  Heeney MM, Finberg KE. Iron-refractory iron deficiency ane-
mia (IRIDA). Hematol Oncol Clin North Am. 2014;28:637-652

9.  Turck D. Cow’s milk and goat’s milk. World Rev Nutr Diet. 
2013;108:56-62.

10.  Sandoval C, Jayabose S, Eden AN. Trends in diagnosis and 
management of iron deficiency during infancy and early 
childhood. Hematol Oncol Clin North Am. 2004;18:1423-
1438

11.  De Caterina M, Grimaldi E, Di Pascale G, et al. The soluble 
transferrin receptor (sTfR)-ferritin index is a potential predic-
tor of celiac disease in children with refractory iron deficien-
cy anemia. Clin Chem Lab Med. 2005;43:38-42.

12.  Kurekci AE, Atay AA, Sarici SU, et al. Is there a relationship 
between childhood Helicobacter pylori infection and iron 
deficiency anemia? J Trop Pediatr. 2005;51:166-169.

13.  Fish, Jonathan D., Jeffrey M. Lipton, and Philip Lanzkowsky. 
Lanzkowsky’s manual of pediatric hematology and onco-
logy: Academic press, 2016.



BÖLÜM

913

1 Uzm. Dr., Kayseri Şehir Hastanesi, Çocuk Hematoloji ve Onkoloji BD., fmutlu2@gmail.com, ORCID iD: 0000-0003-4593-8679
2 Prof. Dr., Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Hematoloji Onkoloji BD., mkkukcu@erciyes.edu.tr,  

ORCID iD: 0000-0003-2015-3541

Fatma T. MUTLU 1 

Musa KARAKÜKCÜ 2

111 NUTRISYONEL ANEMILER; 
MEGALOBLASTIK ANEMILER

GİRİŞ

Anemi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları pratiğinde en 
sık rastlanan laboratuvar anormalliklerinden biridir. 
Tüm dünyada aneminin en sık rastlanan ve aslın-
da önlenebilir nedeni ise nutrisyonel anemilerdir.1  
B12 ve folik asit eksikliğinde görülen megaloblastik 
anemiler, makrositik anemiler içinde sınıflandırılır ve 
daha nadiren nutrisyon dışı nedenleri de vardır.

EPİDEMİYOLOJİ

B12 ve folik asit eksikliklerinin prevalansı, farklı po-
pülasyonlar arasında ve kullanılan eşik değere bağlı 
olarak değişir. Klinik olarak ağır anemiye veya nörop-
sikiatrik sorunlara veya her ikisine sebep olan B12 
eksikliği nadirdir (%1-2). Güney Amerika, Asya ve Af-
rika’da prevalansı çok daha yüksektir. Yaşlılarda genç-
lere göre çok daha yüksek olduğu gösterilmiştir. B12 
eksikliği olan annelerin emzirdiği bebeklerde daha 
sık görülebilir. Beslenme diyete bağlı çok farklılıklar 
olmakla birlikte normal diyet alımına sahip sağlıklı 
insanlarda folat eksikliği prevalansı 1990-2000’li yıl-
larda birçok ülkede gıdalara rutin olarak folik asit ek-
lenmesi ile azalmıştır.2

MAKROSİTOZ/MAKROSİTİK 
ANEMİ

Makrositoz, kırmızı kan hücresi (RBC) boyutlarının 
yaşa göre değişen normalin üst sınırının üzerinde 
bir ortalama eritrosit hacmi (MCV) olarak tanımla-
nır. Morfolojik bir terimdir. Diğer RBC indeksleri ile 
birlikte hematoloji cihazlarından otomatik olarak 
rapor edilir, Femtolitre olarak ölçülür. MCV hesap-
lanırken; MCV ( fL olarak) = (Hematokrit %)/(RB-
C×1012/L)×10 kullanılabilir.

Normalde kırmızı kan hücreleri kemik iliğini 
makrositik olan retikülositler olarak terk eder. Bu-
nun dışında diğer tüm makrositik RBC’ler, RBC ol-
gunlaşmasındaki, nükleik asit metabolizmasındaki, 
membran bileşimindeki, hücre su içeriğindeki veya 
bu faktörlerin bir kombinasyonundaki kalıtsal veya 
edinilmiş anormalliklerin bir sonucu olarak oluşur.

B12 VİTAMİNİ, FOLAT VE 
FİZYOLOJİK ROLLERİ

B12 vitamini ve folik asit hematopoietik hücrelerinin 
(RBC, WBC ve trombositler) oluşumu için gerekli olan, 
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İntranasal ve transdermal B12 etkisi tam gösteril-
mediğinden günlük pratikte pek kullanılmamaktadır.

Folik asit; Folat gıdalarda doğal olarak bulunan 
formdur. Folik asit (B9 vitamini) sentetik formudur. 
Folinik asit (leucovorin), öncelikle metotreksatın tok-
sisitelerini önlemek için kullanılan indirgenmiş fola-
tın doğal olarak oluşan bir şeklidir; Günlük 1 mg’lık 
bir dozda oral folik asit, eksikliğin gelişmesini önle-
mek için yeterlidir. Nöral tüp defekti riskini azaltmak 
için hamilelik sırasında rutin folik asit takviyesi kulla-
nılır.18 Keçi sütü folat bakımından düşüktür ve sade-
ce keçi sütü ile beslenen bebekler yeterli folik asit 
alamayabilir. Yüksek doz metotreksat sonrası folinik 
asit kullanılır.

Folik asit uygulamasının B12 vitamini eksikliği ile 
ilişkili bazı hematolojik anormallikleri kısmen tersine 
çevirebileceğini bilmek önemlidir; ancak B12 vitami-
ni eksikliğinin nörolojik belirtileri folik asit ile tedavi 
edilmez. Bu nedenle, B12 vitamini eksikliği olan bir 
kişiye folik asit verilmesi, tedavi edilmemiş B12 vita-
mini eksikliğini potansiyel olarak maskeleyebilir. Bu 
nedenle, folik asit ile tedavi edilen bazı hastalarda 
B12 vitamini tedavisi uygun olur.
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Ebru YILMAZ 1

HEMOLITIK ANEMILER

GİRİŞ

Eritrositlerin yaşam sürelerinin eritrositlerin kendi-
lerine veya eritrosit dışı nedenlere bağlı kısalması 
ile ortaya çıkan anemiler hemolitik anemiler olarak 
isimlendirilir. Kalıtsal ve edinsel durumlar akut veya 
kronik hemolize neden olurlar. Hemolitik anemiler 
immun ve immun olmayan hemolitik anemiler ol-
mak üzere 2 gruba ayrılır. Tablo 1’de hemolitik ane-
milerin sınıflandırılması özetlenmiştir.1, 2, 3

Hemoliz intravasküler veya ekstravasküler alan-
da gerçekleşebilir. İntravasküler hemolizde indirekt 
hiperbilirubinemi, laktat dehidrogenaz (LDH) dü-
zeyinde yükselme, hemoglobinüri, haptoglobinde 
azalma, plazma hemoglobin, metalbumin, methe-
moglobin miktarında ve retikülosit sayısında artış 
saptanır. Ekstravasküler hemolizde ise indirekt bili-
rubin ve LDH artışı, plazma haptoglobinde azalma, 
fekal ve idrar ürobilinojen atılımında artma, karbon 
monoksit üretiminde ve retikülosit sayısında artma 
gözlenir.2 Paroksismal nokturnal hemoglobinüri, 
paroksismal soğuk hemoglobinüri, transfüzyon re-
aksiyonları, mikroanjiopatik hemolitik anemi intra-
vasküler hemolize neden olur.4 Periferik kan yayması 
hemolitik hastalığın varlığını ve tanısını koymada 
yararlıdır. Örneğin periferik kan yaymasında mikro-
anjiopatik hemolitik anemilerde şistozit, abetalipot-

roteinemide, karaciğer hastalıkları, yaygın damar içi 
pıhtılaşma (YDP), hipotroidizmde akantosit, heredi-
ter sferositoz, ABU uyumsuzluğu, piruvat kinaz ek-
sikliği, glikoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikliğinde ise 
sferosit görülür.5

Hemolitik aneminin birçok nedeni olsa da pek 
çoğunda benzer klinik tablo ortaya çıkar. Hemolizin 
derecesi ve oluşma süresi kliniği belirler. Hastalar ço-
ğunlukla solukluk, çabuk yorulma, sarılık kliniğinde 
başvururlar. Hemolize ve ağır anemide kalp yetmez-
liğine bağlı karaciğer ve dalak büyüklüğü saptanabi-
lir. Safra kesesi taşları ve ona bağlı olarak görülebilen 
komplikasyonlar, asemptomatik konjenital hemoli-
tik anemili hastaların tanısında önemli bir klinik bul-
gudur. Hemolitik anemilerin safra taşı, bilirübinatın 
çapraz bağlı polimerlerinin yaptığı suda erimeyen 
içeriği nedeniyle tipik olarak siyah pigment taşıdır. 
Kronik bacak ülserleri, herediter sferositoz ve orak 
hücreli anemili hastalarda karakteristik olarak görül-
mekle birlikte, nadiren diğer hemolitik hastalıklarda 
da olabilir.1 Tedavi aneminin derinliği ve oluşma hızı, 
altta yatan hastalık, hastanın kliniği ve bireysel özel-
likleri gözönünde bulundurularak planlanır.

Şekil 1’de hemolitik anemilere yaklaşım 
özetlenmiştir.6
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Çoğunlukla çocuklukta ortaya çıkan kronik hafif 
konjenital anemi, kronik veya aralıklı hafif sarılık, 
splenomegali, kemik iliğinde eritroid hiperplazisi ve 
aneminin derecesine uygun olmayan retikülosit ya-
nıtı mevcuttur.17 Şiddetli anemili vakaların standart 
tedavisi transfüzyondur. Demir birikimine yönelik 
hasta şelasyon programına alınmalıdır. Splenektomi 
tip II KDA hastalarında hemoglobin düzeyini orta 
düzeyde artırdığı için yalnızca ciddi anemik hastalar-
da ve/veya semptomatik splenomegalisi olanlarda 
tercih edilmelidir. Kemik iliği nakli KDA tip I ve II has-
talarında başarı ile gerçekleştirilmiştir.18

PAROKSİSMAL SOĞUK 
HEMOGLOBİNÜRİ

Paroksismal soğuk hemoglobinürisi (PSH) poliklo-
nal Ig G antikorlarınca (Donath-Landsteiner antiko-
ru:DL) oluşan ikincil bir OİHA’dır. Soğukta P antije-
nine antikorların bağlanması ile kompleman aktive 
olur, vücudun ısınması ile birlikte ise hemoliz görü-
lecektir . Çoğunlukla çocuklarda, etkenin izole edi-
lemediği üst solunum yolu enfeksiyonları sonrası ilk 
bir haftada görülür.19 Hemoglobin 4-8 g/dl civarında 
olup erken dönemde retikülositopeni ve lökopeni 
gözlenir. Takibinde retikülositoz ve lökositoz gelişir. 
Eritrofagositoz diğer OİHA’dan daha fazla gözlenir. 
DL antikorları çok güçlüdür ve düşük titrelerde bile 
ciddi hemolize neden olurlar. PSH genelde tedavi 
gerektirmez ve hastayı sıcak tutmak temel tedavi-
dir. Transfüzyon yapılması planlanan hastalarda kan 
ürününün ısıtılması gerekir. Hayatı tehdit eden PSH 
vakalarında plazma değişimi yapılabilr.9
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113 HEMOGLOBINOPATI

TALASEMI

Talasemiler, otozomal resesif geçiş gösteren, he-
moglobin (Hb) zincirlerinden birinin veya birkaçının 
hasarlı sentezi sonucu gelişen hipokrom mikrositer 
anemi ile karakterize heterojen bir grup hastalıktır. 
Talasemi, α, β, γ, δ olarak tanımlanan hemoglobin 
zincirinin veya zincirlerinin az sayıda veya hiç yapı-
lamaması ile oluşur. Bu tanımlamaya göre, alfa zincir 
yapımı azlığı alfa talasemiye, beta zincir yapım azlığı 
beta talasemiye neden olmaktadır. Beta zincir yapı-
mı hiç yoksa β0, beta zincir yapımı az da olsa yapılı-
yorsa β+ talasemi adı verilmektedir.1

Dünya nüfusunun %3’ü beta talasemi taşıyıcısı, 
Güneybatı Asya’da nüfusun %5-10’u alfa talasemi 
taşıyıcısıdır. Ülkemizde Çukurova, Akdeniz kıyı şeri-
di, Ege ve Marmara bölgelerinde talasemi taşıyıcılığı 
çok sık görülmektedir. Türkiye’de yaklaşık 1.300.000 
beta talasemi taşıyıcı ve 4000 civarında beta talase-
mi hastası vardır.

Beta Talasemide Klinik Sınıflama;2

1.  Sessiz taşıyıcı: Hematolojik olarak normal (Fark-
lı hemoglobin elektroforez ve kan sayımlarıyla 
karşımıza gelebilir, en fazla Yüksek A2 ile olan β 
talasemi taşıyıcılığı görülür-HbA2: %3,5-8, HbF: 
%1-5)

2.  Talasemi minör (taşıyıcı, heterozigot ): Hafif hi-
pokrom mikrositer anemi

3. Talasemi intermedia (hasta, homozigot): Trans-
füzyon ihtiyacı fazla olmayan

4.  Talasemi major (hasta, homozigot): Transfüzyona 
bağımlı

TALASEMI MINÖR

Beta Talasemi Taşıyıcılığı tanısı konarken aşa-
ğıdaki hastalıklardan ayırıcı tanısının yapılması 
gerekmektedir.

 » Demir eksikliği anemisi
 » Alfa Talasemi taşıyıcılığı
 » Kronik hastalık anemisi

Beta Talasemi taşıyıcılığında; eritrositoz ve mik-
rositozun olması, RDW’nin normal saptanması ayı-
rıcı tanıda önemlidir. Tedavi vermeye gerek yoktur. 
Ancak genetik danışmanlık mutlaka verilmeli ve 
hasta anne, baba ve kardeşleri taşıyıcılık yönünden 
taranmalıdır.3

Beta Talasemi İntermedia 4

 » Homozigot talasemidir, ancak klinik bulgular 
Beta Talasemi Major kadar ağır değildir.

