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“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

Degerli meslektaglarimiz,

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Dernegi’mizin 12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu
Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Kongresi'ni, cocuk gogiis hastaliklarimin  kurucusu sayin
hocamiz Prof. Dr. Ayhan Gocmen anisina 07-09 Mayis 2026 tarihleri arasinda Ankara’da The
Ankara Hotel de gerceklestirecek olmaktan biiyiik mutluluk duyuyoruz.

Kongremizde ¢ocuklarda goriilen tiim solunum yolu hastaliklari; kurslar, vaka ornekleri, konferans,
panel, karsit goriis, uydu sempozyumlari, sozlii ve poster sunumlari ile zenginlestirilmis olarak her
agidan tartisilacaktir. Tiim hastaliklar, tammlayici ve tedavi edici oldugu kadar, onleyici tip agisindan
da ele alinacaktir. Bu amacla titizlikle secilmis giincel konular konunun uzmani olan deneyimli
hocalarimizin  yami sira, biliminin gelecegi olan ve bu yolda beraber yiiriidiigiimiiz geng
meslektaslarimiz tarafindan da sunulacak ve tartisilacak, ayrica alammizdaki sorunlar ¢oziim
onerileriyle birlikte ele alinacaktir.

Cocuk gogiis hastaliklari, alerji, enfeksiyon hastaliklari basta olmak tizere ¢ocuk gogiis hastaliklar
alanina goniil veren herkesi kongremizde gérmek bizleri cok mutlu edecektir.

Sizlerden alacagimiz gii¢le, 07-09 Mayis 2026 tarihleri arasinda Ankara’da 12. Ulusal Cocuk
Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Kongresi'nde birlikte olmayr diliyor, saygi ve
sevgilerimizi sunuyoruz.

Dog. Dr. Gizem Ozcan  Prof. Dr. Ebru G. Yalcin  Prof. Dr. Ugur Ozcelik
Kongre Sekreteri Kongre Baskani Dernek Baskani
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KONGRE ve BILIMSEL KURUL BASKANI
Prof- Dr. Ebru Giines Yalgin

KONGRE SEKRETERI
Doc¢. Dr. Gizem Ozcan

DUZENLEME KURULU
Prof.Dr. Usur Ozcelik
Prof- Dr. Ebru Giines Yalgin
Prof. Dr. Tugba §. Eyiiboglu
Docg. Dr. Dilber A. Tural
Dog¢. Dr. Gizem Ozcan

COCUK SOLUNUM YOLU HASTALIKLARI VE KIiSTIK FIBROZIS DERNEGI YONETIM
KURULU
Prof. Dr. Ugur Ozcelik
Prof. Dr. Ebru Giines Yalgin
Prof. Dr. Tugba §. Eyiiboglu
Doc. Dr. Dilber A. Tural
Doc¢. Dr. Gizem Ozcan



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

Ana Konular

» Kistik Fibrozis

* Akciger Enfeksiyonlar1 ve Korunma

* Tiiberkiiloz

* Astim ve tedavisi

* Primer Siliyer Diskinezi

* Pulmoner Tromboemboli

* Pulmoner Hipertansiyon

« Kronik Oksiiriik

* Uykuda Solunum Bozukluklar1 ve Tedavisi

* Solunum Yetmezligi ve Tedavisi

« Intersitisyel Akciger Hastaliklart

« Immiinyetmezlikler ve Akciger

* Noromuskuler Hastaliklarda Akciger Sorunlari

« Cocuk Gogiis Hastaliklarinda Girisimsel Islemler

* Cocuk Gogiis Hastaliklarinda Akciger Gorlintiileme Y ontemleri
* Cocuk Gogiis Hastaliklarinda Toraks Ultrasonografisi
* Cocuk Gogiis Hastaliklarinda Bronkoskopinin Tan1 ve Tedavide Yeri
* Cevresel Etkenler, Sigara ve Cocuk Akcigeri

* Klinik-Radyolojik-Patolojik Vaka Tartismalar

* Brongektazi

* Asilar ve proflaksi

* Plevral eflizyonlar

* Kronik Solunum Sistemi Hastaliklarinda Beslenme



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

07 Mayis 2026 Persembe
1. GUN KONGRE OTURUMLARI

SALON A

13:30 - 14:10 [Konferans: Prof Dr Ayhan G6¢men anisina; Tiirkiye’de ¢ocuk gogiis hastaliklarinin
tarihi ve gelisimi

Oturum Baskanlari: Remziye Tanag, Nural Kiper

Konusmact: Ugur Ozcelik

SALON A SALON B
Panel: Kistik Fibrozis; Panel: Cocukluk ¢agi astimda
Ulkemizde ve Diinya’da rehberler esliginde tedavi

Ot Bagkanlari: Deniz D
ul.'.um aykatiart: Seis Oturum Baskanlari: Nihat Sapan,
\Ersoz, Ebru Yalcin

\Aysen Bingol
14:10 - 14:40 [UKKS verileri bize neler 14:10 - 14:40|0Okul 6ncesi ¢ocuklarda tedavi
sOylityor? Konusmaci: Nevin Uzuner

Konusmaci: Deniz D. Ersoz

14:40 - 15:10 |"Pharmacovigilance studies in |{14:40 - 15:10(Okul ¢ocuklar1 ve ergenlerde tedavi
CFH

. K | Bingol
Online Speaker: Lutz Néihrlich onustact: Zysen bingo

15:10 - 15:30 [(Kahve Arast

SALON A SALON B
Panel: Yeni rehberimiz Panel: Titin Grinlerinden elektronik
esliginde klinik vaka sigaraya biiyliyen tehlike

ornekleriyl kluk ¢ag
R S Oturum Baskanlari: Esen Demir,

tiiberkiil
Hberuiozt \Haluk Cokugrasg
Oturum Baskanlart: Ugur
Ozcelik, Arif Kut

15:30 - 16:00 |Tani yontemleri 15:30 - 16:00|Cocuk ve gengler hedefte
Konusmaci: Saniye Girit Konusmaci: Elif Daglh

16:00 - 16:30 ([Tedavi 16:00 - 16:30|Pasif icicilik; ikinci ve ti¢lincii el
Konusmaci: Velat Sen duman maruziyeti ve etkileri

Konusmaci: Demet Can
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16:30 - 17:00

18:00 - 18:15

Koruyucu tedavi 16:30 - 17:00Miicadele yollar1; 6nlemek ve tedavi
etmek

K :Erk k
onusmact: Erkan Cakir Konusmaci: Sinem Akgiil

SALON A

KONGRE ACILIST

18.15-19.15

Cumhuriyet'in Glirbliz Cocugu
\Pinar Ayhan




“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

08 Mayis 2026 Cuma

2. GUN KONGRE OTURUMLARI
SALON A SALON B SALON C

08:00 - 09:00{Sozel Bildiri Oturumu - 1 08:00({Sozel Bildiri Oturumu - [Sozel Bildiri
Oturum Baskanlar1: Ozlem Keskin, |- 2 Oturumu - 3
Gizem Ozcan 09:00|0turum Oturum

(Sozel Bildiri Programi icin

Tiklayiniz.)

Baskanlari: Ayten Baskanlari: Saniye

\Pamukc¢u, Nagehan E. |Girit, Giizin Cinel
Ordukaya (Sozel Bildiri

Programi icin

Tiklayiniz.)

(Sozel Bildiri Programi

icin Tiklayiniz.)

SALON A

SALON B

Panel: CFTR disfonksiyonunu
anlamak

Oturum Baskanlar1: Ebru Yalcin,
\Eda Utine

Panel: Agir-ileri KF akciger hastaliginda
yonetim

Oturum Baskanlari: Biilent Karadag, Oguz
Karcioglu

09:00 - 09:30

Genetik degerlendirme; CFTR veri
tabanlarinin ozellikleri ve

09:00

Pulmoner komplikasyonlar ve yonetimi
Konusmaci: Ayse A. K. Sakalli

varyantlarin degerlendirilmesi 09:30
Konusmaci: Zeynep Seda Uyan
09:30 - 10:00(CRMS-CFSPID’den CFTR-RD’ye [09:30|Beslenme destegi nasil olmal1?

tanimlamalar ve izlem

Konusmaci: Ebru Yalgin

10:00

Konusmaci: Ersin Giimiis

10:00 - 10:30

CFTR dis1 kanalopatiler ve
pulmoner ionosit regiilasyonu

Konusmaci: Hasan Yiiksel

10:00

10:30

Ulkemizde akciger nakli; basarilar ve
zorluklar
Konusmaci: Erdal Yekeler

10:30 - 11:00

Kahve Arasi

SALON A

SALON B

Karsit goriis: Evre II plevral
ampiyem tedavisi

Oturum Bagkanlar1: Yakup
Canitez, Demet Can

Panel: Primer Siliyer Diskinezi
Oturum Baskanlari: Ugur Ozgelik, Ela E.
\Eralp
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11:00 - 11:25

11:25 - 11:50

Fibrinolitik tedavi ilk 11:00 - 11:20

secenek olmalidir

Klinik ve izlem
Konusmaci: Dilber A. Tural

Konusmaci: Giizin Cinel
11:20 - 11:40

VATS ilk se¢cenek olmalidir |11:40 - 12:00

Konusmaci: Tugba S.
Eyiiboglu

SALON A

Tan1 yontemleri
Konusmaci: Emine Gok

Treatment approach and future
therapeutics in PCD

Online Speaker: Heymut Omran

12:00 - 12:30

UYDU SEMPOZYUMU - GEN ILAC
Oturum Baskani: Ebru Yal¢in

Kistik Fibroziste inhale tobramisin tedavisi
Konusmaci: Nagehan E. Ordukaya

12:30 - 13:30

Osle Arasi

13:00 - 13:30

Poster Sunumlari .1

(Poster Bildiri Programi icin Tiklayiniz.)

Oturum Baskanlar1: Gokeen K. Oztiirk, Melih Hangiil

Poster Sunumlari I1.