 » Enfeksiyon, cerrahi ve bazı özel stres durumları 
dışında Hb’leri 6-10g/dl düzeyindedir.
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1.  Damar tıkayıcı krizler

 » Ağrılı krizler
 » El-ayak sendromu
 » Akut göğüs sendromu (AGS)
 » Abdominal ağrılı krizler
 » Akut Santral Sinir Sistemi Olayları
 » Priapizm

2.  Sekestrasyon Krizi

 » Splenik Sekestrasyon Krizi
 » Hepatik Sekestrasyon Krizi

3.  Aplastik Kriz
4.  Hiper Hemolitik Kriz

TANI

Hastaların Hb düzeyleri genellikle 5-11 gr/dl arasın-
dadır. MCV, MCHC düzeyi normal, RDW düzeyi art-
mış normokrom normositer bir anemi vardır. Perife-
rik yaymada oraklaşmış eritrositler, Sβ talasemide ise 
target hücreler bulunmaktadır. OHA tanısı Hb elekt-
roforezi ve oraklaşma testi ile konulur.10

Resim 2. Orak Hücre Anemisi hastada oraklaşmış 
hücreler6

Tedavi 11

1.  Enfeksiyonların tedavisi ( tanıdan itibaren penisi-
lin profilaksisi başlanmalı, pnömokok ve H. Influ-
enza aşılarının yapılması önerilmelidir)

2.  Transfüzyon tedavileri
3.  Kriz ve komplikasyonların tedavisi (Sıvı, analjezi, 

oksijen, eritrosit Exchange, eritrosit transfüzyo-
nu)

4.  Hemoglonin F yapımını artıran ajanlar (Hidroksi 
üre 10-15 mgr kg başlangıç dozu)

5.  Şelasyon tedavisi (ferritin 1000 üzerinde demir 
şelatörü)

6.  Kök hücre transplantasyonu
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114 ERITROSIT MEMBRAN VE ENZIM  
DEFEKTLERI DEFEKTLERI

ERİTROSİT MEMBRAN 
DEFEKTLERİ

Doğumsal eritrosit membran defektlerinde memb-
ran yapısındaki değişiklikler eritrositlerde erken 
hemolize yol açar. Bunlar sferositoz, eliptositoz, 
stomatositoz ve kserositozdur. Herediter sferositoz 
en sık görüleni olup çoğu vakada kalıtım otozo-
mal dominanttır. Yenidoğan döneminden itibaren 
ortaya çıkan sarılık, splenomegali ve hemolitik ane-
mi, periferal kan yaymasında sferositler, osmotik 
frajilitede artış ve splenektomiye iyi klinik cevap ile 
karakterizedir.1

Patogenez

Herediter sferositozun etyopatolojisinde, eritrosit za-
rındaki çift katlı lipit tabaka ile iskelet protein yapısı 
arasında dikey pozisyonda yerleşmiş olan protein 
bağlarındaki kalıtsal kusur rol oynamaktadır. Hücre 
zarındaki proteinlerden spektrin, ankirin, band 3 ve 
protein 4.2’nin yapısal hasarı, zardaki lipit içeriğin 
kaybına yol açar. Bunun sonucunda eritrositlerde 
yüzey hacim ilişkisi bozulur. Normal koşullarda es-
nek olan eritrosit zarı, hücrenin küre şeklini alması 
ile gerilmeye dayanıksız (zar kırılganlığı artar, ozmo-
tik direnci azalır) hale gelir. Sferositik ve kırılgan hale 

gelen eritrositlerin dalak sinüzoidlerindeki asidik ve 
anoksik ortamda tutularak yıkılmaları ile hemolitik 
anemi tablosu ortaya çıkar.2

Klinik

Anemi, sarılık ve dalak büyüklüğü en sık görülen 
bulgulardır.2

Hafif HS: Olguların %20-30’unda görülür. Anemi 
görülmez. Orta dereceli bir dalak büyüklüğü ile sarı-
lık dikkati çeker. Genellikle adolesan ve erişkin yaş-
larda tanı konur. 

Orta HS: Olguların %60-75’inde görülür. Anemi 
ve sarılık ön plandadır. Genellikle çocukluk çağında 
tanı konur. 

Ağır HS: Olguların %5’inde görülür. Belirgin he-
moliz, anemi, sarılık, dalak büyüklüğü ve düzenli 
eritrosit süspansiyonu transfüzyonu gereksinmesi 
vardır.

TANI 

Herediter sferositoz tanısı; klinik bulgular, periferik 
yaymada sferositoz varlığı, ailede hemolitik anemi 
öyküsünün bulunması ve anormal ozmotik frajilite 
(OF) testinin varlığı ile konur. MCHC’de artış (vakala-
rın yarısında %36’nın üzerindedir).3
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Nitrofurantoin Fenilhidrazin 

Primakin Sulfasetamid 

Sulfametoksazol 

Furazolidone 

PİRUVAT KİNAZ EKSİKLİĞİ

Kurumlar arası yanlış enzim seviyesi ölçümü, eritro-
sit transfüzyonları tanısının konmasını güçleştirir. PK 
eksikliğine, PKLR genindeki bileşik heterozigot veya 
homozigot mutasyonları neden olur. PK eksikliğinin 
bir sonucu olarak ATP azalırken 2,3-DPG dahil ara 
metabolitler artar. ATP tükenmesi, sonunda dalak-
ta klirens olan katyon kaybı, dehidrasyon ve kırmızı 
hücre hasarına neden olur. Artan retikülosit sayısı, 
azalmış haptoglobin ve yüksek bilirubin dahil olmak 
üzere PK eksikliğinin hematolojik özellikleri, diğer ka-
lıtsal hemolitik anemilerle örtüşmektedir. PK eksikliği 
olan hastalar, hafif ile şiddetli anemi ve retikülositoz 
ile karşımıza gelebilir. Ozmotik frajilite testi normal-
dir, ancak otohemoliz testi genellikle anormaldir. 
Son zamanlarda, uygunsuz şekilde düşük retikülosit-
ler ve kemik iliği incelemesinde diseritropoietik özel-
likler ile ilişkili nadir PK eksikliği vakaları tanımlanmış-
tır. Bu vakalar, PK eksikliğine bağlı etkisiz eritropoezi 
yansıtır ve CDA ile yanlış tanıya neden olur.8

Klinik

PK eksikliği olan hastalarda anemiye bağlı semptom-
lar, dalak büyüklüğü ve sarılık görülebilir. Fetal anemi, 
immün olmayan hidrops ve fototerapi veya kan de-
ğişimi gerektiren neonatal hiperbilirubinemi gibi çe-
şitli perinatal komplikasyonlar görülebilir. Yenidoğan 
döneminde karaciğer yetmezliği bildirilmiştir. Kronik 
hemolize bağlı şiddetli anemi, çocukluk çağında sple-
nektomiye gidebilir. Ayrıca, yetişkin yaşına kadar fark 
edilemeyen, kompanse anemili hafif vakalar da vardır.9

Tanı

Enzimopatiler için basit bir tarama testi yoktur ve 
özellikle transfüzyona bağımlı hastalarda daha zordur. 
Düşük düzeyde PK enzim aktivitesi tanısal olabilir. PK 
enzim aktivitesinin ölçülmesi ve ardından tanının 

moleküler çalışmalarla doğrulanmasını önerilir. Diğer 
bir öneri, yeni nesil dizileme (NGS) hedefli panellerle 
hastalığı taramak ve enzim aktivitesini ölçerek tanıyı 
doğrulamaktır. Şu anda, hastaların çoğu, PKLR dahil 
olmak üzere kalıtsal hemolitik anemileri hedefleyen 
NGS panelleri ile taranmaktadır.8,9

TEDAVİ

Eritrosit transfüzyonu, 

Splenektomi, 

Folik asit takviyesi 

Demir şelasyonu 

Hematopoetik kök hücre nakli, PK eksikliği hastaları 
için araştırma amaçlı bir tedavidir ve rutin olarak 
önerilmemelidir.

GLİKOZ FOSFAT İZOMERAZ 
EKSİKLİĞİ

TRİOSEFOSFAT İZOMERAZ 
EKSİKLİĞİ

KALITSAL PİRİMİDİN 
5’-NÜKLEOTİDAZ EKSİKLİĞİ
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Firdevs AYDIN 1 

Veysel GÖK 2

ÇOCUKLUK ÇAĞINDA POLISITEMIA VERA

GIRIŞ

Polisitemia vera (PV), eritrosit kitlesinde mutlak artış 
ile karakterize, düşük eritropoetin (EPO) seviyeleri ve 
sıklıkla aşırı lökosit ve trombosit üretimi ile kendini 
gösteren, pluripotent bir hematopoietik kök hücre-
den kaynaklanan klonal bir hastalıktır. Philadelphia 
kromozomu negatif olan miyeloproliferatif neopla-
zilerden biridir ve eritrosit üretiminin baskınlığı ile 
diğer miyeloproliferatif hastalıklardan ayırt edilebilir. 
PV, orta ve ileri yaştaki erişkinlerde görülen bir has-
talıktır, çocukluk ve ergenlik döneminde son derece 
nadirdir.1  Yıllık insidansı Amerika’da 100.000’de 0,8 
oranında görülmektedir.2

PATOGENEZ

Kromozom 9p üzerinde yer alan Janus-tipi tirozin ki-
naz 2 (JAK2) V617F mutasyonunun bulunması has-
talık patogenezinin anlaşılmasında ve tanı koymada 
çok önemlidir. JAK2, hematopoietik progenitör hüc-
relerin yaşam döngüsünde önemli bir rol oynayan 
tirozin kinaz ailesinden bir moleküldür. Trombopo-
etin, eritropoetin ve granülosit-makrofaj koloni sti-
müle edici faktörün sinyallerini iletmeye yarayan re-
septörlerin sentezlenmesinde rol oynar.3 Altı yüz on 
yedinci aminoasit bölgesinde valin ve fenilalaninin 
yer değiştirmesi ile oluşan kazanılmış nokta mutas-

yonu sonucunda JAK2 fizyolojik sinyal olmaksızın 
aktive olur.4

Çalışmalarda JAK2 mutasyonu PV’de %97 sap-
tanmıştır.5 Bu mutasyon atipik miyeloproliferatif has-
talıklarda, miyelodisplastik sendromda ve eritrolöse-
mide de gösterilmiştir.3

KLINIK ÖZELLIKLER

Çocuklarda oldukça nadir görülen PV, genellikle ru-
tin testlerde bulunan yüksek hemoglobin ve hema-
tokrit ile tespit edilir. Bazı hastalar başlangıçta sadece 
yüksek trombosit sayısı ile başvurabilir, ancak daha 
sonra eritrositoz gelişerek PV'ye dönüşebilir. Bazı 
hastalar asemptomatikken, diğerleri PV ile uyumlu 
olduğu kabul edilen çeşitli nonspesifik semptom-
lara sahip olabilir. Genel olarak, çocuklar yetişkin-
lerden daha az semptomatik olma eğilimindedir.1 
Semptomların çoğu eritrosit kitlesinde artış ile ilişkili 
hiperviskozite sonucunda ortaya çıkar.

Genç erişkinlerin yaklaşık %20-30’u Budd Chiari 
sendromu (hepatik ven trombozu) veya mezenterik 
tromboz ile başvurabilir. Başvuru anında lökositoz 
varlığının tromboz için bağımsız bir risk faktörü ol-
duğu gösterilmiştir. Birkaç çalışma, PV’li çocuklarda 
tromboz oranının çok daha düşük olduğunu, yak-
laşık %5 olduğunu ve trombozun her zaman en-



Çocukluk Çağında Polisitemia Vera

937

 » IFN-α, vakaların çoğunda tam bir hematolojik ya-
nıt sağlar ve bazı hastalarda JAK2V617F mutant 
alellerinde kalıcı azalma sağlar. Ama yan etkile-
rinin fazla olması ve sık intravenöz uygulamanın 
gerekliliği nedeniyle birçok hasta IFN-α’yı iyi tole-
re edemez. Daha yeni olan pegile IFN-α daha az 
yan etki ve daha iyi etkinlik nedeni ile çok daha 
iyi tolere edilir. Bazıları, moleküler yanıt elde etme 
yeteneğinden dolayı çocuklarda birinci basamak 
tedavi olarak pegile IFN-α’yı tercih eder. Bununla 
birlikte 18 yaşından küçük hastalarda güvenlik ve 
etkinlik belirsizdir.1

 » JAK2 inhibitörü—ruxolitinib, hidroksiüreye to-
lerans göstermeyen veya dirençli olan PV için 
kullanılır. Hastada splenomegali varsa, hematok-
rit seviyesinin kontrolünde ve dalak hacminde 
azalma sağlanmasında etkilidir. Ayrıca akuajenik 
pruritus semptomları için de etkili olabilir.1

 » Anagrelid, trombositoz ile başvuran hastalarda 
trombosit sayısını azaltmak için faydalıdır. Çocuk-
larda anagrelidin indüksiyon dozu günde iki kez 
0,5 mg’dır. Ardından trombosit sayısını 600.000/
mm3’ün altında tutmak ve ideal olan normal ara-
lıkta tutmak için gereken en düşük etkili idame 
doz günde iki kez 0,5-1,0 mg’dır.1
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Bilgen IŞIK 1

KONJENITAL KEMIK ILIĞI YETMEZLIKLERI

GIRIŞ

Kemik iliği yetmezliği nadir görülen infiltrasyon veya 
fibrozis olmaksızın hipoplastik veya aplastik kemik 
iliği ile karakterize heterojen bir grup hastalıktır.1 Ka-
lıtsal ve sekonder nedenlerle olabileceği gibi idiyo-
patik olarak da ortaya çıkabilir.2,3 Kalıtsal kemik iliği 
yetmezliği sendromları tek seriyi etkileyebileceği 
gibi pansitopeni ile de karşımıza çıkabilen kemik iliği 
yetmezliği, fiziksel anormallikler ve malignite geliş-
tirmeye genetik yatkınlık ile karakterize heterojen 
hastalıklardır.4 Tablo 1’de kalıtsal kemik iliği yetmezli-
ği nedenleri verilmiştir.3

Kalıtsal kemik iliği yetmezliklerinin genetik eti-
yolojisi, DNA onarımı, telomer biyolojisi ve ribozom 
biyogenezi gibi birkaç önemli biyolojik süreci etki-
leyen ve dört ana sendroma yol açabilen germline 
mutasyonları içerir: Fanconi anemisi (FA), diskeratoz 
konjenita (DC), Diamond Blackfan anemisi (DBA) ve 
Shwachman-Diamond sendromu (SDS).1,4

Kalıtsal kemik iliği yetmezliklerinin edinilmişler-
den ayırıcı tanısının yapılması önemlidir. Hemato-
poetik kök hücre naklinden önce kalıtsal kemik iliği 
yetmezliğinin tanımlanması, nakil hazırlık rejiminin 
değiştirilmesi ve aynı kalıtsal mutasyona sahip aile 
bireylerinin verici olarak seçilmemesi açısından 
önemlidir. Diğer bir nedende FA ve DC gibi kalıtsal 

kemik iliği yetmezliklerinde solid tümör ve hemato-
poetik malignite riskinin artmış olması ve nakil son-
rası bu riskin devam etmesidir.1

Sitopeni ile tetkik edilen pediatrik ve genç erişkin 
yaş grubunda; uzun süredir mevcut olan sitopeni 
veya makrositoz, fiziksel anomali ve aile hikayesi ol-
ması durumunda kalıtsal kemik iliği yetmezlikleri ayı-
rıcı tanıda düşünülmelidir.5 Ayrıca 40 yaşından küçük 
aplastik anemi, myelodisplastik sendrom, akut miye-
loid lösemi ve kronik açıklanamayan sitopeni ile baş-
vuran tüm hastalar ve erken başlangıçlı solid tümör 
tanılı olup tedavi sırasında aşırı hematolojik veya 
diğer sistem toksisitesi geliştiren hastalar da kalıtsal 
kemik iliği yetmezlikleri açısından araştırılmalıdır.6

DIAMOND BLACKFAN ANEMISI

Diamond Blackfan anemisi 7 milyon canlı doğum-
da bir görülen, eritroid hipoplazi ile karakterize ilk 
tanımlanan ribozomopatidir. % 45 hastada otozo-
mal dominanat geçiş vardır. Ortalama tanı yaşı 2 ile 
3 ay olup vakaların % 95’i 2 yaşından önce tanı alır. 
Bebeklerde solukluk, gelişme geriliği ve besleme 
sırasında emme güçlüğü gibi anemi belirtileri ile 
ortaya çıkar. Anemiye ek olarak, etkilenen hastaların 
%50’sinde çeşitli konjenital malformasyonlar bildiril-
miştir. Düşük doğum ağırlığı ve postnatal büyüme 
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fali, ve gelişim geriliği ile birliktedir. Tedavide kemik 
iliği yetmezliği olan hastalarda kan ürünleri, antibi-
yotik ve antifibrinolitik ajanlar verilir. HLA uyumlu 
akraba vericisi veya kabul edilebilir alternatif vericisi 
olan ve DK ilişkili kontrendikasyonları (ağır pulmo-
ner tutulum gibi) olmayan hastalara kök hücre nakli 
yapılmalıdır. Kök hücre nakli yapılamayan hastalarda 
androjen, G-CSF ve eritropoetin tedavisi uygulana-
bilir, ancak yanıtlar uzun süreli değildir.3,7,16

KONJENITAL 
AMEGAKARYOSITIK 
TROMBOSITOPENI

Konjenital amegakaryositik trombositopeni (KAMT) 
genellikle yenidoğan döneminde izole trombosi-
topeni ile kendini gösteren, otozomal resesif geçişli 
nadir bir kalıtsal kemik iliği yetmezliğidir. Trombo-
poietin reseptörü gen mutasyonlarına bağlı olarak, 
trombopoietin reseptörlerinin ekspresyon kaybı 
veya işlev bozukluğu sonucu oluştuğu düşünülmek-
tedir. Hastaların çoğu doğumda veya yaşamın ilk 
günlerinde ciddi izole trombositopeni ile başvurur. 
Peteşi veya purpura, hastaların çoğunda trombosi-
topeninin başvuru semptomlarıdır. Lösemi geliştir-
me riskleri vardır. Kemik iliği biyopsisinde selülerite 
normal, megakaryositler çok azalmış veya yoktur. 
KAMT düşünülen hastalardan radyoulnar grafi isten-
melidir. Radyoulnar sinostozu olan hastalarda ME-
COM ve HOXA11 genlerinde mutasyon taraması 
gerekir. Tip I KAMT: Hastalar ağır trombositopeniktir 
ve 2 yaşına gelmeden hastalık pansitopeniye ilerler. 
Tip II KAMT: İzole trombositopenik hastalarda, trom-
bositopeni sıklıkla 1 yaşına kadar, en geç 6 yaşına 
kadar 50.000/mm3 ’ün üzerine yükselir. Trombosit 
transfüzyonları ile gereklilik halinde desteklenebilir. 
Hematopoetik kök hücre nakli bugün için tek küratif 
tedavi seçeneğidir.7,17 
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117 AKKIZ KEMIK ILIĞI YETMEZLIKLERI

GIRIŞ

Kemik iliği yetmezliği, konjenital veya akkiz neden-
lerle tek bir hücre serisi ya da her üç seride (eritro-
id, myeloid, megakaryositik) azalma sonucu ortaya 
çıkmaktadır. Bu durum kemik iliğinin hipoplazik ya 
da aplazik olması ya da kemik iliğini neoplastik /
non neoplastik hücrelerin invaze etmesi sonucu 
gerçekleşebilir. Neoplastik nedenler arasında pri-
mer olarak lösemi, sekonder olarak lenfoma, wilms 
tümörü, rabdomyosarkom, retinoblastom, nöroblas-
tomda kemik iliği invazyonu olabilirken non neop-
lastik nedenler arasında Gaucher hastalığı, Niemann 
Pick hastalığı, sistin depo hastalığı, osteopetrozis ve 
langerhans hücreli histiositozda gerçekleşebilir. Ke-
mik iliği yetmezliklerine ilişkin bir insidans yoktur, 
ancak akkiz aplastik anemilerin insidansı batıda mil-
yonda iki iken Asya’nın yüksek kesimlerinde milyon-
da 4-7,5 olarak görülmekte ve kız/erkek eşit oranda 
etkilenmektedir.1 Kemik iliği yetmezliği etyolojisi 
araştırılırken konjenital nedenler için moleküler ve 
genetik testler yapılırken akkiz nedenler için ise Tab-
lo 1’de yer alan enfeksiyonlar, radyasyon öyküsü, ilaç 
ve toksinler, kemik iliği infiltrasyonu, otoimmun has-
talıklar araştırılmadan önce dikkatli bir hikaye almak 
önemlidir.1 Akkiz aplastik anemilerde (AAA) etyolojiyi 
saptamak oldukça güçtür ve vakaların birçoğu idio-
patik aplastik anemi olarak tanı almaktadır (%70’den 

fazlası).2-4 Hastalar azalan hücre serisinin özelliğine 
göre solukluk, yorgunluk, kolay morarma, kanama, 
enfeksiyon gibi bulgularla başvurmaktadırlar.

APLASTIK ANEMI

Aplastik anemi (AA); doğumsal veya akkiz olabilen, 
kemik iliğinde kan üreten progenitor hücrelerde be-
lirgin azalma veya yoklukla karakterize, pansitopeni 
ile giden bir hastalıktır. Pansitopeni ile başvuran has-
talarda eşlik eden organomegali ve lenfadenopati 
olmaması, kemik iliğinin aselüler ya da hiposelüler 
saptanması ile aplastik anemi tanısı konulmaktadır. 
Ancak sonraki basamakta doğumsal- akkiz aplastik 
anemi ayrımı yapmak gerekmektedir. Bu nedenle 
hasta aile öyküsü, dismorfik bulgular, eşlik eden ek 
sistemik sorunlar ve DEB testi gibi ek testler yapıla-
rak değerlendirilmelidir. Fanconi anemili hastaların 
%25’inde herhangi bir dismorfik bulgu ya da boy 
kısalığı olmayabileceği akılda tutulmalıdır.3 Aplastik 
anemiler, azalan ya da yok olan hücre serisinin mik-
tarına göre ağır olmayan, ağır ve çok ağır AA olmak 
üzere üçe ayrılır, sınıflandırması Tablo 2’de verilmiştir.3

PATOFIZYOLOJI

Aplastik anemi vakalarının birçoğunda hematopo-
ezi baskılayıcı immün aracılı, doku yıkıcı bir meka-
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118 KANAMALI ÇOCUK HASTAYA YAKLAŞIM

GİRİŞ

Çocuklarda kanama ani cilt bulguları ile ortaya çıka-
bileceği gibi, vücut içi boşluklara ve dışa doğru aktif 
kanama şeklinde de olabilir. Aşırı veya anormal kana-
ması olan ve kanama bozukluğu düşünülen hastayı 
değerlendirirken öncelikle çocuklarda muhtemel 
kanama nedenlerinin akla gelmesi gerekir.

ÇOCUKLARDA KANAMA 
NEDENLERİ

Kanamaya neden olan durumlar etiyolojiye göre 
vasküler, trombositlerle ilgili (trombositopeniler ve 
trombosit fonksiyon bozuklukları) ve koagülasyon 
bozuklukları ile ilgili olmak üzere dört ana grupta sı-
nıflanırlar (Tablo 1).1,2 

Kanama etyolojisinin tespiti için dikkatli bir öykü 
ve muayene önmlidir. Elde edilen bilgiler ilk basa-
mak testler ile pekiştirilir ve kanamaya neden olan 
hastalığın dahil edeceği grup belirlenir.

ANAMNEZ

Kanama nedeni ile getirilen bir çocuğun kanama 
yakınmaları dikkatle sorgulanmalıdır. Hastalığın ka-

lıtsal veya akkiz olduğu, bozukluğun damarlarda 
mı, trombositlerde mi, pıhtılaşma faktörlerinde mi 
olduğu tahmin edilebilir. Peteşi, purpura, ekimoz 
veya mukoza, dişeti, konjuktival kanamalar şeklin-
deki cilt ve mukoza kanamaları görülebilir. Bu bul-
gular çoğunlukla primer hemostaz bozukluklarını 
yani vasküler ve trombositlerle ilgili hastalıkları akla 
getirmelidir. Daha ağır kanamalar derin dokularda 
hematom, eklemlerde hemartroz gibi kanamalar ise 
sekonder hemostaz bozukluklarını yani çoğunlukla 
faktör eksikliklerini akla getirmelidir. Çünkü faktör 
eksikliklerinde bilindiği gibi primer hemostaz çalış-
maktadır ve küçük mukoza ve cilt kanamalarını kont-
rol edebilmektedir.

Ağız içi, burun ve diş eti gibi mukozal kanamalar 
kolay farkedilirken iç organ kanamaları gözden kaça-
bilir. Hematom ve eklem içi kanamaları şişlik, ısı artışı 
ve hassasiyet ile kendini gösterir.

Hastalara daha önce benzer kanama varlığı, do-
ğum sonrası göbek kanaması, enjeksiyon bölgele-
rinde kanama, hafif travmalarda, diş çekimi, ameli-
yat, sünnet veya küçük kesiklerden sonra uzun süren 
ya da miktarı fazla olan kanamalar, spontan ekimoz, 
kas içi hematom veya hemartroz öyküsü, transfüz-
yon veya kan ürünü alıp almadığı gibi spesifik soru-
lar sorulmalıdır.
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Normal  
Trombosit Sayısı

PT ve PTT  
normal

Kanama Zamanı

Norma 
Hafif ve Willebrand 

H.Faktör XIII eksikliği
A-2 antiplazmin 

eksikliği
Henoch-Schönlein 

sendromu 
H. hemorajik 
telenjiaktezi

Marfan Sendromu
Ehlers-Danlos 

Sendromu
Otoimmün Vaskülitler

Skorbüt
Lokal anatomik 

patolojiler 
Fiziksel istismar

Uzun 
Glanzman 

trombastenisi
Trombosit granül 

defektleri
Aspirin etkisi

Diğer ilaçların etkisi
Üremi

PTT Uzun 
Dolaşan antikoagülan
(Inhibitör antikorlar),

Heparin etkisi

PTT Normal
faktör VIII, IX, XI, XII

eksikliği
Kontakt faktör etkisi

Yanıt yok
Karaciğer hastalığı 

Dolaşımdaki 
antikoagülan faktör II, 

V, X eksikliği

Yanıt var 
K vit eksikliği

Warfarin etkisi

Uzun 
Von Willebrand 

hastalığı

Normal

1/1 normal ile 
karıştırılır

K vit verilir

TT Normal
TT Uzun 

Afibrinojenemi 
Disfibrinojenemi 

Karaciğer hastalığı 
Heparin hastalığı

Kanama Zamanı TT

PT uzun, PTT normal 
Faktör VII eksikliği  
Karaciğer eksikliği 

Warfarin etkisi

PT normal, 
PTT uzun PT ve PTT uzun

Şekil 2.  Trombosit Sayısı Normal Kanamalı Hastalarda Algoritma
PT:Protrombin zamanı, PTT:Parsiyel tromboplastin zamanı, TT: Trombin Zamanı
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Veysel GÖK 1

HEMOFILI

TANIM

Pıhtılaşma faktörü VIII (Hemofili A), faktör IX (Hemo-
fili B) eksikliğinden kaynaklanan, X’e bağlı resesif ge-
çiş gösteren bir kanama bozukluğudur. Pıhtılaşma 
faktör XI (FXI) eksikliği geçmişte hemofili C olarak 
tanımlanmıştı; ancak şu anda sadece hemofili A ve B 
hemofili olarak tanımlanmaktadır ve diğer tüm pıhtı-
laşma faktörü eksiklikleri nadir kanama bozuklukları 
olarak adlandırılmaktadır. Hemofili A ve hemofili B 
prevalansı erkek popülasyonda sırasıyla 5.000’de 1 ve 
30.000’de 1 olarak bildirilmektedir.1 Hastalığın şidde-
ti, faktörleri kodlayan genlerdeki (F8 ve F9) mutasyo-
nun tipine göre belirlenen FVIII veya FIX düzeylerine 
bağlıdır: şiddetli (<1 uluslararası birim (IU)/dl), orta 
(1-5 IU/dl) veya hafif (6 IU/dl ila <40 IU/dl). Hemofili 
A ve B benzer semptomlara sahiptir ve her ikisi de 
özellikle dirsekler, dizler ve ayak bilekleri gibi büyük 
eklemlerde kanama ile karakterizedir; bu tür eklem 
kanaması sonunda ağrılı ve ilerleyici hemofilik artro-
patiye neden olur.2 Bununla birlikte özellikle şiddetli 
formlarda, nadir, yaşamı tehdit eden kanamalar (kafa 
içi kanamalar ve diğer iç organlardaki kanamalar) 
ortaya çıkabilir. 1960’lara kadar hemofili hastalarının 
ortalama yaşam beklentisi yaklaşık 30 yıl iken, eksik 
faktörün profilaktik replasman tedavisi ile yerine 
konması sayesinde günümüzde bu hastalar sağlıklı 
bireylerle benzer yaşam süresine ulaşabilmektedir. 

HEMOFILI KLINIĞI

Hemofilinin şiddeti genellikle faktör düzeyindeki ek-
siklik ile koraledir. Hemofili hastalarında kanama her 
yerde olabilir. Ailesel mutasyonu kalıtsal olarak alan 
bir ailedeki erkeklerin tümü, aynı genetik kusuru 
paylaştıklarından, yaklaşık olarak aynı derecede fak-
tör eksikliğine ve benzer hastalık şiddetine sahip ola-
caktır. Bebeklerde ve yenidoğanlarda yaygın kana-
ma bölgeleri arasında merkezi sinir sistemi, sünnet 
sonrası bölge, topuk kanı alma yerleri ve intravenöz 
girişim bölgeleri bulunur. Şiddetli hemofili bebekle-
rin yaklaşık %3-5’inde perinatal dönemde subgaleal 
veya intraserebral kanama gelişir.3 Çocuklar yürüme-
ye başladığında ciltte morarma, eklem kanamaları 
ve diğer kas-iskelet sistemi kanamaları daha yaygın 
hale gelir. Daha büyük çocuklar ve yetişkinlerde yay-
gın olarak görülen kanama yerleri eklemler, kaslar, 
merkezi sinir sistemi ve gastrointestinal sistemdir.