(Poster Bildiri Programi icin Tiklayiniz.)

Oturum Baskanlar1: Gizem Ozcan, Aykut Eski

SALON A

SALON B

Panel: Cocuklarda uykuda
solunum bozukluklari
Oturum Bagkanlar1: Ayse T
Aslan, Nagehan E.
Ordukaya

Panel: Cocuk gogiis hastaliklar: yan dal
egitiminde; standardizasyon, sorunlar ve
firsatlar

Oturum Baskanlari: Ugur Ozgelik, Orhan
Odabast

13:30 - 14:00

Obstriiktif uyku apne 13:30 - 13:50

sendromu (OSAS)

Konusmaci: Ayse T. Aslan

Farkli merkezlerde Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 egitiminin standardizasyonu
miimkiin mii?

Konusmaci: Orhan Odabast

13:50 - 14:10

Tek bagina bir brans: Tiirkiye’de tek cocuk
gogls hastaliklart uzmani olmak

Konusmaci: Deniz Mavi Tortop
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14:00 - 14:30

14:30 - 15:00

Santral apneler

Konusmaci: Ela E. Eralp

Tedavi yaklasimlari
Konusmact: Sedat Oktem

14:10 - 14:30

14:30 - 14:50

Yeni nesil tip kiiltiirti: Rekabet mi,
paylasim mi1?
Konusmact: Ugur Ozgelik

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve KF
Dernegi’nin goriis ve Onerileri

Konusmact: Gizem Ozcan

14:50 - 15:00

Tartisma

15:00 - 15:30

Kahve Arasi

SALON A

SALON B

Panel: Literatiire
katkilarimiz; son li¢ yilda
iilkemizden yayinlar

Oturum Baskanlar1: Ali
Baki, Ozlem Keskin

Panel: Sistemik hastaliklarda akciger
tutulumu; ilging vaka sunumlari

Oturum Baskanlar1: Berna Oguz, Tugba S.
\Eyiiboglu

15:30 - 15:50

Kistik fibrozis

Konusmaci: Erdem Basaran

15:30 - 15:50

Olgu 1
Konusmaci: Nilay B. Ikizoglu

15:50 - 16:10

Uykuda solunum
bozukluklar

Konusmaci: Tugba R.
Giirsoy

15:50 - 16:10

Olgu 2
Konusmaci: Tugba Kazh

16:10 - 16:30

Interstisiyel akciger
hastaliklar

Konusmaci: Mine Y.
Kalyoncu

16:10 - 16:30

Olgu 3
Konusmact: Gokeen K. Oztiirk

16:30 - 16:50

Enfeksiyon hastaliklari

Konusmaci: Aykut Eski

16:30 - 16:50

Olgu 4
Konusmaci: Azer Kilic Baskan

SALON A

17:00 - 18:30

Ulusal KF Kayit Sistemi Toplantist

18.30 - 19.15

Fotograflarla Ankara
Emin Ates

10
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09 Mayis 2026 Cumartesi
3. GUN KONGRE OTURUMLARI
SALON A SALON B SALON C
Sézel Bildiri Oturumu - |02 BHdIT
5 Oturumu - 6
Sozel Bildiri Oturumu - 4 Oturum Oturum
Oturum Bagkanlari: Ebru  |38.00 - 09:00 Baskanlar: Tugba Baskanlari: Ayse
08:00 - 09:00|Yalcin, Dilber A. Tural Eviiboslu ’ Nazan " |T. Aslan, Ozge
(Sozel Bildiri Programi icin Cﬁ banigl’u ¢ Yilmaz
Tiklayiniz.) (Sézel Bildiri Programi (So6zel Bildiri
- Programi i¢in
Tikl .
i¢in Tiklayiniz.) Tiklayiniz.)

SALON A

SALON B

Panel: KF’te modiilator
tedaviler; Dilek Kumcu
anisina

Oturum Baskanlari: Dilber
A. Tural, Ebru Yalcin

Panel: Cocukluk ¢ag1 astiminda zor
durumlar

Oturum Baskanlari: Biilent Sekerel,
Cansin Sackesen

09:00 - 09:30

Tedaviye baslama ve izlem
slireci, yanit dl¢iitleri
Konusmaci: Beste Ozsezen

09:00 - 09:30

Astim kontroliinde zorluklar; nedenleri ve
izlem
Konusmaci: Figen Giilen

09:30 - 10:00

Yan etkiler ve yonetimi
Konusmaci: Melih Hangiil

09:30 - 10:00

Obezite iligkili astim; Patofizyoloji ve
tedavi

Konusmaci: Aysegiil Ertugrul

10:00 - 10:30

Ufukta neler var? Yeni
modiilatorler ve Otesi
Konusmaci: Almala P.
Ergenekon

10:00 - 10:30

Agir astim tanimi, tedavisi ve biyolojik
ajanlarin kullanimi

Konusmaci: Cansin Sagkesen

10:30 - 11:00

Kahve Arast

SALON A

SALON B

Panel: Romatolojik
hastaliklarin akciger
tutulumunda tani ve tedavi
Oturum Baskanlar1: Seza
Ozen, Ebru Yalcin

Panel: Giincel bilgiler esliginde kronik
akciger hastaliklarinda patogenez, klinik ve
tedavi

Oturum Baskanlari: Ayten Pamukc¢u, Ugur
Ozcelik

11
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11:00 - 11:25

11:25 - 11:50

11:50 - 12:15

SLE’de akciger tutulumu
Konusmaci: Dilber A.
Tural

sJIA’da akciger tutulumu
Konusmaci: Ebru Yalcin

Interferanopatilerde akciger
tutulumu

Konusmaci: Gokgen D.
Tugcu

11:00 - 11:25

11:25 - 11:50

11:50 - 12:15

KF dis1 bronsektazi

Konusmact: Ugur Ozcelik

Post-enfeksiydz bronsiyolitis obliterans
Konusmaci: Tugba S. Eyiiboglu

Kok hiicre nakli sonras1 brongiyolitis
obliterans

Konusmaci: Yasemin Gokdemir

12:15 - 12.45

Konusmaci Gizem Ozcan

UYDU SEMPOZYUMU SANOFI PASTEUR
Oturum Baskan1: Ugur Ozcelik
RSV’ye Kars1 Etkin Korumada Tiim Bebekler i¢in Beyfortus

12:45-13:30

Osle Arasi

SALON A

SALON B

Panel: Cocukluk ¢agi
interstisyel akciger
hastaliklar

Oturum Baskanlari1: Nazan
Cobanoglu, Nagehan E.
Ordukaya

Panel: Cocuk gogiis hastaliklar1 alanda
yapay zeka (Al); yardimcr m1? tehdit mi?

Oturum Baskanlari: Biilent Karadag,
Ismail Akdulum

13:30 - 14:00

“Diagnostic classification
by age”

Online Speaker: Andrew
Bush

13:30 - 14:00

Radyolojik degerlendirmede Al

Konusmact: Ismail Akdulum

14:00 - 14:30

Tanida genetik calismalarin
yeri

Konusmaci: Nagehan E.
Ordukaya

14:00 - 14:30

Solunum fonksiyon testlerinde Al

Konusmact: Ozge Yilmaz

14:30 - 15:00

Immunsupresif ve anti-
fibrotik tedaviler
Konusmaci: Nazan
Cobanoglu

14:30 - 15:00

C. Gogils hastaliklar pratiginde Al

Konusmaci: Biilent Karadag

15:00 - 15:30

Kahve Arast

12
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SALON A SALON B
Panel: Hemoptizi Panel: Cocuk gogiis hastaliklarinda
Oturum Baskanlari: Nevin proflaksi ve asilar
Uzuner, Melih Hangiil Oturum Baskanlar1: Gizem Ozcan, Ozge
Yilmaz
15:30 - 16:00{Nedenleri 15:30 - 16:00 Kronik akciger hastaliklarinda

tibiyotik proflaksisi
Konusmact: Sevgi Pekcan antibryotik proflaksisi

Konusmaci: Fazilcan Zirek

16:00 - 16:30{Tedavi yaklasimlar 16:00 - 16:30 [Pnomokok asilari
Konusmaci: Mehmet Kose Konusmaci: Ali Ozdemir
SALON A

16:30 - 17:00(KAPANIS

13
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S-01 Covid-19 Pandemisinin Toplum Kokenli Pndmoni Etkenlerinin Viral ~ [Meltem Yildiz
Epidemiyolojisi Uzerindeki Etkisi: Retrospektif Gézlemsel Bir Calisma [Kayaoglu
3-02 Toplum K&kenli Pndmonide Viral ve Bakteriyel Etiyolojiler i¢in Meltem Yildiz
Ongoriicii Faktorlerin Arastirilmasi Kayaoglu
S-03 Tenascin-C'nin Kistik Fibrozisteki Rolii Elif Miray
Karakus
Yenidogan KF Taramasi Pozitif, Tan1 Kriterlerini Kargilamayan .
-04 E Hepk
5-0 Olgularda Erken Donem CFTR Tiim Gen Analizinin Degerlendirilmesi Vil Hepsaya
3.05 Kronik Nonbakteriyel Oste.om.ly‘ellt Te}mh C(?c.uklarfla Uyku ELif Cingdz
Bozukluklar1 ve Uyku Kalitesinin Degerlendirilmesi
Pediatrik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Sonrast Gelisen Bronsiolitis

S-06 Obliterans Sendromunun Klinik Ozellikleri ve Sonuclari: Tek Merkez ~ [Dilara Demirel
Deneyimi

3-07 Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut Akciger Alevlenmelerinin Dilara Demirel
Belirleyicileri: Ulusal Kayit Sistemi Verilerinin Analizi

S-08 Endﬁstr.iygl. ]v3.ir.B61ge"de Okul Oncesi Cocuklarda Tekrarlayan Hisilti: Evrim Hepkaya
Hava Kirliliginin Rolii

14
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Sozel Bildiri Oturumu - 2/ SALON B

8 Mayis 2026, Cuma

08:00 - 09:00

Oturum Baskanlari: Ayten Pamukc¢u, Nagehan E. Ordukaya

S .