Eklem ve Kas İçi Kanama

Hemartroz (eklem içine kanama), hastalarda kana-
ma için en yaygın bölgedir ve kanamaların yüzde 
80’ini temsil eder. Eklem boşluğuna kanama, sino-
viyal damarlardan kaynaklanır. Kanama atakları ge-
nellikle çeşitli eklemleri, özellikle de ağırlık taşıyan 
eklemler olan dizleri ve ayak bileklerini etkiler. Ayak 
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İMMÜN TROMBOSİTOPENİ

ÇOCUKLARDA 
TROMBOSITOPENIYE GENEL 
BAKIŞ

Trombositler hemostazda kritik bir rol oynarlar. Vas-
küler endotel bozulduğunda trombositler suben-
dotelyuma yapışır ve primer hemostazı başlatır. Her 
yaş için normal dolaşımdaki trombosit sayısı 150.000 
ile 400.000/mm3 arasındadır. Trombosit sayısının 
<150.000/mm3 olması trombositopeni olarak tanım-
lanır. Kanama öyküsü olduğunda veya laboratuvar 
incelemeleri sırasında tesadüfi bir bulgu olarak or-
taya çıkabilir.1,2 Trombositopeni, kalıtsal veya edinsel 
olabilir ve artan trombosit yıkımına, azalmış trombo-
sit üretimine veya trombosit dağılımının bozulması-
na (sekestrasyon) bağlı olarak görülebilir (Tablo 1).

Trombositopeninin klinik bulguları, deri (kuru) 
veya mukozalarda (yaş) peteşi, ekimoz, insizyon 
veya damar giriş yerlerinde uzun süreli kanama, bu-
run kanaması, gastrointestinal kanama, hematüri, 
menoraji ve nadiren kafa içi kanama (İKK) olabilir. 
Trombositopenik bir hastada öyküde yaş, eşlik eden 
hastalık, eski kan sayımları, kanama öyküsü (başlan-
gıç zamanı, seyri, süresi, kanama bölgesi, özelliği), 
sarılık, solukluk, transfüzyon öyküsü, ilaç veya toksik 
madde alımı, son bir ayda geçirilmiş enfeksiyon veya 
aşı uygulaması, ailede kanama, trombositopeni sor-

gulanmalıdır. Fizik muayenede, vital bulgular, boy, 
kilo, persantil değeri, solukluk, sarılık, hipopigmen-
tasyon, hiperpigmentasyon, ekzema, lenfadenome-
gali, organomegali, eklem bulguları, kemik hassasi-
yeti, anomali varlığı (iskelet sistemi, kardiyak, renal, 
vb); nörolojik ve tromboembolik bulgular açısından 
değerlendirilmelidir.3,4

Trombositopeninin laboratuvar değerlendirme-
si, tam kan sayımı (TKS) ve periferik kan yaymasının 
değerlendirilmesi ile başlar. Periferik yayma, trombo-
sit sayısı, morfolojisi, kümelenme varlığı veya yok-
luğu, beyaz ve kırmızı kan hücresi anormalliklerinin 
(blast, reaktif lenfosit, polikromazi, makrosit, sferosit, 
parçalanmış eritrosit) değerlendirilmesi için dikkat-
lice incelenmelidir (Resim 1,2,3,4,5). Mikroskopta 
100’lük büyütmede her alanda görülen trombosit 
sayısı tahmini olarak 10.000 trombosit X 109/L’ye kar-
şılık gelmektedir (Mikroskopta 10 alanda trombosit-
ler sayılır, ortalaması alınır ve 10.000 ile çarpılır).5,6

Klinik bulgular ile uyumsuz düşük trombosit sa-
yısı olması durumunda psödotrombositopeni akla 
gelmelidir. Etilendiamintetraasetik asit (EDTA) ba-
ğımlı antikorlar ile in vitro aglütinasyon, trombosit 
satellitizmi, iri trombositlerin sayılamaması. Kan alımı 
sırasında trombosit aktivasyonu, ilaçlar ve EDTA’dan 
bağımsız soğuk aglutininler neden olabilmektedir 
(Resim 6,7,8). Trombosit sayısı, başka bir antikoagü-
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tamamen katastrofik kanama komplikasyonların-
dan, özellikle İKK’dan kaynaklanırken, kronik İTP’li 
hastalarda mortalite ve morbidite, uzun süreli im-
münosupresif tedavinin bir komplikasyonu olarak 
gelişen enfeksiyonlara bağlıdır.22
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121 ÇOCUKLUK ÇAĞINDA TROMBOZA YAKLAŞIM

GIRIŞ

Tromboz, dolaşım sistemi içerisinde kan pıhtısının 
olması ve bu nedenle kan akışının engellenmesidir. 
Çocukluk çağında tromboz, yetişkinlere göre daha 
az sıklıkta görülür ve epidemiyolojik özellikleri, mor-
bidite, mortalite ve tedavi yöntemleri bakımından 
önemli farklılıklar içerir. Tromboz, arteryel ya da ve-
nöz sistemde meydana gelebilir ve bu durumların 
patogenezleri birbirinden farklıdır. Pediatrik yaşta 
venöz tromboembolizm (VTE) görülme sıklığı, ge-
nel popülasyonda 0.07- 0.14/10,000 olarak bildiril-
mektedir. Ancak hastanede yatan çocuklarda 100 ile 
1,000 kat artarak 10,000 yatışta ≥58’e çıkmaktadır.1-3 
Arteryel tromboz insidansı ise yıllık 2-8/100,000 ola-
rak raporlanmaktadır. Serebral sinovenöz tromboz 
ve arteryel tromboembolizm, yenidoğan dönemin-
de daha fazla oranda görülmektedir.4,5

Bu yazıda tromboz patogenezi, risk faktörleri, kli-
nik bulgular, tedavi yaklaşımları ve takip planlarına 
değinilecektir.

PATOGENEZ

Hemostaz; prokoagülan ve antikoagülan sistemler 
arasındaki dengenin korunarak, sağlam kan damar-
ları içinde kanın akışkanlığının sağlandığı ve bütün-

lüğü bozulmuş kan damarlarının varlığında da kan 
kaybını önlemek için trombüs oluşumunun sağlan-
dığı karmaşık bir biyolojik süreçtir. Prokoagülan ve/
veya antifibrinolitik aktivite arttığında ya da antiko-
agülan ve/veya profibrinolitik mekanizmalar yetersiz 
ise hemostatik denge bozulur ve tromboza eğilim 
görülebilir.

Tromboz patogenezi multifaktöriyeldir. Rol oy-
nayan mekanizmalar; kalıtsal/edinilmiş damar veya 
kan akımı anomalileri, trombosit aktifleşmesi, trom-
boza yatkınlık yaratan maddelerin üretimi ve kalıt-
sal/edinilmiş koagülasyon faktörü anormalileri ola-
rak sayılabilir. Arteryel trombozda, damarda endotel 
hasarı ve trombosit aktivasyonu ile trombotik süreç 
uyarılırken; venöz trombozda staz ve hiperkoagüla-
bilite söz konusudur.5,6

Tromboz patogenezinin açıklanmasında Vir-
chow Triadı halen geçerliliğini korumaktadır. Burada 
trombozun gelişiminde üç ana sebep olduğu belir-
tilir. Bunlar: a) Damar duvarı hasarı (endotel lezyonu), 
b) Kan akımının yavaşlaması (staz), ve c) Kan bileşen-
lerinde değişiklikler.

Endotel hücreleri, iç yüzeylerindeki negatif yük 
ile, benzer olarak negatif yüklü kan hücrelerini uzak-
laştırır ve pıhtı oluşumunu engeller. Endotel hüc-
releri hasar gördüklerinde; trombosit adezyonu, 
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zenli olarak karaciğer ve böbrek fonksiyon testleri ta-
kip edilmelidir. Lepirudin, bivalirudin, dabigatran ve 
argotroban çocuklarda da kullanılmış direkt trombin 
inhibitörleridir, ancak rutin kullanımları için veriler 
henüz yeterli değildir.8,9

Trombolitik tedavi: Organ veya ekstremitenin 
canlılığını tehdit eden tromboz varlığında kullanımı 
önerilir. Doku plazminojen aktivatörü (tPA), strepto-
kinaz (SK) ve ürokinaz (ÜK) başlıca trombolitik ajan-
lardır.Yönetiminin deneyimli çocuk yoğun bakım uz-
manı, çocuk hematoloji uzmanı varlığında yapılması 
uygundur.26,27
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KAN BILEŞENLERININ ÖZELLIKLERI VE 
TRANSFÜZYON PRATIĞI

GIRIŞ

Kan Bileşenleri- Genel Bilgiler

Ülkemizde kan bankacılığı işleyişin belirlenme-
si 2007 yılında kabul edilen 5624 sayılı Kan ve Kan 
Ürünleri Kanunu, 2008 yılında çıkartılan Kan ve Kan 
Ürünleri Yönetmeliği ve 2009 yılından itibaren yayın-
lanan Kan ve Kan Ürünleri Rehberleri ile sağlanmak-
tadır. Bu kaynaklarda kan ürünleri, tam kandan elde 
edilen kan bileşenleri ve plazma ürünleri olarak 
tanımlamaktadır.1 Kan, tek kaynağı insan olan ve kan 
bileşenlerinin elde edilebildiği bir ana kaynaktır. Ül-
kemizde mevcut rehberlerde kan bileşenleri tanım 
olarak; bir cihaz yardımı ile doğrudan, (aferez yönte-
mi) veya bir cihaz yardımı olmadan bağışçıdan alınan 
tam kanın daha sonra özel cihazlar yardımıyla bile-
şenlerine ayrılarak (eritrosit, trombosit, plazma) elde 
edilen hücresel bileşenler olarak tanımlanmaktadır.2

Kan Bileşenlerinin Hazırlanması

Günümüz gerek ulusal gerekse uluslararası yayın-
lanan kan bankacılığı rehberlerinde genel prensip, 
hastanın hangi kan bileşenine ihtiyacı var ise o bi-
leşeni/kan komponenti hastaya vermektir. Buradaki 
temel amaç hastaların ihtiyacı olan, güvenli ve ge-

rekli kan ürünün temin edebilmektir. Kan bileşen-
lerinin hazırlanması, kan bağışçı seçim kriterleri ile 
başlayıp, kan ürünlerin bağışçıdan toplanması, ha-
zırlanması, test edilmesi, saklanması ve ilgili birimle-
re uygun şekilde taşınmasına kadar her aşamasının 
ulusal rehberlerde belirlenen standart yöntemler-
le yapılmalıdır. Bu standartlar uygulanırken, elde 
edilecek kan bileşenleri ulusal ve uluslararası kalite 
standartlarında (canlılık, fonksiyonel olması vb.) ürün 
içermesi, mikrobiyal bulaş riskinin en aza indirilmiş 
olması, uygun en uygun koşullarda saklanarak sak-
lama sırasında meydana gelebilecek biyokimyasal 
değişimlerinin izlenebilir olması önem taşımaktadır. 
Kan bileşenlerinin elde edilme, kalite standartları 
gibi konular, 2009 – 2011 ve 2016 yıllarında yayınla-
nan Ulusal Kan ve Kan Ürünleri rehberlerinde detaylı 
olarak aktarılmaktadır.1

Kan bileşenleri, temel olarak tam kan veya 
özel olarak tasarlanmış aferez cihazları ile elde 
edilmektedir.

TAM KANIN BILEŞENLERINE 
AYRILMASI

Ulusal rehberlere göre kan bağışlamaya uygun olan 
kişiler kan bağışçısı olarak kabul edilir. Bu kişilerden 
tek kullanımlık kan torbaları aracılığı ile alınan yakla-
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lidir. Bağışçıdan alınıp küçük hacimlere bölünmüş 
kanlar belirli bir süre içerisinde başka hastalara ve-
rilmeden ilk kan alan pediatri hastasına kullanılmak 
üzere (5 güne kadar) bekletilmeli ve bu süre içinde 
transfüzyon ihtiyacı olur ise aynı ürün kullanılma-
lıdır. Bu sayede hastanın daha az sayıda bağışçı ile 
karşılaşması sağlanıp, hastada allo-antikor gelişimi 
azaltılabilir. Kan bileşenlerinin hepsinde (trombosit, 
plazma vb..) bu şekilde bir uygulama yapılabilir.

Ulusal ve uluslararası rehberlerde yenidoğanda 
exchange transfüzyon için 5 güne kadar taze kan 
kullanılması her ne kadar bilimsel kanıt olmasa da 
bu işlemlerde taze kan tercih edilir. İntrauterin trans-
füzyonda ise özel olarak hazırlanmış taze kanların 
kullanılması önem taşır. Her kan transfüzyonunda 
olduğu gibi yenidoğan bebeklerde de yapılacak 
transfüzyonlarda kan torbaları kullanılmalıdır. Diğer 
hastalardan farklı olarak yenidoğan bebekler için 
daha düşük hacimli kan ve kan ürünleri içeren özel 
kan torbaları kullanılması tercih edilmelidir. Torbalar 
dışında enjektörler gibi malzemelerle kanın trans-
füzyonu kesinlikle yapılmamalıdır. Yenidoğanlarda 
hazırlanacak kan ve kan bileşenlerinde universal lö-
kosit azaltılması CMV açısından önemlidir. Kan ve kan 
ürünlerinin ışınlanarak kullanılması ise Graft Versus 
Host Hastalığını (GVH) önlemek için gerekmektedir.

Yenidoğanlarda yaşamın ilk 6 ayında kadar ABO 
kan grubu sistemi ile ilişkili eritrosit antikorları (Anti-A 
ve Anti-B) oluşma aşamasında olmasından dolayı, 
anne ve bebek arasında ABO uygunsuzluğu var ise 
pediatrik hastaya verilecek eritrosit süspansiyonları-
nın annedeki antikorlara göre seçilmelidir. Annede 
tanımlanan bir allo-antikor var ise bebeğe annedeki 
allo antikor taşımayan antijende kan transfüzyonu 
yapılmalıdır. Örneğin annede anti-D allo antikoru 
var ise bebeğe Rh D negatif eritrosit kullanılmalıdır.
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PEDIATRIK HEMATOLOJIK VE ONKOLOJIK ACILLER

GIRIŞ

Pediatrik hematoloji ve onkolojide karşılan aciller 
altta yatan hastalık veya uygulanan tedaviye bağlı 
olarak ortaya çıkabilir. Tanısı olan hastalar olabilece-
ği gibi bazı durumlarda hematolojik onkolojik acil 
durum ile gelen hastalar başvuru sonrasında tanı 
alabilirler. Bu acil durumlar sağkalımı etkilediği için 
önemlidir.1 Pediatrik hematolojik ve onkolojik aciller, 
hematolojik bozuklukların komplikasyonları, yeni 
başlayan kanser ile ilişkili aciller ve tedavi ilişkili acil-
ler olmak üzere 3 grupta değerlendirilir.

HEMATOLOJIK BOZUKLUKLARIN 
KOMPLIKASYONLARI

Orak Hücreli Anemi

Orak hücreli anemi (OHA), en yaygın görülen oto-
zomal geçişli hemoglobin bozukluğudur. Hipoksi, 
dehidratasyon ve diğer faktörler eritrositlerde orak-
laşmaya neden olur. Acil servise başvuran OHA’nın 
komplikasyonları arasında vazo-okluziv kriz (VOK), 
akut göğüs sendromu (AGS), tromboembolik olaylar 
(VTE), enfeksiyon ve akut anemi bulunur.2 Çocukluk 
döneminde ölümlere daha çok akut komplikasyon-
lar neden olurken, yetişkin ölümleri OHA’nın kronik 

komplikasyonları ile ilişkilidir.3 VOK’ler en yaygın gö-
rülen akut komplikasyondur. Özellikle 2 yaşından 
küçük hastalarda, en sık olarak sırt ve alt ekstremite-
lerde kas ve/veya eklem ağrısı ve daha spesifik ola-
rak el ve ayak parmaklarında daktilit olarak kendini 
gösterir.4 AGS ise göğüs ağrısı, ateş, takipne, öksürük 
veya hırıltı solunuma neden olan erişkinlerde önde 
gelen ölüm nedenidir.4 OHA’lı pediatrik hastalarda 
VTE prevalansı %1.7’dir ve ani akut nörolojik işlev 
bozukluğuna neden olur. Dalakta oraklaşmaya bağlı 
olarak gelişen fonksiyonel aspleni, hastayı, özellikle 
Streptococcus pneumoniae ve Haemophilus influ-
enzae tip B gibi kapsüllü organizmalardan kaynak-
lanan yaşamı tehdit eden bakteriyel enfeksiyon riski 
altında bırakır.2 Pnömokok konjuge aşıları ve penisi-
lin profilaksisinin uygulanması enfeksiyon insidansı-
nı büyük ölçüde azaltmıştır.5 OHA’lı hastalarda akut 
dalak veya hepatik sekestrasyon, geçici eritrosit hüc-
re aplazisi (aplastik kriz) veya artan hemolize bağlı 
anemi gelişebilir. Çok düşük retikülosit sayısı eritrosit 
aplazisini düşündürürken, artmış indirekt bilirubin, 
alanin transaminaz (ALT) ve aspartat transaminaz 
(AST), laktat dehidrogenaz (LDH) seviyeleri ile birlikte 
normal veya artmış retikülosit sayısı hemoliz ve/veya 
sekestrasyon olduğunu düşündürür. Öykü veya mu-
ayene bulgularına dayanarak osteomiyelit ve avas-
küler nekrozdan şüpheleniliyorsa manyetik rezonans 
görüntüleme gibi daha ileri görüntüleme önerilir.2  
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olarak gram negatif bakteriler (Clostridium difficile, 
Escherichia coli, Pseudomonas türleri), gram pozitif 
bakteriler (Staphylococcus aureus, Streptokok, En-
terekok türleri) ve fungal etkenler (Candida, Asper-
gillus) görülmektedir. Clostridium grubu bakterilerin 
ürettiği birçok doku yıkıcı enzim mukoza hasarına 
önemli katkı yapar.12 Pediatrik hastada nötropenik 
ateş mortalitesi %5’in altında iken, tiflitin mortalitesi 
%50’ye varan oranlarda bulunmuştur.2 Tedavide ba-
ğırsak duvarının dinlendirilmesi gerekir. Bu yüzden 
beslenme sonlandırılıp nazogastrik drenaj sağlan-
malı ve intravenöz beslenme başlanmalıdır. Geniş 
spektrumlu antibiyotikler, kliniğe göre eritrosit ve 
platelet desteği, hipotansiyon varlığında vazopresör 
ilaçlar kullanılmalıdır. Trombosit sayısı düzelmesine 
rağmen persistan gastrointestinal kanama, perforas-
yon, sepsis/hipotansiyona neden olan nekrotik ba-
ğırsak gelişme durumunda cerrahi gerekir.19
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Deniz KOÇAK GÖL 1 

Ekrem ÜNAL 2

ÇOCUKLUK ÇAĞI LÖSEMILERI

GIRIŞ

Lösemiler çocukluk çağı kanserleri arasında en sık 
görüleni olup hematopoetik hücrelerinin malign 
neoplazmlarıdır.

Çocukluk çağı kanserlerinin % 40’ını oluşturan 
akut lösemiler, akut lenfoblastik lösemiler (ALL) ve 
akut miyeloid lösemiler (AML) olmak üzere 2 alt 
tipte bulunur. Tedavisi zorlu ve daha yavaş ilerle-
yen kronik lösemiler ise çocuklarda daha nadirdir. 
Juvenil miyelomonositik lösemi (JMLL) ise miyeloid 
hücre kökenli olup; en sık 4 yaş altındaki çocuklarda 
görülmektedir.1,2

Çocukluk çağı lösemilerin %77’sini ALL, %11’ini 
ise AML oluşturmakta iken; kronik miyeloid lösemi 
(KML) %2-3, JMML ise % 1-2 oranında görülmekte-
dir. Lösemilerin klinik süreci, laboratuvar bulguları, 
tedaviye cevap durumları tiplerine göre değişiklik 
göstermektedir.1

AKUT LENFOBLASTIK LÖSEMI

Epidemiyoloji

Akut lenfoblastik lösemi çocukluk çağı kanserlerinin 
%25 ini oluşturan, 2-3 yaş arasında sıklığı artan ve 

tüm yaş gruplarında erkeklerde kızlardan 1.1-1.4 kat 
daha sık görülen malignitedir.1,3,4

Etiyoloji

Akut lenfoblastik löseminin etiyolojisi çoğu olguda 
bilinmemektedir. Down sendromu, Fanconi anemi-
si, Kostmann sendromu, Diamond Blackfan anemi-
si, ağır kombine immün yetersizlik gibi bazı genetik 
sendromlar ve çevresel faktörler olarak da ilaçlar, nit-
rozüre, alkilleyici ajanlar, iyonize radyasyon, benzene 
maruziyetinin lösemi riskini arttığı gösterilmiştir.1,2

Sınıflama

Akut lenfoblastik löseminin sınıflandırılması sitokim-
ya, morfoloji, immünfenotipleme, moleküler biyo-
lojik teknikler ve karyotipleme ile belirlenmektedir. 
Hücreler, Fransız-Amerikan-İngiliz (FAB) kriterleri 
kullanılarak morfolojik olarak L1, L2, L3 alt tiplerine 
sınıflandırılmaktadır. L1 morfolojisi lenfoblastları en 
yaygın alt tip (%80-85) olup iyi prognoz ile ilişkili-
dir. L2 alt tipi, olguların %15’i iken; L3 alt tipi %1-2 
oranındadır. L3 alt tipi ayrıca Burkitt lösemi/lenfoma 
olarak da bilinir. İmmünofenotip sınıflandırmada ise 
B hücre ya da T hücreden köken almalarına göre 
sınıflandırılır: ALL’nin %80-85’i progenitör B hücre-
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JÜVENIL MIYELOMONOSITIK 
LÖSEMI

Jüvenil miyelomonositik lösemi (JMML) genellikle 2 
yaş altındaki çocuklarda görülen nadir bir hematolo-
jik malignitedir. JMML, sıklıkla lenfadenopati, anemi, 
trombositopeni, hepatosplenomegali, cilt tutulumu 
(egzama, ksantom ve cafe-au-lait lekeleri) görülmek-
tedir. Periferik yaymada sıklıkla artmış monositlerle 
birlikte, lökositoz, trombositopeni ve anemi görülür. 
Kemik iliği incelemesinde; %30undan daha az blast-
larla miyelodisplastik bir patern göstermekte olup, 
megakaryositler normal veya azalmıştır. Hastaların 
Philadelphia kromozomu negatiftir ve monozomi 7 
yaklaşık %30’unda bulunmaktadır.2 Noonan ve nöro-
fibromatosiz olan hastalarda JMML sıklığı artmıştır. 
Ayrıca PTPN, NF-1 gibi genlerin somatik ve germline 
patojenik varyantları sıklıkla saptanır.

JMML’nin hızla ölümcül bir seyri vardır. Lösemi 
tedavisinde sıklıkla kullanılan klasik kemoterapi ilaç-
larına genellikle iyi yanıt vermezler. Azasitidin gibi 
DNA’yı hipometile eden yeni ilaçlar ile umut verici 
sonuçlar bildirilmektedir. Tedavi yönetiminde eritro-
sit ve trombosit transfüzyonları, enfeksiyonların te-
davileri ve uyumlu kardeş donörü varsa allojenik kök 
hücre nakli dahil destekleyici bakımı içermektedir.2
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LENFOMALAR

GİRİŞ

Lenfoma, lenfoid doku ve organlardan köken alan bir 
malignitedir. Nodal ve ekstranodal tutulum göstere-
bilirler. Lenfomalar gelişmiş ülkelerde tüm çocukluk 
çağı kanserlerinin yaklaşık %15’ini oluşturmaktadır.1 
Gelişmiş ülkelerde lösemi ve malign beyin tümör-
lerinden sonra üçüncü sırada yer alırken ülkemizde 
%19.1 oranla lösemilerin ardından ikinci sıradadır.2 
Tedavi başarı şansı yüksek hematolojik maligniteler-
dir. Lenfomalar, Hodgkin lenfoma (HL) ve Hodgkin 
dışı lenfomalar (NHL) olmak üzere ikiye ayrılır.

HODGKİN LENFOMA

Thomas Hodgkin tarafından lenf bezinde büyüme, 
ateş, gece terlemesi, anemi, kaşeksi ile giden ve 
enfeksiyonla açıklanamayan hastalık olarak ilk kez 
tanımlanmıştır. Carl Stenberg ve Dorothy Reed ise 
hastalığın histopatolojik özellikleri ile patognomonik 
değer taşıyan dev hücreleri (Reed-Stenberg hücrele-
ri) tariflediler.3

HL Amerika Birlik Devletleri (ABD)’nde %5 sıklıkla 
gözlenirken, Türkiye’de görülme oranı %9.9’dur.3 Bi-
modal yaş dağılımı görülmektedir: 1. pik: Adölesan 
ve genç erişkinlerde (15-35 yaş arası), 2. pik: Erişkin 
(>50 yaş) dönemdedir.4  Küçük çocuklarda görülme-

si nadir olup tüm HL vakalarının %5’inden azı 5 yaş 
altı çocuklardan oluşur.5 İlk 10 yaşta erkek çocuklar-
da daha sık görülürken adolesan dönemde kız ve er-
keklerde görülme oranı eşitlenir. ABD ve Avrupa’da 
noduler sklerozan tip daha fazla gözlenir. Ülkemizde 
ise daha fazla görülen miks selüler HL’dir.5

Tüm HL vakalarının % 4,5’inde ailesel HL vardır. 
Ergenler ve genç yetişkinlerde monozigotik ikiz 
olanlarda 99 kat, kardeşlerde ise 7 kat HL için risk 
artmıştır. HL’nin infeksiyonlarla ve özellikle Epstein 
Barr virüs (EBV) ile ilişkisi bilinmektedir. EBV en faz-
la miks selüler hücreli HL alt tip ile rapor edilmiştir. 
Bu alt tip en çok az gelişmiş ülkelerdeki çocuklarda, 
10 yaşın altındaki erkeklerde ve diğer bağışıklık yet-
mezliği olanlarda görülür.4 Otoimmun lenfoprolife-
ratif sendrom, RAG1-2 eksikliği, ITK eksikliği, ataksi 
telenjektazi gibi immun yetmezlikler HL gelişimi için 
predispozandır.6

HL’li hastalar yorgunluk, anoreksi ve kilo kaybı 
gibi spesifik olmayan sistemik semptomlarla başvu-
rabilirler. En sık periferik lenf nodlarından servikalde 
tutulum vardır. Lenf bezi lastik kıvamındadır ve ge-
nellikle ağrısızdır.4,7 Adolesanlarda ve genç erişkin-
lerde %75 mediasten tutulumu gözlenirken, 10 ya-
şından küçük çocuklarda bu oran %35’tir.4 Akciğer, 
dalak, karaciğer ve kemik iliği tutulumu gözlene-
bilir. “B” semptomları açıklanamayan ateş (>38.0°C, 
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pılmalıdır. Tümör kitlesini küçültme amaçlı yapılan 
cerrahi işlemlerin yaşam süresi üzerine etkisi tespit 
edilmemiştir. Görüntüleme yöntemleri ile tümör 
yayılımı tespit edildikten sonra Murphy ve St Jude 
Children’s Research Hospital tarafından kullanılan 
sistem ile evrelendirme yapılır (Tablo 2).11

Konvansiyonel kemoterapiye ek olarak NHL alt 
grubuna göre rituximab (anti CD20), brentuximab 
vedotin (anti CD30), ALK inhibisyonu yapan ilaçlar 
(krizotinib, seritinib, alektinib, lorlatinib, brigatinib), 
checkpoint inhibitörleri (PD-1 Blokörleri), nelarabin 
gibi yeni kuşak ilaçlar, radyoterapi, relaps/refrakter 
vakalarda hematopoetik kök hücre nakli tedavide 

kullanılır.10,15 NHL‘li çocuklarda erişkinlere kıyasla 
daha az oranda radyoterapi kullanılır (15). Tanı anı 
santral sinir sistemi tutulumu, kemoterapi sonrası 
rezidü hastalık varlığında düşünülmelidir.11,15 Ayrıca 
semptomatik superior vena cava sendromu olan 
hastalarda düşük doz radyoterapi ve steroid kullanı-
labilir.15 NHL’de cerrahinin yeri sınırlıdır. Nadir görülen 
düşük dereceli lenfoma hastalarında cerrahi rezeksi-
yon sistemik tedavi ihtiyacını ortadan kaldırabilir ve 
cerrahi rezeksiyon optimal tedavi olarak kabul edi-
lebilir.11 ABL dışındaki diğer nüks NHL vakalarında 
tedavi başarısı kötüdür.15

Tablo 2. Murphy ve St Jude Children’s Research Hospital Evrelemesi 11

Murphy ve St Jude Children’s Research Hospital Evrelemesi

I Nodal ya da ektranodal tek tümör (mediasten ve abdomen dışında)

II

Bölgesel lenf nodu ile birlikte tek ekstranodal tutulum
Diyafragmanın aynı tarafında ≥2 nodal tutulum
Diyaframın aynı tarafında bölgesel lenf nodu tutulumu olsun ya da olmasın iki tekli (ekstranodal) tümör
İlişkili mezenterik lenf nodu tutulumu olsun ya da olmasın, genellikle ileoçekal bölgede, primer gastrointes-
tinal sistem tümörü