Kl::;:lm Bashk Isim

$-09 Kisti.k fibrozis taml.l g{oc.l.lkla.rda CFTR geninde biiyiik delesyon ve Esin Gizem Olgun
duplikasyonlarin klinik {izerine etkisi: Ulusal kayit tabanli ¢aligma

S-10 Cocuklarda Girisimsel Bronkoskopi: 1 yillik iki merkez deneyimi Asl1 imran Yilmaz
Kistik fibrozis hastalarinda N1303K CFTR varyantinin klinik seyir,

S-11 tedavi yanit1 ve uzun donem sonuglari: Ulusal kayit tabanli kohort Esin Gizem Olgun
calismasi

S-12 [TUBERKULOZUN GIZLi YUZU: ABDOMINAL TUBERKULOZ  |Havva Ipek Demir
Yenidogan Tarama Programinin Spinal Muskiiler Atrofide Tedavi

S-13 Baslama Zamani ve Solunumsal Sonugclar Uzerindeki Etkisi: Tiirkiye  [Julide Ozgiir
Deneyim

S-14 CFTR modiilator tedavisinin kistik fibrozisli hastalarin uyku Ali Bugra
parametreleri tizerindeki etkisi Cetinkaya
CFTR Modiilatér Tedavisi Alan Kistik Fibrozis Hastalarinda Yagda .

S-15 . . . . L . . . Fatma Gl Ersan
Eriyen Vitamin Diizeylerinin Degerlendirmesi

3-16 Mukopolisakkaridoz Tanili Hastalarda Uyku ile Iliskili Solunum Tugge Unlii

Bozukluklari

15
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Sozel Bildiri Oturumu -3/ SALON C

8 Mayis 2026, Cuma

08:00 - 09:00

Oturum Baskanlari: Saniye Girit, Giizin Cinel

S .

Kl::;:lm Bashk Isim

317 Kistik Fibrozisli Ergenlerin Eriskin Hastanesine Gegisi I¢in Ozgiin Olarak [Pelin Oz¢ilingir
Yapilandirilmig Programin Sonuglari Hakverdi
Tiirkiye Ulusal KF Kayit Sistemi Verilerinden Modiilator Kullanmayan

S-18  |Hastalarda Boylamsal Solunum Fonksiyon Seyirlerinin Makine Ogrenimi [(Omer Faruk ipek
Tabanli Tahmini
[leri Evre Akciger Hastalig1 Olan Kistik Fibrozisli Cocuklarda Klinik

S-19 Bulgular, Yasam Kalitesi ve Oz Bakim Ynetimi: Cok Yénlii Bir Omer Faruk Ipek
Degerlendirme
Bronkopulmoner Displazili Cocuklarda Kiiciik Havayolu Tutulumu ve .

S-20 . . ~ . . g R Umay Kavgaci
Akciger Matiirasyonunun Impuls Osilometrisi ile Degerlendirilmesi

S Kistik .Fibrozisli Cocuklarda Sos‘yO?kon‘omik Dﬁzey 'il'e Havayolu Umay Kaveact
Kolonizasyonu ve Hastalik Bilgi Diizeyi Arasindaki Iligki
Kronik Graniilomatéz Hastalig1 Olan Cocuklarda Akciger Tutulumunun

S-22 ) U K
Klinik ve Radyolojik Ozellikleri fay haveact
Kistik Fibrozisli Cocuklarda ilk Pseudomonas aeruginosa Eradikasyonu

S-23 Sonras1 Uzun Donem Sonuglarin Klinik Belirtegleri: 10 Yillik Tugce Kantemir
Retrospektif Bir Calisma
Elexacaftor/Tezacaftor/Ivacaftor ile Tedavi Edilen Kistik Fibrozisli

S-24  |Cocuklarda Erken Yanit Varyasyonlari ve Etkileyen Faktorler: Tek Tugce Kantemir
Merkez Deneyimi
2789+5G>A Varyant1 Olan Kistik Fibrozisli Hastalarin Klinik Ozellikleri: | | _ )

S-25 Tugce Kantemir

Ulusal Kayit Sistemine Dayali Bir Analiz
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Sozel Bildiri Oturumu - 4 / SALON A

9 Mayis 2026, Cumartesi

08:00 - 09:00

Oturum Baskanlari: Ebru Yal¢in, Dilber A. Tural

Sunum
Kodu

Bashk

isim

Cocuklarda Hemoptizinin Etiyolojik Spektrumu ve Klinik Sonuglar1:

-2 . Tugce Kantemi

5-26 Uclincii Basamak Bir Merkezden On Yillik Retrospektif Analiz HEGE Raemit
Cocukluk Cag1 Interstisyel Akciger Hastaliklarmin Izleminde Yeni Emine Altay

S-27 . . e .. .
Araclar: Impuls Osilometri ve Akciger Ultrasonografisinin Yeri Tanyer

3.8 Primer Siliyer Diskine.zi .Tanlhv Cocul<.le.1rda Yl'icut KomPozi.syonu ve Omer Faruk ipek
Solunum Parametrelerinin Degerlendirilmesi: Prospektif Bir Caligma

329 Niemann-Pick hastalig1 ile Takipli Pediatrik Hastalarda Pulmoner Gamzegiil Gozen
Tutulumun Degerlendirilmesi Bayramoglu

330 Kistik Fibrozis Tarama Pozitif, Kesin Olmayan Tamli ve CFTR 1ligkili  |Gamze Akca
Bozukluk Olan Hastalarin Uzun Dénem Takibi Ding
PRIMER SILIYER DISKINEZi TANILI HASTALARDA YAS VE UST

S-31 SOLUNUM YOLU BULGULARI ARASINDAKI ILISKININ Sila Tarkan
DEGERLENDIRILMESI

332 Tek Merkezde Fleksible Fiberoptik Bronkoskopi Uygulamalarina Ait 10 (Mukaddes
Yillik Deneyim Agirticl
Kistik fibrozisli ¢ocuklarda KFTR modiilator tedavisinin temel

S-33 inflamatuar belirtecler ve immiinglobulinler {lizerine etkileri: Tek merkez |[Is1l Bilgi¢

klinik deneyimi
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Sozel Bildiri Oturumu - 5/ SALON B

9 Mayis 2026, Cumartesi

08:00 - 09:00

Oturum Baskanlari: Tugba S. Eyiiboglu, Nazan Cobanoglu

Sunum
Kodu

Bashk

Isim

Post-enfeksiydz ve post-transplant bronsiolitis obliteransli ¢ocuklarin klinik

34 B s niilli

5-3 ozellikleri ve sonuglari: Tek merkez deneyimi rdem Goniilli

335 SolunI.Jm. 51§tem1n1 etkileyen pediatrik hastaliklarda ¢oklu endoskopi Erdem Goniillii
deneyimimiz

336 Tiirkiye’de KFTR Varyant Cesitliligi ve Mevcut Kistik Fibrozis Burcu Capraz
Tedavilerine Uygunluk Yavuz

337 “Kistik Fibrozis ve Primer Siliyer Diskinezide Hastalik Siddeti ile Duygu |[rmak Tanal
Diizenleme ve Anksiyete-Depresyon iligkisi” Sambel

3.38 K'isti‘k'Fibrozisli Cocuklard? Sigara Maruziyeti ve Pulmoner Alevlenme Pelin Asfuroglu
[liskisi: Tek Merkez Deneyimi

3.39 Adolesanlarda Mesleksel Maruziyetlere Bagli Akciger Hastaliklart: Klinik |Sule Selin
Ozellikler ve Sahada Uygulanabilir Tanisal Yaklagim Akyan Soydas
Pektus Ekskavatum Nedeniyle Vakum Tedavisi Uygulanan Adolesanlarda .

. e e~ e e L Sule Selin
S-40  |Tedavi Sirasinda Gogiis Derinligi Degisimi ie Beden Imaji Algisi Akvan Sovd
: an a

Arasindaki Iliski: Prospektif Kohort Calisma 4 Oydas
Cocuklarda Obstriiktif Uyku Apnesi Siddeti ile Retinal ve Koroidal Yapisal

S-41  |Degisiklikler Arasindaki Iliski: Pilot Bir Optik Koherens Tomografi Yadigar Oztiirk

Calismasi
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Sozel Bildiri Oturumu - 6 / SALON C

9 Mayis 2026, Cumartesi

08:00 - 09:00

Oturum Baskanlari: Ayse T. Aslan, Ozge Yilmaz

S .

Kl::;:lm Bashk Isim

.42 Kistik Fibrozis Hastalarinda Yiiksek Etkili Modiilatér Tedavinin Kemik [Meltem Kiirtiil
Mineral Yogunlugu Uzerine Etkisi Cakar
Kistik Fibrozisli Cocuklarda Yasamin {lk iki Y1lindaki Pulmoner Avea Lacin

S-43  |Alevlenmelerin Ileri Dénem Pulmoner Fonksiyonlara Etkisinde CFTR Tzlfin ¢
Modiilator Tedavisinin Rolii

S-a4 Ulusal Kisjtik Fibrozi§ Kayit Sisteminde kayitli hastalarin hemoptizi Handan Kekec
acisindan incelenmesi

345 Mekonyum Ileusunun Kistik Fibrozis Prognozundaki Yeri; Yenidogan Didar Agca
Tarama Programi Oncesi ve Sonrasi Cengiz

-6 Kisj[ik fibrozisli ¢ocuk ve addlesanlarda kemik mineral yogunlugu: Emre Ugurlu
kesitsel calisma
Cocukluk Cag1 Kistik Fibrozis Dis1 Brongektazilerde Tiim Ekzom N

S-47 .. . . . . : Ozge Meral
Dizilemenin Tanisal Katkis1 ve Etiyolojik Spektrumun Belirlenmesi
HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI SONRASI FLEKSIBL Seyhan Celik

S-48  |[BRONKOSKOPI VE BRONKOALVEOLER LAVAJIN TANISAL ey L e

. Mertese

VERIMI
Pediatrik Romatolojik Hastaliklarda HRCT ile Saptanan Pulmoner

S-49 . i . Hazal Gacemer
Tutulumun Solunum Fonksiyon Testleri ile Iliskisi ve Belirleyicileri

3-50 Biyolojik Ajan Tedavisi Alan Juvenil Idiyopatik Artritli Cocuklarda Gillay Bilgin

Solunum Fonksiyon Testlerinin Degerlendirilmesi
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Poster Sunumlari - 1

8 Mayis 2026, Cuma / Poster Sergi Alan1

13:00 - 13:30

Oturum Baskanlar1: Gokc¢en K. Oztiirk, Melih Hangiil

S .

Kl::;:lm Bashk Isim
Chlamydia pneumoniae Enfeksiyonuna Sekonder Gelisen Organize

P-01 Pnomoni ve Eslik Eden G6PD Eksikligi: Tanisal Zorluk Yaratan Bir  |Esin Gizem Olgun
Olgu

P02 Tlne'r Asplr?syonu Sonrasi1 Gelisen Nekrotizan Kimyasal Pnémoni: Damla Yildirm
Pediatrik Bir Olgu Sunumu

ir Bi ik Bagli Herediter Pul Alveol

.03 Nadlr‘ 1r.Genet1 Yaryanta‘ .ag 1 Herediter Pulmoner Alveoler Fazilcan Zirek
Proteinozis ve Statin Tedavisine Yaniti

.04 Farkli I?hmk Prezentasyonla.rl.a Ortaya Cikan Hava Yolu Infa?tll Semra Oztiirk
Hemanjiomlar1: Bronkoskopi ile Tan1 ve Propranolol Tedavisi
Kistik Fibrozis Tanil1 Pediatrik Hastada Persistan Hava Kagaginin

P-05 Y onetiminde Otolog Kan Yama Plorodez: Akciger Koruyucu Bir Mukaddes Agirtict
Alternatif

P-06 Nadir bir stridor nedeni: Iatrojenik Trakeobronkomegali Mukaddes Agirtict

P07 Calisan Cocukta Yeni Tehlike: Meslek Hastaliklarinda Akciger Aylin Bager

Tutulumu
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Poster Sunumlari - 2
8 Mayis 2026, Cuma / Poster Sergi Alan1

13:00 - 13:30

Oturum Baskanlar1: Gizem Ozcan, Aykut Eski

S .

Kl::;:lm Bashk Isim

.08 Class 1 Cftr Mutasyonuna Sahip Kistik Fibrozis Olgusunda Erdi Cagn
Elexacaftor/Tezacaftor/Ivacaftor Tedavi Deneyimi Dagdelen

P_09 Elektronik Sigara Kullanimu Ile Iliskili Akciger Hasar1 (Eval1) Gelisen Bir Erdi Cagn
Olgu Dagdelen

.10 Cocukluk Cag1 Interstisyel Akciger Hastaliginda Nadir Bir Neden: Plcb3 Erdi Cagr
Mutasyonu Dagdelen

.11 Cocuklarda Nadir Bir Interstistel Akciger Hastalig1 Nedeni: Pleuroparankimal |Erdi Cagr
Fibroelastozis Dagdelen

P12 Double Aortik Ark Anomalisine Bagli Trakeomalazide Hava Yolu Stent Erdi Cagn
Uygulamasi: Ventilator Bagimli Solunum YetmezIigi ile Seyreden Bir Olgu  |Dagdelen

.13 Antibiyotige Yanitsiz Pndmoninin Ardinda: Dort Pediatrik Organize Pndmoni [Kiibra

Olgusunda Etiyolojik Cesitlilik ve Yonetim

Ozkaya
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. SOZEL BILDIRILER
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S-01 Covid-19 Pandemisinin Toplum Ko6kenli Pnomoni Etkenlerinin Viral Epidemiyolojisi
Uzerindeki Etkisi: Retrospektif Gozlemsel Bir Calisma

Meltem Yildiz Kavaoglu', Zeynep Ozeren!, Hanife Avci?, Tugee Kantemir!, Nagehan Emiralioglu!,
Kiibra Aykag®, Yasemin Ozsiirekci’, Ebru Giines Yal¢in!, Deniz Dogru!, Ali Biilent Cengiz®, Ugur
Ozgelik!

1 Hacettepe Ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik Anabilim Dal1
3 Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Anabilim Dali

Giris: Toplum kaynakli pnémoni (TKP), 6nemli bir halk sagligi sorunudur. COVID-19 pandemisi
sirasinda saglik hizmetine bagvuru davranisindaki degisiklikler, tanisal zorluklar ve artan ampirik
antibiyotik kullanimi TKP etkenlerinin dagilimmni etkileyebilir. Amag¢: Bu ¢alisma, COVID-19
pandemisinin ¢ocuklarda TKP epidemiyolojisi tlizerindeki etkisini degerlendirmeyi amaglamis olup,
pandemiden 6nce (2018-2019), pandemi donemi (2020-2022) ve pandemiden sonraki (2023-2024)
donemlerde TKP tanis1 ile hastaneye yatirilan pediatrik hastalarin analizini icermektedir. Yontem: Bu
retrospektif caligmaya 2018-2024 yillar1 arasinda TKP tanisi ile hastaneye yatirilan 0-18 yas arasi
cocuklar dahil edilmistir. Istatistiksel analizler R ve SPSS yazilimlar1 kullanilarak yapilmistir.
Bulgular: Calismaya toplam 123 TKP’li hasta dahil edilmistir (medyan yas: 47 ay; %58,5 erkek).
Hastalarin 37’si (%30,1) pandemiden once, 51°1 (%41,5) pandemi sirasinda ve 35’1 (%28,5)
pandemiden sonra hastaneye yatirilmigtir. PCR yontemi ile {i¢ donem boyunca 71 hastada (%57,7)
viral etken saptanmistir. Viral etken saptama oran1 pandemiden 6nce, COVID-19 ve pandemiden sonra
donemler arasinda anlamli farklilik gostermemistir (p=0,785). Saptanan viral etkenler arasinda,
Rhinoviriis %32,5, RSV %23,2, Influenza %12,7, Koronaviriis %9,3, Bocavirus %9,3, COVID-19
%S5,81, Parainfluenza %3,48, Adenoviriis %2,32 ve Metapneumoviriis %]1,16 olarak belirlenmistir
(Tablo 1). Sonug: Pediatrik TKP’de viral etken saptama orani pandemiden 6nce, COVID-19 ve
pandemiden sonra donemler arasinda degismemis, ancak viral etkenlerin dagilimi gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Toplum Kdékenli Pndmoni, Covid-19, Pandemi, Epidemiyoloji, Viriisler, Viral
etkenler
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Tablo 1
Covid oncesi Covid Covid sonrasi
(n=37) (n=51) (n=35)
Rhinoviriis (yes, 11 (19%) 7 (12.7%) 10 (28.6%)
n%)
Influenza (yes, n%) 4 (6.9%) 6 (10.9%) 1 (2.9%)
Bocaviriis (yes, - 2 (3.6%) 6 (17.1%)
n%)
Metapnomoviriis - 1 (1.8%) -
(yes, n%)
Parainfluenza (yes, 2 (3.4%) 1 (1.8%) -
n%)
Adenoviriis (yes, - 2 (3.6%) -
n%)
RSV (yes, n%) 7 (12.1%) 10 (18.2%) 3 (8.6%)
Coronaviriis (yes, 1 (1.7%) 4 (7.3%) 3 (8.6%)
n%)
Covid (yes, n%) - 5(9.1%) -
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S-02 Toplum Kékenli Pnomonide Viral ve Bakteriyel Etiyolojiler Icin Ongoriicii Faktorlerin
Arastirilmasi

Meltem Yildiz Kayaoglu', Zeynep Ozeren!, Hanife Avci?, Dilara Demirel!, Nagehan Emiralioglu!,

Kiibra Aykag®, Yasemin Ozsiirekci’, Ebru Giines Yal¢in!, Deniz Dogru!, Ali Biilent Cengiz®, Ugur
Ozgelik!
1 Hacettepe Ihsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik Anabilim Dal1
3 Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Anabilim Dali

Giris: Toplum kaynakli pndmoni (TKP), ¢ocuklarda 6nemli bir halk sagligi sorunudur ve bakteriyel,
viral veya atipik etkenler tarafindan meydana gelebilir. Amag: Bu ¢alisma, TKP tanisiyla hastaneye
yatirilan ¢cocuklarda viral etken saptanmasi ile iliskili klinik ve laboratuvar belirteglerini tanimlayarak
rasyonel antibiyotik kullanimini desteklemeyi amaglamistir. Yontem: Bu retrospektif ¢calismaya 2018—
2024 yillar1 arasinda TKP tanisiyla hastaneye yatirilan 0—18 yas arasi cocuklar dahil edilmistir. Veriler
R ve SPSS yazilimlar kullanilarak analiz edilmistir. Bulgular: Toplam 123 hasta calismaya dahil
edilmistir (medyan yas: 47 ay; %58,5 erkek). Viral etkenler, nazofaringeal 6rneklerden PCR ile 71
hastada (%57,7) saptanmistir. Viral pnomonili hastalarda rinore (p=0,025), ronkiis (p=0,028) ve
interstisyel pndmoni/artmis havalanma (p<0,001) oranlar: istatistiksel anlaml1 olarak daha yiiksekti;
lobar pndmoni ise viral enfeksiyon saptanmayan hastalarda istatistiksel olarak anlamli oranda daha sik
goriilmiistiir (p=0,007). Lojistik regresyon analizinde rinore ve interstisyel pndmoni/artmis havalanma
viral enfeksiyonun bagimsiz belirtecleri olarak tanimlanmistir. Rinore varligi viral etken saptanma
riskini 2,76 kat artirirken, interstisyel pndmoni/artmis havalanma viral etken saptanma riskini 6,72 kat
artirmistir. Model kabul edilebilir kalibrasyon gostermis ve genel dogruluk orani %68,26 olarak
bulunmustur. Antibiyotik tedavi siiresi, viral etken saptanan ve saptanmayan hastalar arasinda farklilik
gostermemistir (p=0,300). Sonug: Rinore ve interstisyel pndmoni/artmis havalanma, pediatrik TKP’de
viral etken saptanmasinin giiclii belirtegleridir. Gruplar arasinda antibiyotik tedavi siiresinde fark
olmamasi, viral etken saptandiginda dahi antibiyotiklerin potansiyel asir1 kullanimina isaret
etmektedir. Bulgular, bakteriyel ve atipik etkenler mikrobiyolojik olarak diglanamasa da, viral TKP nin
klinik olarak daha i1yi ayirt edilmesini destekleyebilir.