III

Diyafragma iki tarafında ≥2 ekstranodal tümör
Diyafragma iki tarafında ≥2 nodal tümör
Primer torasik tümörler (mediasten, plevra, timus)
Primer yaygın intraabdominal tutulum
Diğer tümör bölgelerinden bağımsız olarak tüm paraspinal veya epidural tümörler

IV Yukarıda tanımlanan tutulumlardan herhangi birine MSS tutulumu ve/veya kemik iliği tutulumu
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ÇOCUKLUK ÇAĞINDA SOLID TÜMÖRLER

EPIDEMIYOLOJI- GIRIŞ

Çocukluk çağı kanserleri tüm dünyada nadir görülür. 
Dünya Sağlık Örgütü verilerine göre tüm dünyada 
15 yaş altında kanser görülme insidansı yılda 180 
000 kadarken, yine 15 yaş altında kanser nedeni ile 
yılda 90000 çocuk kaybedilmektedir. Çocukluk çağı 
kanserlerinde yaşam hızları son yıllarda gelişmiş ül-
kelerde %80’lere ulaşmış iken, ülkemizde bu oran 
%70’ler civarında, orta ve düşük gelir düzeyli ülkeler-
de ise % 10-50 arasındadır.1,2

BEYIN TÜMÖRLERI

Santral sinir sistemi tümörleri, Türkiye’de çocukluk 
çağında üçüncü sıklıkta görülen kanserlerdir. Her 
yaşta ortaya çıkabilirler. Tümörler sıklıkla serebellum, 
dördüncü ventrikül ve ponsun yer aldığı subten-
torial alanda yerleşimlidir. Bunun dışında serebral 
hemisferik tümörler, suprasellar tümörler ve spinal 
tümörler de karşımıza sıklıkla çıkmaktadır. Bu tümör-
lere nörofibromatozis ve tüberoskleroz gibi bazı ge-
netik hastalıklar eşlik edebilmektedir.3

Medulloblastoma, çocuklarda 0-14 yaş grubun-
da en sık görülen SSS tümörüdür. Genellikle 10 yaş 
altında tanı alırlar. Klinik bulguları; baş ağrısı, kusma, 
papil ödemi, irritabilite, çift görme, nistagmus ve 

süt çocuklarına özel olarak baş çevresinin hızlı bü-
yümesi olabilir. Bu bulgular, tümör obstrüksiyonuna 
sekonder olarak gelişen hidrosefali ve artan kafa içi 
basıncına bağlı olarak ortaya çıkar. En yaygın bulgu 
kusma ve baş ağrısıdır; hastaların %80’inde mevcut-
tur. Baş ağrısı çocuğu sabah uykusundan uyandırır, 
daha sonra kusma buna eşlik eder. Süt çocuklarında 
ve çok küçük çocuklarda tanı daha güç olabilir ve 
tanı gecikebilir. Süt çocuklarında henüz fontanel ve 
sütürler açık olduğundan kafa içi basıncı artmasına 
rağmen papil ödemi gelişmez, ancak papilde soluk-
luk belirlenir. Eğer tektal bası gelişirse gözlerin yuka-
rıya bakması mümkün olamaz ve batan gün belirtisi 
görülür. Tanı, kranial görüntüleme ardından planla-
nacak cerrahi örneklemenin patolojik incelemesi ile 
konur. Tanı ve tedavi yaklaşımı multidisipliner tümör 
konseylerinde belirlenmelidir.

Standart risk medulloblastomada cerrahi, radyo-
terapi ve adjuvan kemoterapiyle birlikte 5 yıllık ya-
şam süreleri %75-90’dır. Yüksek risk hastalarda krani-
yospinal radyoterapi ve kemoterapiyle birlikte 5 yıllık 
hastalıksız yaşam süreleri %40-60’tır.4

NÖROBLASTOM

Nöroblastom, nöral krestten köken alan sempatik 
sistemin embriyonel tümörüdür. Çocukluk çağının 
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Klinik bulgular yerleşim yerine göre değişir. Baş 
boyun bölgesinde; kitle, ses kısıklığı-boğukluğu, yut-
ma güçlüğü, epistaksis, sinüzit, facial paralizi, kronik 
otititis media, propitozis, vajinal bölge ve uterus yer-
leşiminde kanama, paratestitiküler yerleşimde kitle, 
prostat yerleşiminde hematüri, konstipasyon, üriner 
obstruksiyon görülebilir.

Tedavisinde cerrahi, kemoterapi,radyoterapi 
kullanılır.15

KAYNAKLAR
1.  WHO World Cancer Report 2014
2.  Kutluk T. Çocukluk Çağı Kanserlerinin Epidemiyolojisi. Her-

kes İçin Çocuk Kanserlerinde Tanı Sempozyum Dizisi, 2006 
(49), Mayıs, 11-15

3.  Kaatsch P, Rickert CH, Kühl J, Schüz J, Michaelis J. Populati-
on-based epidemiologic data on brain tumors in German 
children. Cancer 2001; 92: 3155-3164.

4.  Millard NE, De Braganca KC. Medulloblastoma [published 
correction appears in J Child Neurol. 2016 Sep 15;:]. J Child 
Neurol. 2016;31(12):1341-1353.

5.  Whittle SB, Smith V, Doherty E, Zhao S, McCarty S, Zage PE. 
Overview and recent advances in the treatment of neurob-
lastoma. Expert Rev Anticancer Ther. 2017;17(4):369-386.

6.  Nakagawara A, Li Y, Izumi H, Muramori K, Inada H, Nishi M. 
Neuroblastoma. Jpn J Clin Oncol. 2018;48(3):214-241.

7.  Mitchell WG, Blaes F. Cancer and Autoimmunity: Paraneop-
lastic Neurological Disorders Associated With Neuroblastic 
Tumors. Semin Pediatr Neurol. 2017;24(3):180-188.

8.  Qiu B, Matthay KK. Advancing therapy for neuroblastoma 
[published online ahead of print, 2022 May 25]. Nat Rev Clin 
Oncol. 2022;10.1038/s41571-022-00643-z.

9.  Pater L, Melchior P, Rübe C, Cooper BT, McAleer MF, Kalapu-
rakal JA, et al. Wilms tumor. Pediatr Blood Cancer. 2021;68 
Suppl 2:e28257.

10.  Martínez-Sánchez M, Hernandez-Monge J, Rangel M, Oliva-
res-Illana V. Retinoblastoma: from discovery to clinical ma-
nagement [published online ahead of print, 2021 May 27]. 
FEBS J. 2021;10.1111/febs.16035.

11.  Ranganathan S, Lopez-Terrada D, Alaggio R. Hepatoblas-
toma and Pediatric Hepatocellular Carcinoma: An Update. 
Pediatr Dev Pathol. 2020;23(2):79-95.

12.  Pierce JL, Frazier AL, Amatruda JF. Pediatric Germ 
Cell Tumors: A Developmental Perspective. Adv Urol. 
2018;2018:9059382. Published 2018 Feb 4.

13.  Eaton BR, Schwarz R, Vatner R, Yeh B, Claude L, Indelicato DJ, 
et al. Osteosarcoma. Pediatr Blood Cancer. 2021;68 Suppl 
2:e28352.

14.  Grünewald TGP, Cidre-Aranaz F, Surdez D, Tomazou EM, de 
Álava E, Kovar H, et al. Ewing sarcoma. Nat Rev Dis Primers. 
2018;4(1):5. Published 2018 Jul 5.

15.  Haduong JH, Heske CM, Allen-Rhoades W, Xue W, Teot LA, 
Rodeberg DA, et al. An update on rhabdomyosarcoma risk 
stratification and the rationale for current and future Child-
ren’s Oncology Group clinical trials. Pediatr Blood Cancer. 
2022;69(4):e29511.



BÖLÜM

1015

1 Doç. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, KANKA Pediatrik Hematoloji-Onkoloji ve Kemik İliği Nakil Merkezi,  
drebruyilmaz01@yahoo.com.tr, ORCID iD: 0000-0003-4802-0986

2 Prof. Dr., Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, KANKA Pediatrik Hematoloji-Onkoloji ve Kemik İliği Nakil Merkezi, mkkukcu@yahoo.com, 
ORCID iD: 0000-0003-2015-3541

Ebru YILMAZ 1 

Musa KARAKÜKCÜ 2

127 KEMIK ILIĞI NAKLI

GİRİŞ

Hematolojik ve onkolojik malignite, immün yetmez-
likler, hemoglobinopati ve kemik iliği yetersizlikleri 
gibi benign hematolojik hastalıklar, doğuştan meta-
bolik bozuklukları içeren birçok çocukluk çağı has-
talığının tedavisinde diğer protokollere ek olarak ya 
da tek tedavi seçeneği olarak kemik iliği nakli uygu-
lanmaktadır. Diğer kök hücre kaynaklarının devreye 
girmesiyle (periferik kan kök hücre, kordon kanı gibi) 
‘kemik iliği nakli’ ifadesi yerini ‘hematopoetik kök 
hücre nakli’ (HKHN) terimine bırakmıştır.1 Dünyadaki 
HKHN’nin %20’den fazlası 20 yaşın altındaki hastalar-
da gerçekleştirilmektedir.2 Kök hücre vericisi tipine 
göre HKHN aşağıdaki gibi sınıflandırılabilir:

1.  Sinjenik HKHN: İkiz eşinden yapılan kök hücre 
naklidir.

2.  Otolog HKHN: Hastanın kendisine ait olan kök 
hücrelerinin myeloablatif kemoterapi rejimi ön-
cesi toplanması ve kemoterapi ve/veya radyo-
terapiden sonra geri verilme işlemidir.3 Otolog 
nakillerde amaç artırılan kemoterapötik ilaç dozu 
ile antitümoral etkiyi artırmaktır. Bu durumda ke-
mik iliği (Kİ) toksisitesi artar. Bu nedenle nakil ön-
cesi hastadan toplanan kök hücreler hastaya geri 
verilerek immun ve hematopoetik yeniden ya-
pılanma sağlanmaktadır. Otolog HKHN’de graft 
versus lösemi etkisi beklenmediğinden tedavi-

nin başarısı kullanılan yüksek doz kemoterapiye 
bağlıdır.4

3.  Allojenik HKHN: Kök hücre kaynağı ikiz eşi olma-
yan ve başkasından yapılan tüm nakiller bu grup-
tadır.3 Allojenik kök hücre naklinde ise kusurlu 
veya malign transformasyon gelişen malign olan 
hücreler nakil hazırlama rejiminde kullanılan ke-
moterapötik ilaçlarla yok edilir ve yerine verici-
nin immun sistemi konulur. Böylece lösemi gibi 
hastalıklarda graft versus lösemi etkisi ile hastalık 
kontrol altına alınmaya çalışılır. Allojenik nakiller 
doku grubu uygun aile içi verici, doku grubu kıs-
men uygun aile içi verici, doku grubu uygun aile 
dışı vericiler, doku grubu kısmen uygun aile dışı 
vericiler ve doku grubu kısmen uygun ebeveyn 
vericilerden (haploidentik) gerçekleştirilebilir.4

ENDİKASYONLAR

Tablo 1’de “Avrupa Kan ve Kemik İliği Nakli Derne-
ği (European Blood and Marrow Transplantation 
Group/EBMT)’nin yüksek risk grubu, relaps ya da 
refrakter hastalığı olan çocuklarda kemik iliği nakli 
endikasyonları yer almaktadır (5). Sağlık Bakanlığı ta-
rafından da ayrıntılı olarak HKHN endikasyonları be-
lirlenmiş olup, nakil merkezleri uygulamalarını buna 
göre yapmaktadır (2). Solid tümörlü olgularda HKHN 
deneyimi büyük oranda otolog HKHN şeklindedir. 
Allojenik HKHN nadiren kullanılmaktadır.6
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4. Kardiyovasküler sistem ile ilişkili komplikasyon-
lar: Kardiyotoksisite, iletim bozuklukları, katetere 
bağlı kalp içinde tromboz

5. Endokrin sistem ile ilişkili komplikasyonlar: Hi-
potiroidi, adrenal yetersizlik (steroid kullanımına 
bağlı), testiküler veya ovaryan yetersizlikler, geliş-
me geriliği

6. İkincil kanserler.1

BİRLEŞİK AKREDITASYON 
KOMİTESİ ULUSLARARASI 
HÜCRE TEDAVİSİ DERNEĞİ 
(ISCT)-AVRUPA KAN VE İLİK 
TRANSPLANTASYONU GRUBU 
(EBMT) (JACIE)

HKHN’de standartlar oluşturulmaya çalışılmış ve bu 
amaç ile 1996 yılında ASBMT( The American Society 
for Blood and Marrow Transplantation) alt kurumu 
olarak FACT ve 1998 yılında da EBMT (European 
Group for Blood and Marrow Transplantation) bağlı 
JACIE kurularak nakil merkezlerinin standartları be-
lirlenmiş ve denetimlere başlanmıştır.13 Türkiye’de 
ilk ve tek JACIE akredite pediatrik kemik iliği nakli 
merkezi Erciyes Üniversitesi Pediatri Kemik İliği Nakil 
Merkezidir.

TÜRKİYE KÖK HÜCRE 
KOORDİNASYON MERKEZİ 
(TÜRKÖK)

TÜRKÖK 1 Nisan 2015 tarihinde faaliyete geçen ulu-
sal kemik iliği bankasıdır. Ülkemizde yapılan allojenik 
akraba dışı hematopoetik kök hücre nakli (HKHN) 
işlemlerinin 2015 yılında %7’si, 2016 yılında %37,7’si 
ve 2017 yılında ise %54,9’u TÜRKÖK bağışçılarından 
temin edilmiştir. Doku grubu uyumlu kardeş veri-
cisi bulunmayanlarda hastlarda akraba dışı gönüllü 
vericiler önemli bir havuzu oluşturmaktadır. Yurt-
dışı kemik iliği bankalarından sağlanan vericilerin 

kullanıldığı akraba dışı HKHN işlemlerinde tarama 
başlangıcından nakile kadar geçen süre 4-6 ayken, 
bu süre TÜRKÖK vericilerinde 3 aya kadar azalmıştır. 
Yurt dışında bulunan vericilerin kullanımı ile TÜRKÖK 
vericilerinin kullanımı kıyaslandığında maliyet 5 kat 
azalmıştır.14
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TEKRARLAYAN AKCIĞER ENFEKSIYONLARI

GİRİŞ

Solunum yolu enfeksiyonları küçük çocuklarda yay-
gındır. Çoğu viral üst solunum yolu enfeksiyonlarıdır 
(ÜSYE), kendi kendini sınırlayan ve epidemiyolojik 
çalışmalar yaşamın ilk üç yılında yılda yediye kadar 
ve üç yaşından sonra yılda beşe kadar epizodun nor-
mal kabul edilebileceğini göstermektedir.1 Altı yaşı-
na gelindiğinde, çocukların yaklaşık %60’ı en az bir 
ÜSYE geçirmiştir ve derinlemesine araştırmaya ihti-
yaç duymamalıdır.2 Bronşit, bronşiyolit ve pnömoni 
dahil olmak üzere alt solunum yolu enfeksiyonları 
(ASYE) daha az yaygındır ve yaşamın ilk iki yılında 
bebeklerin yaklaşık %6’sını etkiler.3

Tekrarlayan ASYE üç veya daha fazla yıllık bronşit, 
bronşiolit veya pnömoni atağı olarak tanımlanmış-
tır.4 Tekrarlayan pnömoni tek bir yılda iki veya daha 
fazla radyolojik olarak belgelenmiş pnömoni atağı 
veya üç veya daha fazla atak olarak tanımlanır ve 
ataklar arasında normal bir göğüs röntgeni vardır.5 

Aksi takdirde sağlıklı bir çocukta komplikasyon-
suz pnömoninin tek bir atağı araştırma gerektirmez. 
Tekrarlayan pnömoni, genel pediatrik uygulamada 
nadir görülen bir semptom değildir ve pediatrik gö-
ğüs hastalıkları uzmanlarına sevk için en yaygın ne-
denlerden biridir.