Anahtar Kelimeler: Toplum Kokenli Pnomoni, Viral etkenler, viriisler, Prediktorler, Antibiyotik
kullanimi
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S-03 Tenascin-C'nin Kistik Fibrozisteki Rolii

Elif Miray Karakus', Dilber Ademhan Tural?, Celebi Yildirim?, Is1l Bilgi¢®, Gamze Ak¢ading?,
Sanem Eryilmaz Polat®, Gékgen Dilsa Tugcu®, Serpil Erdogan®, Giizin Cinel?
1 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi
2 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi ve Ankara Yildirim Beyazit Universitesi
3 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

Amag: Tenascin-C, immiinomodiilator o6zelliklere sahip, epitelden mezenkime gegiste, doku
rejenerasyonunda ve akciger gelisiminde rol oynayan bir ekstraselliiler matris proteinidir. Bu
caligmada, Tenascin-C'nin kistik fibrozis (KF) hastaligindaki roliinii aragtirmay1 amagladik. Yontem:
Bu caligsma, 44 kistik fibrozlu ¢ocuk ve 44 saglikli bireyin dahil edildigi kesitsel ve gozlemsel bir
caligmadir. Serum Tenascin-C, interlokin (IL)-8 ve notrofil elastaz (NE) diizeyleri, enzim bagh
immiinosorbent deneyi (ELISA) yontemiyle belirlenmistir. Kistik fibrozlu hastalarda Tenascin-C
konsantrasyonlari ile klinik parametreler arasindaki iligkiler de degerlendirilmistir. Bulgular: Hasta ve
kontrol gruplar1 arasinda yas ve cinsiyet agisindan anlamli bir fark yoktu (sirasiyla p=0,857 ve
p=0,829) (Tablo 1). NE konsantrasyonlar1 hasta grubunda saglikli kontrollere gore daha yiiksek
bulunurken, Tenascin-C diizeyleri saglikli kontrollerde daha yiiksek saptanmistir (sirasiyla p=0,001 ve
p=0,016) (Tablo 2). Ancak, IL-8 konsantrasyonlarina gore gruplar arasinda anlamli bir fark
goriilmemistir. Tenascin-C ile NE arasinda negatif bir korelasyon saptanmistir (rho=-0,457, p=0,002).
Bununla birlikte, Tenascin-C diizeyleri yas, cinsiyet, VKI (Viicut Kitle indeksi) veya laboratuvar
parametreleri ile korelasyon gdstermemistir. Modiilator kullanan ve kullanmayan hastalar arasinda
serum tenascin-C, NE ve IL-8 diizeyleri acisindan anlamli bir fark izlenmemistir. Sonuclar: Bu
caligma, kistik fibrozda Tenascin-C diizeylerini arastiran ilk calismadir. Kistik fibroz hastalarinda
Tenascin-C diizeyleri, saglikli kontrol grubuna goére daha diisiiktii. Serum Tenascin-C diizeylerinin
kistik fibrozis inflamasyonunda sinirli bir rolii olabilir. Bu rolii belirlemek i¢in daha fazla arastirmaya
ithtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Tenascin-C, Inflamasyon, Nétrofil Elastaz, Interlokin-8
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Tablo 1. Kistik fibrozlu bireylerin genel ozellikleri

Calismaya kayit sirasindaki yas (yil olarak), medyan (Q1;

10.0 (4.3; 12.0)

Q3)

Tan1 anindaki yas (ay), medyan (Q1; Q3) 3.0(1.3; 8.5)
Kadin/Erkek n 27/17
Genetik n, (%)

F508del homozigot veya heterozigot mutasyonlar 21 (47.7)

Diger 23 (52.3)
Pankreas yetmezligi n, (%) 37 (84.1)
Modiilator tedavisi n, (%)

Var 27 (61.4)

Yok 17 (38.6)
Oksijen satiirasyonu %, medyan (Q1; Q3) 97.0 (96.0; 98.0)
VKIi kg/m2, medyan (Q1; Q3) 15.8 (14.9;17.1)
VKI z- skoru n:42, medyan (Q1; Q3) * -0.3(-1.4;0.2)
FEV1 % tahmini, n: 28, medyan (Q1; Q3) 88.5 (67.8; 100.5)
FEV1 z-skoru, n: 28, medyan (Q1; Q3) -0.9 (-1.7; 0.1)
FVC % tahmini, n: 28, medyan (Q1; Q3) 81.0 (67.8; 93.0)
FVC z-skoru, n: 28, medyan (Q1; Q3) -1.5(-3.1; -0.0)
FEV1/FVC medyan (Q1; Q3) 95.0 (84.8;99.2)
FEV1/FVC z-skoru, n: 28, medyan (Q1; Q3) 0.6 (-0.3; 1.1)
FEF25-75 % tahmini, n: 28, medyan (Q1; Q3) 84 (67.0; 129.0)
FEF25-75 z-skoru, n: 28, medyan (Q1; Q3) -0.4 (-1.0; 1.0)
Periferik 16kosit sayist, /ul, medyan (IQR) 7.800 (6.800;

10.800)
Notrofil/lenfosit 1.5(1.1; 1.9)
C-reaktif protein, mg/dl, medyan (Q1; Q3) 1.5(0.5; 4.0)
Pulmoner alevlenme sikligi, medyan (Q1; Q3) 2.0 (1.0; 3.0)
Hava yolu kronik bakteriyel kolonizasyonu n (%)
Yok 13 (29.5)
MSSA 13 (29.5)

PA 49.1)

MSSA+PA 2(4.5)

MRSA 8(18.2)

MRSA+PA 1(2.3)

H. inf 3 (6.8)
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FEV1: 1 saniyede zorlu ekspiratuvar hacim. FVC: Zorlu vital kapasite. BMI: Viicut
kitle indeksi. Q1: %25, Q3: %75

PA: Pseudomonas aeruginosa MSSA: Metisiline duyarli Staphylococcus aureus
MRSA: Metisiline direngli Staphylococcus aureus

*19 yasindan biiyiik hastalarin VKI z-skoru yazilim ile hesaplanamadi.

Tablo 2. Gruplar arasinda serum inflamatuar belirteclerinin karsilastirilmast

Hasta grubu Kontrol grubu p
Tenascin-C, pg/mL medyan (Q1; | 3420.7 (2351.7; 5794.4 (1952.9; 0.016
Q3) 4707.5) 7735.5)
NE, ng/mL medyan (Q1; Q3) 2.7 (2.6; 2.8) 2.5(2.3;2.7) <0.001
IL8, pg/mL medyan (Q1; Q3) 33.8(24.4;41.7) 33.7(25.6;41.9) 0.844

NE: Nétrofil elastaz, IL 8: Interldkin 8
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S-04 Yenidogan Kf Taramasi Pozitif, Tanm1 Kriterlerini Karsilamayan Olgularda Erken Donem
Cftr Tiim Gen Analizinin Degerlendirilmesi

Evrim Hepkaya', Burcum Sertel?
1 Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi

2 Kocaeli Sehir Hastanesi

Giris Kistik fibrozis (KF), yenidogan tarama programlari sayesinde erken donemde saptanabilen
genetik bir hastaliktir. Ancak tarama testi pozitif saptanan olgularin bir kisminda tanisal testler kesin
KF tanisin1 desteklememektedir. Ter testi sonucu negatif veya ara deger araliginda olan ve genetik
analizlerde smirli ya da belirsiz mutasyonlar saptanan hastalar, Kistik Fibrozis iliskili Metabolik
Sendrom / KF Kesin Olmayan Tam1 (KIMS/KFKOT; CRMS/CFSPID) olarak tanimlanmaktadir. Bu
hastalarin bir kism1 zamanla klasik KF bulgular1 gelistirebilirken, 6nemli bir kism1 asemptomatik ya
da hafif klinik seyir gostermektedir. Bu nedenle erken donemde yapilan CFTR tiim gen DNA dizi
analizi, altta yatan genetik degisikliklerin belirlenmesi ve hastalarin risk siniflandirmasinin yapilmasi
acisindan Onem tagimaktadir. Ama¢ Bu calismada, yenidogan KF taramasi pozitif olup KF tani
kriterlerini karsilamayan hastalarda erken donemde yapilan CFTR tiim gen DNA dizi analizi
sonuclarinin degerlendirilmesi amaglandi. Yontem Aralik 2023—Subat 2025 tarihleri arasinda
yenidogan doneminde KF taramasi pozitif bulunan ancak klinik ve laboratuvar degerlendirmeler
sonucunda KF tani kriterlerini karsilamayan hastalar ¢calismaya dahil edildi. Tiim hastalara ter testi ile
es zamanli olarak CFTR tiim gen DNA dizi analizi yapildi. Demografik 6zellikler, ter testi sonuglari,
saptanan CFTR varyantlar1 ve izlem siirecindeki klinik bulgular retrospektif olarak incelendi. Bulgular
Toplam 50 hastanin %48’1 erkek olup yas ortalamasi 6.8 (1-36) ay idi. Higbir hastada ter testi
pozitifligi saptanmadi. Dort hastada (%8) ter testi ara deger (30-59 mmol/L) idi. Bu hastalardan biri
genetik olarak KF tanisi alirken, diger ticlinde KF yapici olmayan iki varyant saptandi. Ter testi negatif
(<30 mmol/L) olan 46 hastanin besinde iki adet KF yapici olmayan varyant bulundu. Sonug¢ Yenidogan
KF taramasi pozitif ancak tani kriterlerini karsilamayan hastalarda ter testi tek basina tanisal agidan
sinirli kalabilmektedir. CFTR tiim gen analizinin erken donemde yapilmasi, bu heterojen hasta
grubunda risk siniflandirmasina ve uygun izlem planinin olusturulmasina katki saglamaktadir. Bu
olgularin uzun dénem klinik takibi 6nem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: KISTIK FIBROZIS, TER TESTI, CFTR,GENETIK
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Table 1. Clinical and Genetic Characteristics of Infants with Positive Newborn CF Screening

and Inconclusive Diagnosis (n = 50)

n (%) / Mean
(Range)

Total patients
Male sex

Mean age (months)
Sweat test results

50
24 (48%)
6.8 (1-36)

Positive (=60 mmol/L)
Intermediate (30-59 mmol/L)
Negative (<30 mmol/L)
CFTR genetic analysis

0 (0%)
4 (8%)
46 (92%)

Genetically confirmed CF
Two non—CF-causing variants (intermediate sweat)
Two non—CF-causing variants (negative sweat)

1 (2%)
3 (6%)
5 (10%)
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S-05 Kronik Nonbakteriyel Osteomiyelit Tanili Cocuklarda Uyku Bozukluklari ve Uyku
Kalitesinin Degerlendirilmesi

Elif Cingoz', Veysel Cam?, Erdal Sag 3, Tugce Kantemir®, Nagehan Emiralioglu Ordukaya*, Elmas
Ebru Yal¢in®, Deniz Dogru Ersdz?, Yelda Bilginer®, Seza Ozen?, Hayriye Ugur Ozgelik?
1 Hacettepe Universitesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Abd, Ankara, Tiirkiyev
2 Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Boliimii, Ankara, Tiirkiye
3 Hacettepe Universitesi, Cocuk Romatoloji Bd, Ankara, Tiirkiye
4 Hacettepe Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Ankara, Tiirkiye

GIRIS: Kronik nonbakteriyel osteomiyelit (KNO), cocuk ve addlesanlarda steril kemik inflamasyonu
ve aksam artan kemik agrisi ile seyreden otoinflamatuar bir hastaliktir. Cocukluk c¢agi romatolojik
hastaliklarinda uyku bozuklugu ve yorgunluk sik bildirilmekte; bu durum yasam kalitesini olumsuz
etkileyebilmektedir. KNO’da uyku bulgularina iliskin veriler snirlidi. AMAC VE YONTEM: Bu tek
merkezli, kesitsel c¢alisjmada KNO’lu c¢ocuklarda uyku bozuklugu sikligi ve yorgunlugunun
degerlendirilmesi, bulgularin saglikli akranlarla karsilastirilmasi ve hastalik aktivitesiyle iligkisinin
incelenmesi amaglandi. Calismaya 91 KNO hastas1 ve yag/cinsiyet eslestirilmis 50 saglikli kontrol
dahil edildi. Hastalar, hastalik aktivitesi ClinDASII skoruna gore degerlendirilerek aktif ve inaktif
hasta grubu olarak tanimlandi. Uyku aligkanliklari, ebeveyn bildirimi ile “Children’s Sleep Habits
Questionnaire (CSHQ)” ve c¢ocuk oOzbildirimi ile “Sleep Self-Report (SSR)” kullanilarak
degerlendirildi. Yorgunluk diizeyi “Pediatric Quality of Life Inventory—Multidimensional Fatigue
Scale (PedsQL-MFS)” ile ol¢iildi. CSHQ ve SSR’de yiiksek skor kotii uyku kalitesini, PedsQL-
MFS’de ise diisiik yorgunluk etkisini gosterir. CSHQ>41 saptanan hastalarda kotii uyku kalitesi
ongoriilerek bu hastalara Polisomnografi (PSG) yapilmas1 onerildi ve kabul eden 33 hastaya PSG
uygulandi. SONUCLAR: KNO grubunda (KNOG), saglikli kontrol grubuna (SKG) gére CSHQ ve
SSR’de anlamli yiikseklik, PedsQL-MFS’te anlamli diisiikliik saptandi. (CSHQ; KNOG’da: 49,148.8,
SKG’da: 39,1+3,5/ SSR; KNOG’da 35,9+6,2, SKG’da 29,5+2,9/ PedsQL-MFS; KNOG’da:
60,9+15,3, SKG’de: 76,2+8,7; tiimii p<0,001). Bu farklilik, inaktif hastalik alt grubunda da ayn1 yonde
korundu. Aktif hasta grubunda, inaktif hasta grubuna gére CSHQ ve SSR’de anlamli ytikseklik;
PedsQL-MFS toplam skorunda anlamli diisiikliik saptandi. PSG’de uyku etkinligi medyan1 %62,7
(49,1-73,8) ve REM uykusu oran1 %9,6 (5,6—14,3) bulundu; hastalarin %87,9’unda REM orani,
normal kabul edilen alt smirin (%20) altindaydi. Total apne-hipopne indeksi (AHI) 0,6 (0,2—1,8)/saat;
REM-AHI 1,1 (0-8,7) ve NREM-AHI 0,4 (0-1,2)/saat olarak hesaplandi. TARTISMA: KNO’da uyku
bozukluklar1 ve yorgunluga iliskin veriler sinirlidir; bildigimiz kadariyla objektif uyku parametrelerini
iceren bir ¢calisma yayimlanmamistir. KNO grubunda uyku bozuklugu ve yorgunlugun kontrole kiyasla
daha yiiksek diizeyde saptanmasi, basta jiivenil idiyopatik artrit olmak iizere diger romatolojik
hastaliklarda bildirilen bulgularla uyumludur. Aktif hastalikta uyku yakinmalarinin ve yorgunlugun
daha belirgin goriilmesi, literatiirde tartisilan uyku bozuklugu-agri-inflamatuar aktivite arasindaki
etkilesimi desteklemektedir. PSG’de REM oranimin diisiik ve uyku etkinliginin zay1f bulunmasi dikkat
cekmektedir. Inaktif hastalarda dahi uyku bozukluklarinmn siirmesi, KNO’lu hastalarda izlemde
uykunun hastalik aktivitesinden bagimsiz olarak degerlendirilmesi gerektigine isaret etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kronik nonbakteriyel osteomiyelit, Polisomnografi, Uyku
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S-06 Pediatrik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Sonrasi Gelisen Bronsiolitis Obliterans
Sendromunun Klinik Ozellikleri ve Sonuglar1: Tek Merkez Deneyimi

Dilara Demirel', Nagehan Emiralioglu Ordukaya!, Emine Altay Tanyer!, Umay Kavgaci', Fatma
Visal Okur?, Baris Kuskonmaz?, Ebru Yal¢in!, Deniz Dogru Erséz!, Ugur Ozcelik!
1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Bronsiyolitis obliterans sendromu (BOS), hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) sonrasi
gelisen 6nemli bir enfeksiyon dis1 akciger komplikasyonudur. Bu ¢alisma, pediatrik bir kohortta
BOS’un klinik, fonksiyonel ve radyolojik 6zelliklerini, birincil tanilar ve sagkalim sonuglar1 odaginda
degerlendirmeyi amaglamaktadir. Yontemler: Merkezimizde HKHN sonras1 BOS tanist alan 13
pediatrik hasta (10 erkek, 3 kiz) retrospektif olarak analiz edildi. HKHN ig¢in birincil endikasyonlar,
dondr o6zellikleri, solunum fonksiyon testleri (SFT), bilgisayarli tomografi (BT) bulgular1 ve terapotik
miidahalelerle ilgili veriler incelendi. Bulgular: HKHN sirasindaki medyan yas 60 aydi (aralik: 5-141
ay). En yaygin birincil tan1 SCID (n=8, %61,5) iken, bunu Talasemi Major (n=2), ALL (n=2) ve MDS
(n=1) izledi. Hastalarin ¢ogu (n=10, %77) tam uyumlu donérlerden nakil almigti. HKHN ile BOS tanis1
arasindaki medyan siire 26,4 aydi (aralik: 2,7-95,9 ay). Tan1 aninda medyan FEV1 %67 (aralik: %25—
91), medyan FVC %81,5 (aralik: %30-96) ve medyan FEV1/FVC oran1 %91 (%61-111) olarak
saptandi. Hastalarin %53,8’inde (n=7) ekstratorasik kronik GVHD (cilt, karaciger veya géz) mevcuttu.
BT analizinde vakalarin tamaminda (%100) hava hapsi ve mozaik ateniiasyon; %61,5’inde (n=8)
brongektazi ve %53,8’inde (n=7) buzlu cam opasiteleri saptandi. Yonetim kapsaminda hastalarin
%61,5’ine (n=8) FAM rejimi (flutikazon, azitromisin, montelukast) ve puls steroid tedavisi
uygulanirken, %69,2’si (n=9) ikinci basamak tedavilere ihtiya¢ duydu. izlem siiresince, progresif
solunum yetmezligi nedeniyle sadece bir 6liim (%7,7) kaydedildi. Sonug: Bu pediatrik kohortta BOS,
nakilden medyan iki yil sonra, agirlikli olarak SCID nedeniyle nakil yapilan hastalarda ortaya
cikmistir. SFT’ler farkli derecelerde obstriiksiyon gosterse de, BT’deki hava hapsi ve mozaik
atentiasyon bulgulari evrenseldir. Bu serideki diisiik mortalite oranina karsin, ikinci basamak tedavilere
duyulan yiiksek gereksinim, BOS un direngli dogasin1 vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: HKHN, bronsiolitis obliterans, GVHH
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Degisken Bulgular
Demografik Ozellikler
Cinsiyet (Erkek / Kiz) 10 (%77) /3 (%23)