Tekrarlayan pnömoni genellikle bir yılda ≥2 pnö-
moni atağı veya yaşam boyunca ≥3 pnömoni atağı 
olarak tanımlanır.6

ALTTA YATAN NEDENLER

Tekrarlayan ASYE olan birçok çocuk başka türlü sağ-
lıklıdır ve altta yatan bir neden bulunamamıştır, Belki 
de tütün veya elektronik sigara dumanına pasif ma-
ruz kalma gibi çevresel faktörler enfeksiyona katkıda 
bulunur.

Aralıklı balgamlı öksürüğü olan bir çocukta, bel-
gelenmiş alt solunum yolu enfeksiyonları olmadan 
yanlışlıkla “göğüs enfeksiyonu” olarak etiketlenen vi-
ral soğuk algınlığı olabilir.7

Prematürelik

Yaşamın ilk yıllarında, prematüre çocuklar (özellikle 
bronkopulmoner displazisi olanlar) daha fazla solu-
numsal morbidite yaşarlar ve zamanında doğan ço-
cuklardan daha sık hastaneye yatırılırlar.8

Bu popülasyonda tekrar hastaneye yatmanın 
en yaygın nedenleri, solunum sıkıntısı olan ASYE’dır 
ve bunlar, daha düşük maternal antikor seviyeleri 
ve önceden var olan daha zayıf akciğer fonksiyonu 
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dışlamak için bronkoskopik muayenedir. Endoskopik 
sonuç normal veya kesin değilse, herhangi bir dış-
sal kompresyonun (yani mediastinal lenf düğümleri, 
anormal damarlar) daha iyi belirlenmesini sağlayan 
ve endoskopik çözünürlüğün sınırlarının ötesindeki 
bronşiyal lümeni (yani subsegmental bronşlar) vur-
gulayan yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı toraks to-
mografisi (HRCT) ile takip edilmelidir.25

KF şüphesi durumundda ter testi yapılmalıdır.13

GÖR’nün araştırılması için pH probu ile ph ölçü-
mü; ciddi GÖR mevcutsa, gıda alerjisi için araştırma 
yapılmalıdır.13

Pozitif bronkodilatör yanıtı olan spirometri astım 
tanısı için altın standarttır.13

TEDAVİ VE TAKİP

KF’li hastalar, özel merkezler tarafından takip edil-
melidir. Diğerleri gibi, bu çocukların da ele alınması 
gereken başka tıbbi sorunları olabilir.13

Astım: Tanı, bronkodilatör tedavisine ilişkin öykü 
ve spirometri yanıtına dayanır.

Astımlı çocukların çoğu birincil bakım sağlayı-
cıları tarafından tedavi edilebilir ve takip edilebilir. 
Çoğu vakada inhale steroidler, çevresel maruziyet 
önlenirken ana kronik tedavidir.28

PBB: Tedavi edilebilir bir durumdur ve tekrarlayan 
PBB oluşabilir. Tedavi, uzun süreli uygun antibiyotik 
tedavisiyle (2-6 hafta) bakterilerin yok edilmesini 
içerir.29

Nöromüsküler bozuklukları olan çocuklar teşhis 
edildiğinde, multidisipliner üçüncü basamak bakım 
merkezleri tarafından takip edilmelidir.

Yapısal akciğer anomalileri çoğunlukla cerrahi 
müdahale ile tedavi edilir.30

Disfaji/GÖR: Hafif yutma bozukluğu olan hastalar 
genellikle beslenme pozisyonu ve duruşunda deği-
şiklikler, bolus boyutunun değiştirilmesi ve gıdanın 
kıvamı, şekli ve dokusunda değişiklikler yapılarak 
yönetilebilir.

Nörolojik bozukluğu olan bir hastada, yutma 
çalışması sırasında net aspirasyonun saptanması ve 

tekrarlayan aspirasyona atfedilebilen kronik pulmo-
ner semptomlar varsa, gastrostomi tüpü yerleştiril-
mesi ve oral beslenmenin kesilmesi önerilir.

Aspirasyon riski nedeniyle oral yoldan beslenme-
yen ve şiddetli GÖR veya tekrarlayan reflü kaynaklı 
aspirasyon öyküsü olan hastalar için, fundoplikasyon 
veya jejunal beslenme açısından değerlendirme 
önerilir.30
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129 KISTIK FIBROZIS

GİRİŞ

Kistik fibrozis (KF) sıklıkla beyaz ırkta görülen; pulmo-
ner enfeksiyonlar, kronik progresif obstrüktif akciğer 
hastalığı, sinüzit, ekzokrin pankreas yetmezliğine 
bağlı malabsorbsiyon, karaciğer hastalığı (biliyer si-
roz) ve kistik fibrozis ilişkili diabetes mellitus ile karak-
terize otozomal resesif geçişli genetik bir hastalıktır.1

Kistik fibrozis, ilk kez tanımlandığı 1938 yılında 
ölümcül seyreden bir hastalık iken, günümüzde 
ortalama yaşam süresi 44,4 yıla ulaşarak, yaşayan 
hastaların yarısından fazlası 18 yaş ve üzerindedir. 
Bu durum, hastalığı çocukluk çağına ait bir hastalık 
olmaktan çıkarmıştır.

Yenidoğan taramaları ile yoluyla erken tanı, ak-
ciğer sağlığı ve beslenme durumunu korumaya 
yönelik tedaviler, kronik solunum yolu enfeksiyonla-
rının agresif tedavisi ile birlikte son dönem akciğer 
hastalığında akciğer transplantasyonu, sağ kalımda 
önemli iyileşme sağlamaktadır.

Hastalığa yol açan temel genetik kusuru hedef 
alan yeni tedavilerin ortaya çıkması ve bu tedavi-
lerin uygulandığı yaş aralığı ile genetik varyantla-
rın genişletilmesi sayesinde, yaşam kalitesi, genel 
sağlık ve sağ kalımda iyileşme sağlanması umut 
edilmektedir.1,2

Epidemiyoloji

Kistik fibrozis, ırk/etnik köken açısından insidans 
farklılığı gösterir. Beyaz Irkta 1:3.200, Hispaniklerde 
1:13.500, Afrika kökenli bireylerde 1:15.000 ve Asya 
kökenli bireylerde ise 1:35.000 sıklığında bildiril-
mektedir.1,2 2010 yılından bu yana, ABD’deki tüm 
eyaletlerde yenidoğanlar için KF taraması yapılmak-
tadır ve yeni teşhislerin %60’ı bu taramalar yoluyla 
konulmaktadır.3 Ülkemizde ise Gürson ve arkadaşla-
rının yaptığı çalışmaya göre KF insidansı 1/3.000 ola-
rak bildirilmiş olup, 2015 yılında yenidoğan tarama 
programına girmiştir.4

Patogenez

KF, kromozom 7q31.2 üzerinde bulunan ve kistik 
fibrozis transmembran regülatörü (KFTR) proteinini 
kodlayan KFTR genindeki mutasyondan kaynak-
lanan multisistemik bir hastalıktır. 2.000’den fazla 
farklı KFTR varyantı rapor edilmiştir. Bu proteindeki 
kusurlar, akciğer yüzeyinin veya bez epitelinin apikal 
membranlarında klor kanallarının eksik veya işlevsiz 
olmasına neden olarak kalın ve yapışkan mukus olu-
şumuna yol açar. Bu durum, kronik akciğer enfeksi-
yonları, pankreas ve karaciğer fonksiyon bozuklukları 
ve azalmış fertiliteye neden olur. KF ayrıca ter bezle-
rindeki klor kanal fonksiyonunun anormal olmasına 
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Pankreatik Enzim Replasman Tedavisi

Tanısal dışkı elastaz seviyesine veya pankreas yet-
mezliği ile ilişkili iki KFTR varyantına sahip bireylerde 
ya da açık malabsorpsiyon bulguları olanlarda pank-
reatik enzim replasman tedavisi başlatılmalıdır. Lipaz 
için her öğün başına 2.000 ila 2.500 ünite/kg dozun-
da, maksimum 10.000 ünite/kg/gün olacak şekilde 
kullanılır. Terapötik sınırın aşılması, sağ kolonun kısa-
lıp daralması ile karakterize nadir bir komplikasyon 
olan fibroz kolonopati ile ilişkilidir.30

Yağda Çözünür Vitamin Replasman 
Tedavisi

Pankreas yetmezliği, yağ ve A, D, E ve K gibi yağda 
çözünen vitaminlerin emilimini bozarak vitamin ek-
sikliğine neden olduğu için replasmanı ve yıllık takibi 
önerilir.

KFTR Modülatör Tedavileri

KFTR modülatörleri, KFTR proteinine doğrudan etki 
ederek KF’nin temel kusurunu hedefleyen ilk teda-
vilerdir ve üç türe ayrılır: potansiyelize ediciler, dü-
zelticiler ve artırıcılar. İlk onaylanmış modülatör te-
davi olan Ivacaftor, hücre yüzeyindeki KFTR proteini 
aracılığıyla klor akışını iyileştirerek özellikle Sınıf III-V 
mutasyonları olan hastalarda etkili olan bir potansi-
yelize edicidir. Lumakaftor ve tezakaftor gibi düzelti-
ciler, KFTR proteininin doğru bir şekilde oluşmasına 
yardımcı olarak hücre yüzeyine ulaşmasını sağlar.31

KF de Komplikasyonlar

Kronik rinosinüzit, konik akciğer enfeksiyonları, nazal 
polipozis, pnömotoraks, hemoptizi, distal intestinal 
obbstrüksiyon sendromu, kistik fibrozis ilişkili diya-
bet, kistik fibrozis ilişkili karaciğer hastalığı (safra ke-
sesi taşı, siroz, portal hipertansiyon ve ileri vakalarda 
son evre karaciğer hastalığı), düşük kemik yoğunlu-
ğu ve artan kırık oranları ile kendini gösteren kistik 
fibrozis ile ilişkili kemik hastalığı, depresyon ve ank-
siyete sayılabilir.

Koruyucu Bakım

KF’li çocuklar, Amerikan Pediatri Akademisi kıla-
vuzlarına göre tüm aşıları içeren rutin çocuk sağlı-
ğı bakımı almalı, 6 ay ve üzeri çocuklar ile tüm aile 
üyeleri için yıllık influenza aşısı yapılmalıdır. Respira-
tuar sinsityal virüse(RSV) karşı profilaksi olarak 2 yaş 
altındaki tüm KF’li çocuklarda palivizumab kullanımı 
düşünülmelidir. Pasif sigara maruziyetinden hastalar 
korunmalıdır.32

Akciğer Nakli

Pulmoner hastalık, KF ile ilişkili ölümlerin %60’ını 
oluşturmaya devam etmektedir.2 KF’li bireylerin ak-
ciğer nakli sonrası ortalama 9,5 yıl sağkalım sağladı-
ğını gösterilmiştir. FEV1 değeri < %50 olan veya hızlı 
bir şekilde düşen (> %20 FEV1 düşüşü 12 ay içinde) 
bireyler nakil merkezlerine yönlendirilmelidir.33

SONUÇ

Rutin yenidoğan taramaları, kanıta dayalı kılavuzların 
yayılması, multidisipliner bakım ve mutasyon-spesi-
fik modülatör tedavilerin kullanımı ile Kistik Fibrozis 
hastalarında sağ kalımın artmaya devam etmesi 
beklenmektedir.
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ÇOCUKLUK ÇAĞINDA TÜBERKÜLOZ130

GİRİŞ

Tüberküloz (TB), dünya genelinde yaklaşık 10 milyon 
kişide görülen ve yılda 1,5 milyon ölümle sonuçla-
nan ciddi bir halk sağlığı sorunudur. Dünya Sağlık 
Örgütü (DSÖ)’nün raporuna göre, TB vakalarının 
çoğunluğu Güneydoğu Asya, Afrika ve Batı Pasifik 
bölgelerinde görülmektedir. Sosyoekonomik eşit-
sizlikler, TB insidansını artıran önemli bir etkendir. 
Yetersiz beslenme, kalabalık yaşam koşulları ve HIV 
enfeksiyonu, hastalığın yüksek prevalans oranlarının 
başlıca nedenleridir. Bir yandan gelişmiş ülkelerde 
TB insidansı düşerken, diğer taraftan çok ilaca di-
rençli dirençli TB (ÇİD-TB) gibi yeni tehditler de or-
taya çıkmaktadır.

TB, esas olarak hava yolu ile bulaşır. Enfekte bir 
kişinin öksürmesi, hapşırması veya konuşması sı-
rasında havaya yayılan partiküller, bakterinin yayıl-
masına neden olur. Bu partiküller havada saatlerce 
asılı kalabilir ve solunması durumunda enfeksiyona 
yol açabilir. Bulaşma riski, damlacık konsantrasyonu, 
maruziyet süresi ve ortamın havalandırma durumu 
ile ilişkilidir. Kapalı ve kötü havalandırılan alanlarda 
bulaşma riski daha yüksektir. İmmün sistemi baskı-
lanmış bireyler, özellikle HIV pozitif hastalar, enfekte 
olma açısından daha büyük risk altındadır. Ayrıca 
çocuklar ve yaşlılar gibi bağışıklık sistemi zayıf olan 
gruplarda hastalık daha kolay yayılabilir.