Nakil Anindaki Medyan Yas (Aralik)

60 ay (5 — 141 ay)

Primer Tam Dagilimi, n (%)

- Agir Kombine immiin Yetmezlik (SCID)

8 (%61,5)

- Talasemi Major 2 (%15,4)
- Akut Lenfoblastik Losemi (ALL) 2 (%15,4)
- Miyelodisplastik Sendrom (MDS) 1 (%7,7)
Nakil ve Hastalik Siireci

Donoér Tipi (Tam Uyumlu), n (%) 10 (%76,9)

Nakil-BOS Tanis1 Aras1t Medyan Siire

26,9 ay (2,8 — 97,6 ay)

Ekstratorasik Kronik GVHD Variligi, n (%)

7 (%53,8)

Solunum Fonksiyon Testleri (Medyan [Aralik])

Tan1 An1 FEV1 (%)

%67,0 (%25 — %91)

Tan1 An1 FVC (%)

%81,5 (%30 — %96)
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Degisken Bulgular

Tan1t An1 FEVI/FVC %91,0 (%61 —%111)

BT (HRCT) Bulgulari, n (%)

Hava Hapsi 13 (%100)
Mozaik Ateniiasyon 13 (%100)
Bronsektazi 8 (%61,5)
Buzlu Cam Opasitesi 7 (%53.8)

Tedavi ve Sagkalim

FAM Tedavisi Alimi, n (%) 8 (%61,5)
Puls Steroid Tedavisi Alimi, n (%) 8 (%61,5)
Ikinci Basamak Tedavi Ihtiyaci, n (%) 9 (%69,2)
Mortalite (Ex), n (%) 1 (%7,7)

Tablo 1: Pediatrik BOS Hastalarmin Klinik, Radyolojik ve Fonksiyonel Ozellikleri (n=13)
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S-07 Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut Akciger Alevlenmelerinin Belirleyicileri: Ulusal Kayit
Sistemi Verilerinin Analizi

Dilara Demirel', Deniz Dogru Ersoz!, Hanife Avci?, Velat Sen?, Hadice Selimoglu Sen®, Furkan

Yilmaz*, Burak Oztosun®, Ayse Ayzit Kiling Sakalli*, Duygu Aydin®, Oguz Karcioglu®, Suat Savas®,
Fatma Nur Ayman®, Sevgi Pekcan®, Figen Giilen’, Giilcan Yilbas Kara’, Melih Hangiil®, Erdi Cagr1
Dagdelen®, Yesim Keskin®, Yakup Canitez’, Mehmet Kose'?, Ozlem Keskin'!, ibrahim Halil
Karahan!!, Erkan Cakir!?, Aysen Bingdl'?, Abdurrahman Erdem Basaran'®, Ali Ozdemir'4, Demet
Polat Yulug!4, Pelin Asfuroglu'>, Meltem Kiirtiil Cakar'®, Gékgen Dilsa Tugcu'®, Nilgiin Kula'’, Ayse
Tana Aslan'’, Tugba Ramasl Giirsoy'®, Beste Ozsezen!®, Meri¢ Esen Simsek Mullaoglu?’, Fazilcan
Zirek?!, Esin Gizem Olgun??, Giilay Bilgin®®, Hiiseyin Arslan®*, Eyliil Pmar Cakir®>, Ozge Meral?®,
Deniz Mavi Tortop?’, Ece Ocak?®, Mehmet Mustafa Ozaslan®’, Ezgi Demirdégen’’, Nurdan Kayk1
Aksoy?!, Sermin Borekci®?, Hiilya Anil*}, Mehmet Kilig**, Evrim Hepkaya®®, Halime Nay1r
Biiyiiksahin®®, Zeynep ilksen Hocoglu®’, Nilay Bas Ikizoglu*®, Erdem Topal®*°, Mina Hizal*’, Azer
Kilig Bagkan*!, Didem Alboga*’, Sedef Narin Tongal*}, Nagehan Emiralioglu Ordukaya', Ugur
Ozgelik!

1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Biyoistatistik Anabilim Dali
3 Dicle Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
4 Cerrahpasa Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali
5 Hacettepe Universitesi Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
6 Necmettin Erbakan Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
7 Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
8 Adana Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal
9 Uludag Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
10 Erciyes Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
11 Gaziantep Universitesi Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali
12 Istinye University
13 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
14 Mersin Sehir Egitim Ve Arastirma Hastanesi
15 Gaziantep Sehir Egitim Ve Arastirma Hastanesi
16 Ankara Sehir Hastanesi
17 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
18 Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi
19 Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1
20 Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi
21 Samsun Egitim Ve Arastirma Hastanesi
22 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali
23 Eskisehir Sehir Hastanesi
24 Hatay Egitim Ve Arastirma Hastanesi
25 Bursa Scehir Hastanesi
26 Gazi Yasargil Egitim Ve Arastirma Hastanesi
27 Sanlhurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi
28 Izmir Sehir Hastanesi
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29 Trabzon Kanuni Egitim Ve Arastirma Hastanesi
30 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
31 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali
32 Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
33 Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi
34 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi
35 Kocaeli Sehir Hastanesi
36 Mardin Egitim Ve Arastirma Hastanesi
37 Erzurum Sehir Hastanesi
38 Istanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi
39 Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi
40 Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi
41 Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi
42 Kayseri Sehir Hastanesi
43 Aydin Kadin Dogum Ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi

Giris ve Amag Akciger alevlenmeleri (PEx), kistik fibroziste (KF) morbidite ve akciger fonksiyon
kaybinin 6nemli bir nedeni olmaya devam etmektedir. Yasa 6zgii ngordiiriicii faktorlerin belirlenmesi,
klinik sonuglarin optimize edilmesi agisindan kritiktir. Bu caligma, farkli gelisim evrelerindeki
pediatrik hastalarda PEx i¢in bagimsiz risk faktorlerini tanimlamak amaciyla Ulusal KF Kayit Sistemi
verilerini kullanmaktadir. Yontem Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’ndeki 2.228 hasta iizerinde, <6
yas ve >6 yas olarak katmanlandirilmis retrospektif bir analiz yliritiilmiistiir. Kapsamli klinik,
fonksiyonel ve mikrobiyolojik parametreler analiz edilmistir. Tek degiskenli analizde anlamli bulunan
(p<0.20) ongordiiriiciiler, akut akciger alevlenmeleri i¢in bagimsiz risk faktorlerini belirlemek
amaciyla ileriye dogru (forward stepwise) ¢cok degiskenli lojistik regresyon modeline dahil edilmistir.
Bulgular >6 yas kohortunda; Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis (ABPA) en giiclii 6ngordiirticii
(OR: 4.221, p=0.006) olarak saptanmus; bunu KF iliskili Diyabet (CFRD) (OR: 2.777, p=0.002),
MRSA kolonizasyonu (OR: 2.605, p<0.001) ve Tiiberkiiloz Dis1 Mikobakteri (NTM) {iremesi (OR:
2.509, p<0.001) izlemistir. Daha yiiksek FVC degerlerinin anlamli diizeyde koruyucu oldugu
goriilmistiir (OR: 0.964, p<0.001). 6 yas alt1 ¢ocuklarda, Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu
(OR:5.651,p<0.001) ve NTM (OR: 4.378, p<0.001) temel risk faktorleri olarak belirlenmistir. Aksine,
eleksakaftor/tezakaftor/ivakaftor (ETI) tedavisi (OR: 0.348, p=0.024) ve iyilesmis yasa gore agirlik z-
skorlar1 (OR: 0.767, p=0.002), PEx olasiliginda belirgin bir azalma ile iliskilendirilmistir. idame
tedavilerle goriilen risk artisinin, muhtemelen baglangigtaki hastalik  siddetini  yansittigi
diistiniilmektedir. Sonu¢ Bu ulusal kayit calismasi, KF icin belirgin ve yasa 6zgii risk profillerini ortaya
koymaktadir. Bulgular, erken mikrobiyal siirveyansin ve nutrisyonel optimizasyonun onemini
vurgulamaktadir. ETI tedavisinin erken donemde baglanmasi, gen¢ pediatrik popiilasyonda hastalik
kontroliinii artirmak i¢in kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, UKKS, pulmoner alevlenme
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Tablo 1

6 yasindan biiyiik kistik fibrozisli ¢ocuklarda alevlenme durumu ile iliskili risk faktorleri i¢in ileriye
doniik adim adim (forward stepwise) ikili lojistik regresyon analizi sonuglari

. .o Olasilik Orani %95 Giiven p-
Risk Faktorleri (Exp(p)) Aralig1 (GA) degeri
MRSA (Metisiline direngli S. 7 605 1 489 — 4.559 £0.001
aureus)

BMD Tanist (Kemik mineral 0.647 0.399 — 1.050 0.078
yogunlugu)

Diyabet 2.777 1.445 —5.338 0.002
NACI (Hipertonik Salin) 1.681 1.090 — 2.594 0.019
Antibiyotik (Inhale) 2.453 1.581 —3.806 <0.001
Oksijen 3.097 0.980 —9.786 0.054
Azitromisin 1.879 1.022 —3.456 0.042
MSSA (Metisiline duyarl S. 1 594 0.998 — 2 545 0.051
aureus)

A. fumigatus 2.457 0.980 — 6.162 0.055
ABPé (Alerjik bronkopulmoner 401 1,500 — 11.876 0.006
asperjilloz)

PerFVC (FVC Yiizdesi) 0.964 0.955-0.974 <0.001

Istatistiksel Notlar: Hosmer-Lemeshow ki-kare testi = 4.389; p = 0.820; Genel dogruluk = 0.872
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Tablo 2

0-5 yas arasi kistik fibrozisli ¢ocuklarda alevlenme durumu ile iliskili risk faktorleri i¢in ileriye
doniik adim adim (forward stepwise) ikili lojistik regresyon analizi sonuglari