ENFEKSİYON VE HASTALIK

Tüberküloz, enfekte bir kişinin solunum yoluyla yay-
dığı Mycobacterium tuberculosis bakterilerinin di-
ğer bireylerin akciğerlerine ulaşmasıyla başlar. Ancak 
enfeksiyon ve aktif hastalık, farklı klinik süreçlerdir. 
Bakteriler, alveolar makrofajlar tarafından fagosite 
edilir ve burada çoğalmaya devam eder. Bu süreç, 
bağışıklık sistemi tarafından granülom adı verilen 
yapılar oluşturularak kontrol altına alınmaya çalışılır. 
Granülomlar enfeksiyonun yayılmasını sınırlandırsa 
da bakterileri tamamen yok edemez. 1

Latent TB enfeksiyonu (LTBI): Bakteriler, bağı-
şıklık sisteminin kontrolü altında metabolik olarak 
inaktif hale gelir. Bu durumda bireyde herhangi bir 
semptom gelişmez ve kişi bulaştırıcı değildir. Ancak 
bağışıklık sistemi zayıfladığında bakteriler aktifleşe-
bilir ve hastalığa yol açabilir.

Aktif TB hastalığı: Granülomların bozulmasıyla 
bakteriler serbest kalır ve enfekte dokularda çoğala-
rak hasara neden olur. Pulmoner TB genellikle ado-
lesan ve erişkinlerde üst loblarda kavite oluşumuna 
yol açar. Ekstrapulmoner TB ise lenf nodları, kemikler, 
böbrekler ve merkezi sinir sistemi gibi organlarda 
enfeksiyona neden olabilir. Bu durum, hastalık seyri-
ni daha karmaşık hale getirir ve ciddi komplikasyon-
lara yol açabilir.
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düzenli izlem, hem bireysel iyileşme hem de toplum 
sağlığı açısından hayati öneme sahiptir. 1-3

Standart tedavi rejimi: İlaçlara duyarlı TB hasta-
larında standart tedavi genellikle iki fazlı bir yaklaşımı 
içerir. Yoğun faz 2 ay boyunca izoniazid, rifampisin, 
pirazinamid ve etambutol kombinasyonuyla uygu-
lanır. Bu faz, aktif bakterilerin büyük çoğunluğunu 
hedef alır. İdame fazı, izoniazid ve rifampisin ile 4 ay 
daha devam eder. Bu fazın amacı, latent bakterileri 
ortadan kaldırarak nüks riskini azaltmaktır. Standart 
tedavi rejimi, iyi uyum gösteren hastalarda %95’e va-
ran tedavi başarısı sağlar.

Çoklu ilaç dirençli TB (ÇİD-TB): Rifampisin ve izo-
niazide direnç gösteren vakalarda tedavi daha kar-
maşıktır ve genellikle ikinci basamak ilaçlar kullanılır. 
ÇİD-TB tedavisi, genellikle 9-24 ay arasında sürer ve 
daha sık yan etki kontrolü gerektirir.

Yaygın ilaç dirençli TB (XDR-TB): XDR-TB vaka-
ları, hem ilk hem de ikinci basamak ilaçlara direnç 
gösterir. Bu durumlarda tedavi, daha uzun süreli ve 
yüksek maliyetli olup daha sınırlı bir başarı oranına 
sahiptir.

Tedavi izleme: Tedavi sırasında, düzenli balgam 
mikroskopisi ve kültür testleri ile tedavinin etkinliği 
değerlendirilmelidir. Ayrıca, ilaç yan etkileri açısın-
dan yakın takip gereklidir. Hepatotoksisite, izoniazid 
ve rifampisin kullanımında sık görülen bir yan etki-
dir. Yan etkilerin erken saptanması, tedavi uyumunu 
artırır.

Doğrudan gözetimli tedavi (DGT): Hasta uyu-
munu artırmak ve tedavi başarısını sağlamak için, 
sağlık çalışanları tarafından doğrudan gözlemli te-
davi uygulanır. Bu yöntem, özellikle sosyoekonomik 
açıdan dezavantajlı gruplarda TB kontrolünde etkili 
bir stratejidir.
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ÇOCUKLUK ÇAĞINDA TOPLUM KAYNAKLI 
PNÖMONILER

EPIDEMIYOLOJI, ETIYOLOJI VE 
PATOGENEZ

Pnömoni, çocukluk çağında en sık görülen enfek-
siyon hastalıklarından biri olup, dünya genelinde 
önemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Dün-
ya Sağlık Örgütü (DSÖ) verilerine göre, beş yaş altı 
çocuklarda pnömoni, yılda yaklaşık 120 milyon yeni 
vaka ve bir milyondan fazla ölümle ilişkilendirilmiş-
tir. 1-3 Özellikle gelişmekte olan ülkelerde, düşük sos-
yoekonomik düzey, yetersiz beslenme ve aşılanma 
oranlarının düşüklüğü gibi faktörler bu durumu 
ağırlaştırmaktadır. Türkiye’de de pnömoni, çocukluk 
çağında solunum yolu enfeksiyonlarının önde gelen 
nedenlerinden biridir. 1-4

Pnömoni etiyolojisi, yaşa, coğrafi bölgeye ve 
bağışıklık durumuna göre değişiklik göstermekte-
dir. Tipik pnömonilerde en sık etken Streptococcus 
pneumoniae, Haemophilus influenzae ve Staphylo-
coccus aureus gibi bakteriler, atipik pnömoniler ise 
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae 
gibi hücre içi replikasyon yapan bakteriler ve viral 
etkenlerle ilişkilidir. 5

Patogenezde, mikroorganizmalar damlacık yo-
luyla bulaşıp akciğer dokusuna invazyon yapar. Bu 
durum, inflamatuar yanıt ve alveoller içinde sıvı biri-
kimine yol açarak gaz değişimini bozar. Pnömoninin 

klinik seyrini belirleyen temel faktörler, etken mikro-
organizmanın türü, konağın bağışıklık yanıtı ve has-
talığın yayılımıdır. Tipik pnömonilerde inflamasyon 
daha belirgin ve lokalizedir; atipik pnömonilerde ise 
yaygın interstisiyel tutulum görülebilir.

TIPIK VE ATIPIK PNÖMONILER

Pnömoniler, klinik ve radyolojik özelliklerine dayana-
rak tipik ve atipik olarak iki gruba ayrılır. Tipik pnömo-
niler, sıklıkla bakteriyel enfeksiyonlarla ilişkilidir. En sık 
görülen etken Streptococcus pneumoniae olup, klinik 
olarak ani başlangıç, yüksek ateş, balgamlı öksürük 
ve göğüs ağrısı ile karakterizedir. Haemophilus influ-
enzae ve Staphylococcus aureus da tipik pnömonilere 
neden olabilen diğer bakteriyel patojenlerdir. Rad-
yolojik olarak lobar konsolidasyon sıklıkla görülür ve 
tanı koymada önemli bir görüntüleme bulgusudur.

Atipik pnömoniler ise Mycoplasma pneumoniae, 
Chlamydia pneumoniae ve bazı viral etkenlerle iliş-
kilidir. Bu tür pnömonilerde semptomlar daha sinsi 
bir başlangıç gösterir. Subfebril ateş, kuru öksürük, 
halsizlik ve yaygın kas ağrıları gibi hafif ve genel 
semptomlarla ortaya çıkar. Fizik muayene bulguları 
genellikle belirsizdir. Radyolojik olarak interstisiyel 
infiltrasyonlar yaygındır ve belirgin lobar konsolidas-
yon nadiren görülür. Atipik pnömoniler, okul çağı 
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KOMPLIKE VAKALARIN 
YÖNETIMI

Komplikasyonların varlığında tedaviye ek müda-
haleler gerekebilir. Parapnömonik plevral efüzyon 
durumunda, plevral sıvının drenajı genellikle yeter-
lidir. Ampiyem gelişmişse, cerrahi drenaj veya video 
yardımlı torakoskopik cerrahi (VATS) uygulanabilir. 
Nekrotizan pnömoni veya akciğer apsesi gibi ağır 
komplikasyonlarda antibiyotik tedavisi uzatılır ve 
bazı durumlarda cerrahi müdahale gerekir. 4

Korunma

Pnömoniyi önlemenin en etkili yolu aşılama prog-
ramlarının uygulanmasıdır. Konjuge pnömokok aşısı 
(PCV), Haemophilus influenzae tip b (Hib) aşısı ve yıl-
lık influenza aşısı, çocuklarda pnömoniyi önlemede 
kritik öneme sahiptir. Prematüre bebeklerde ve ba-
ğışıklığı baskılanmış çocuklarda RSV profilaksisi için 
palivizumab uygulanabilir. Anne sütü ile beslenme, 
bağışıklık sistemini destekleyen önemli bir koruyucu 
etkendir. Sigara dumanına maruziyetin önlenmesi, 

hijyen koşullarının iyileştirilmesi ve kalabalık yaşam 
alanlarından kaçınılması da pnömoni riskini azaltır. 
Ayrıca, beslenme durumunun iyileştirilmesi ve D 
vitamini takviyesi bağışıklık sistemini destekleyerek 
pnömoniye karşı korunmada yardımcı olabilir.

KAYNAKLAR
1. Kocabaş E, Tanır G, Cinel G. Türk Toraks Derneği Çocuklarda 

Toplumda Gelişen Pnömoni Tanı, Tedavi ve Uzlaşı Raporu 
Cep Rehber: Ankara: Türk Toraks Derneği 2024.

2. Bradley JS, Byington CL, Shah SS, et al. The management 
of community-acquired pneumonia in infants and children 
older than 3 months of age: clinical practice guidelines by 
the Pediatric Infectious Diseases Society and the Infectious 
Diseases Society of America. Clinical infectious diseases : 
an official publication of the Infectious Diseases Society of 
America. ClinInfectDis2011;53:e25-7.

3. Rambaud-Althaus C, Althaus F, Genton B, D’Acremont V. Cli-
nical features for diagnosis of pneumonia in children youn-
ger than 5 years: a systematic review and meta-analysis. 
Lancet Infect Dis. 2015;15(4):439–450.

4. Cashen K, Petersen TL.Pleural Effusions and Pneumothora-
ces. Pediatrics in Review 2017;38:170-81.

5. Shah SS, Bradley JS. Pediatric Community-Acquired Pneu-
monia. In: Feigin and Cherry’s Textbook of pediatric Infec-
tious Diseases. Cherry JD, Harrison GJ, Kaplan S, Steinbach 
WJ, Hotez PJ (Eds.), 8th Ed., Elseiver, Philadelphia, 2019, p. 
208-219.



BÖLÜM

1043

132 BRONŞIOLIT

GİRİŞ

Bronşiolit, özellikle 2 yaş altındaki çocuklarda görü-
len, küçük hava yollarının viral enfeksiyonu sonucu 
gelişen bir akut alt solunum yolu hastalığıdır. En sık 
etken, solunum sinsityal virüsüdür (RSV). Bunun ya-
nında rinovirüs, insan metapnömovirüsü, parainflu-
enza virüsü ve adenovirüs gibi diğer viral ajanlar da 
bronşiolite neden olabilir. Klinik olarak burun tıkanık-
lığı, öksürük, hırıltı ve solunum sıkıntısı semptomları 
ile kendini gösterir. Hafif vakalar ayaktan tedavi edi-
lebilirken, ağır vakalarda hipoksemi ve apne nede-
niyle hastane yatışı gerekebilir. 1-3

EPİDEMİYOLOJİ, ETİYOLOJİ VE 
PATOGENEZ

Bronşiolit, dünya genelinde iki yaş altı çocuklarda 
hastane yatışlarının başlıca nedenlerinden biridir. 
RSV, tüm bronşiolit vakalarının %50-80’inden so-
rumludur ve kış aylarında salgınlar şeklinde görülür. 
Vakaların çoğu 6 ay altındaki bebeklerde meydana 
gelir. Gelişmiş ülkelerde yıllık bronşiolit insidansı 
yaklaşık 1000’de 20 iken, gelişmekte olan ülkelerde 
bu oran daha yüksektir. Prematüre bebekler, düşük 
doğum ağırlığı olanlar ve pasif sigara maruziyeti gibi 

risk faktörlerine sahip çocuklarda bronşiolit daha sık 
ve şiddetli seyreder. Altta yatan kardiyopulmoner 
hastalıklar ve bağışıklık yetmezliği, hastalığın cid-
diyetini artırır. RSV’nin yanı sıra, rinovirüs bronşiolit 
etkenleri arasında ikinci sırada yer alır. İleri yaş çocuk-
larda ve yetişkinlerde bronşiolit nadirdir ve genellikle 
altta yatan hastalıklarla ilişkilidir. 1-2

Bronşiolit, viral enfeksiyonların bronşiyollerde inf-
lamasyon, ödem ve mukus birikimine neden olma-
sıyla gelişir. En sık görülen etken RSV, epitel hücre-
lerinde nekroz yaparak solunum yollarında tıkanıklık 
oluşturur. Bunun sonucunda, hava yolu direnci ar-
tar, akciğer ventilasyonunda bozulma ve hipokse-
mi gelişir. İnflamasyonun yanı sıra, viral enfeksiyon 
bağışıklık hücrelerini aktive eder, bu da inflamatuar 
yanıtı artırarak doku hasarına neden olabilir. Gene-
tik yatkınlık, örneğin belirli immün yanıt genlerinde 
polimorfizmler, bronşiolitin şiddetinde rol oynar. 
Ayrıca, prematüre doğum, sigara dumanına maruz 
kalma ve yetersiz beslenme gibi çevresel faktörler 
de patogenezde etkili olabilir. RSV’nin nörotropik 
özellikleri nedeniyle bazı çocuklarda apne gelişebilir. 
Havayolu obstrüksiyonu ve inflamasyon, ventilas-
yon-perfüzyon dengesizliğine yol açar ve hastalığın 
kliniğini belirler.
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Benhur Şirvan ÇETİN 1



Bronşiolit

1045

enfeksiyonlarına karşı yüksek etkinlik göstermekte-
dir. Bir diğer monoklonal antikor da (Clesrovimab), 
klinik denemelerin ileri aşamalarındadır. Clesrovi-
mab, sağlıklı preterm ve tam term bebeklerde RSV 
ile ilişkili hastaneye yatışları %84’ten fazla azaltma 
potansiyeline sahiptir. Bu antikor, tek doz uygula-
mayla tüm RSV sezonu boyunca koruma sağlamayı 
hedeflemektedir.8 Emzirme de bebeklerin bağışıklık 
sistemini güçlendirerek RSV enfeksiyonlarına karşı 
doğal bir koruma sağlar. Ayrıca, sigara dumanına 
maruziyetin önlenmesi, hava yolu inflamasyonunu 
azaltarak bronşiolit riskini düşürür. İyi hijyen uygula-
maları, özellikle ellerin düzenli yıkanması ve kalabalık 
ortamlardan kaçınılması, RSV’nin yayılımını engelle-
mede etkilidir.

Monoklonal antikorların yanısıra RSV aşılarının 
geliştirilmesine yönelik çalışmalar da sürmektedir. 
Özellikle gebelik sırasında uygulanan aşılar, yenido-
ğan bebeklerde pasif bağışıklık sağlayarak RSV en-
feksiyonlarını önlemeyi amaçlamaktadır. Bu alandaki 
ilerlemeler, gelecekte bronşiolit insidansını daha da 
azaltma potansiyeline sahiptir.
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