Risk Faktorleri ((;:l:;‘(lé';)ora“‘ K’risllgizgz) g;geri
NACI (Hipertonik Salin) 2.618 1.155-5.932 0.021
rhDNase (Dornaz Alfa) 2.488 1.137 - 5.447 0.023
Eleksakaftor/Tezakaftor/Ivakaftor 0.348 0.139-0.870 0.024
Pseudomonas 5.651 3.274 —-9.756 <0.001
Kilo Z-Skoru 0.767 0.650 — 0.906 0.002

Istatistiksel Notlar: Hosmer-Lemeshow ki-kare testi = 9.443; p = 0.306; Genel dogruluk = 0.816
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S-08 Endiistriyel Bir Bolgede Okul Oncesi Cocuklarda Tekrarlayan Hisilti: Hava Kirliliginin
Rolii

Evrim Hepkaya', Senay Cetin Dogruparmak?, Hakan Pekey?, Giilsen Aydin Keskin®, Umut Oncii?,
Giil Zafer*, Alper Cigek®
1 Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

2 Kocaeli Universitesi Cevre Miihendisligi
3 Balikesir Universitesi Endiistri Mithendisligi
4 Kocaeli Sehir Hastanesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari
5 Kocaeli Sehir Hastanesi Cocuk Acil Servisi

Tekrarlayan hisilti, erken ¢ocukluk déneminde astim gelisiminin en énemli onciillerinden biridir ve
genetik yatkinlik ile ¢evresel maruziyetlerin etkilesimi sonucu ortaya ¢ikar.Endiistriyel bolgelerde
kronik hava kirliligi, akciger gelisiminin kritik donemlerinde solunum yolu duyarliligini artirabilir.Bu
caligmada,Tiirkiye’nin en yogun sanayilesmis bolgelerinden birinde yasayan okul dncesi ¢ocuklarda
hava kirliliginin, ailesel ve ev i¢i faktorlerle birlikte tekrarlayan hisilti tizerindeki etkisi aragtirilmigtir.
Yontem: 12-60 ay arast 266 cocuk (180 tekrarlayan hisilt1,86 kontrol) hastaya ait veriler
degerlendirildi.Demografik, klinik ve ev i¢i gevresel veriler hastane kayit sisteminden ve poliklinik
vizitleri sirasinda ebeveynlerden sozlii olarak elde edildi.Ortam hava kirleticilerine (PM10, PM2.5,
SO, CO, NO, NO2, NOy, Os) ait 2020-2024 yillar1 arasindaki veriler 12 sabit 6l¢lim istasyonundan
temin edilerek bireysel maruziyet diizeyleri hesaplandi.Verilerin analizinde ¢ok degiskenli lojistik
regresyon ve negatif binom regresyon modelleri kullanildi. Bulgular: Hastalarin %60,6’s1 erkek olup
hisilt1 grubunda erkek orani anlamli derecede daha yiiksekti. Hisilt1 baslangi¢ yast medyan 6 ay olarak
saptand1. Yillik ortalama PM2.5 diizeyleri (17-20 pug/m?®) DSO sinir degerlerinin iizerinde,PM10
diizeyleri ise AB limitlerine yakin bulundu.Olgu ve kontrol gruplari arasinda ortalama Kkirletici
diizeyleri agisindan anlamli fark saptanmadi.Bununla birlikte PM2.5, NO,, NO: ve CO
maruziyetindeki artiglarin ¢oklu tetikleyicili hisilti fenotipi ile iliskili oldugu gorildii.Ev i¢i kiif
varligi(OR=3.40), ebeveyn astimi (OR=2.16) ve periferik eozinofili (OR=2.95) bagimsiz risk
faktorleri olarak belirlendi. Sonug: Sonuglar,6zellikle hava partikiil madde yogunlugunun persistan
higilt1 fenotipinin gelisiminde rol oynayabilecegini diislindiirmektedir.Endiistriyel bolgelerde hava
kalitesinin iyilestirilmesi ve ev i¢i c¢evresel risklerin azaltilmasi ¢ocukluk ¢agi solunum sagliginin
korunmas agisindan biiyiik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: hisilti, partikiil madde, atopi,hava kirliligi,kiif
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Tablo 1. Calisma grubunun demografik ve klinik bulgular

Cocuk Hasta grup Kontrol grup p-value
(n=180) (n=86)
Cinsiyet (E), n (%) 119 (66%) 42 (48.8%) 0.01
Yas, ay, median(min-max) 28 (5-56) 19 (12-40) 0.47
[lk atak yas1,ay, median (min-max) 6 (1-30)
Yillik higiltr atak sayisi, median (min-max) 3(0-12)
Hig1lt1 fenotipi MTW/EVW) 64/116
Eozinofili,n (%) 48 (26.7%) 9 (10.5%) 0.001
Allerjik rinit, n (%) 31 (17.2%) 11 (12.8%) 0.36
Urtiker, n (%) 35 (19.4%) 7(8.1%) 0.07
Besin allerjisi, n (%) 31 (17.2%) 11 (12.8%) 0.36
Prenatal TDM, n (%) 63 (35.0% 32 (36.7%) 0.76
Evi¢i TDM, n (%) 74 (41.1%) 32 (36.7%) 0.53
Kiif, n (%) 30 (16.7%) 7 (8.1%) 0.05
Evecil hayvan, n (%) 4 (2%) 9 (11%) 0.01
Kres, n (%) 27 (15%) 9 (10.5%) 0.28
Isinma tipi, n (%)
Dogalgaz 174 (96.7%) 84 (97.7%) 0.93
Komiir 6 (3.3%) 2 (2.3%) 0.93
Ebeveyn
Yas,y1l, median(min-max)
Anne 30 (18-44) 30 (21-45) 0.87
Baba 32 (18-52) 33 (22-55) 0.54
Egitim durumu (lisans ve iistii), n (%)
Anne 65 (36.1%) 42 (48.8%) 0.06
Baba 60 (33.3%) 32 (37.2%) 0.63
Astim/Atopi Oykiisii 72 (40%) 18 (20.7%) 0.001

E: erkek, MTW: multiple-trigger wheeze EVW: episodic viral wheeze ,TDM tiitiin dumani maruziyeti
*Statistical significance was set at p < 0.05.
**Chi-square test or Fisher’s exact test used for categorical variables.

***Mann—Whitney U test and the independent-samples t test used for continuous variables
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Tablo 2. Ortalama hava Kirletici diizeyleri (2020-2024)

Pollutant Mean (+ SD) Min-Max IQR
(ng/m?) 2020 2021 2022 2023 2024 2020-2024 2020-2024 2020-2024
PM10 35+17 41 +£20 41 +22 40+ 19 41420 40 +20 10- 134 22
PM2.5 17+9 18+10 18+9 19+9 20+9 18+9 5-83 16
SO: 15+9 21+ 11 20+15 14+8 17+9 18+ 11 0.5-126 13
(0] 865+279 961 +£364 761+£222 711+£192 851+170 830+£269  350-2625 275
NO 2115 18+13 17+15 17+15 18+15 18+15 2-87 17
NO: 24+10 28 11 22 +11 20+9 23+ 10 23+10 4-74 15
NOx 63 +30 58 +£31 57+33 58 +£33 67 +44 61 +35 12 -278 43
0O; 48 £ 17 49 £ 17 42 +15 44+ 19 38+16 44 +£17 6-91 27
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Tablo 3. Hisilt1 fenotipleri ile hava Kirleticileri iliskisi (MTW vs EVW)

PMI0 PM25 SO CO NO: NOx NO 0; MTW VIW
PM10 C.Coef. 1.000  -.150° .154° 189" 354" 406" 458" 269" 048  -.021
Sig. (2-tailed) 045 039 011  .000  .000 .000  .000 523 .78
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
PM2.5 C.Coef. 150" 1.000 827 -383" 5717 -6557 -676 -7407 -164"  .114
Sig. (2-tailed) 045 000  .000  .000  .000  .000  .000  .029  .127
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
SO:  C.Coef. 1547 8277 1.000 -436" -539" -566" -4877 -521°  -136  .098
Sig. (2-tailed) 039 .000 000 000  .000  .000  .000  .070  .192
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
Cco C.Coef. 1897 -383% -436"  1.000 733" 725 506"  .390°  .146  -.105
Sig. (2-tailed) 011 .000  .000 000  .000  .000  .000  .051  .160
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
NO:  C.Coef. 354" 5717 -539™ 7337 1.000 958 910" 754 142  -.086
Sig. (2-tailed) 000 .000  .000  .000 . 000  .000 .000  .058  .254
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
NOx  C.Coef. 406" 655" -566 7257 958"  1.000 921 783" 172" -.114
Sig. (2-tailed) 000  .000  .000  .000  .000 000 .000 021  .129
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
NO C.Coef. 458" 676 -487° 5067 910" 921"  1.000 928  .136  -.078
Sig. (2-tailed) 000 .000  .000  .000  .000  .000 . 000 069 299
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
0; C.Coef. 269 -7407 -521 3907 754 7837 928"  1.000  .116  -.063
Sig. (2-tailed) 000 .000  .000  .000  .000  .000  .000 122 404
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
MTW  C.Coef. 048 -.164° -136  .146 142 .172° 136 .116  1.000 -951"
Sig. (2-tailed) 523 029 070 051  .058  .021  .069  .122 .000
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179
VIW  C.Coef. 021 114 098 -105 -086 -114 -078 -063 -951™  1.000
Sig. (2-tailed) 784 127 192 .160 254 129 .299 404 .000 .
N 179 179 179 179 179 179 179 179 179 179

C.Coef.: Correlation Coefficient

*_ Correlation is significant at the 0.05 level (2-tailed).

**_Correlation is significant at the 0.01 level (2-tailed).
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Tablo 4. Hisilt1 ataklariyla ilgili faktorlerin regresyon analizi

Variable Beta + Std. Error OR (95%CI) p-value
PM10 -0.026 - 0.011 0.97 (0.95 - 0.99) 0.014
CO -0.106 - 0.034 0.89 (0.84 - 0.96) 0.002
Mold 1.244 - 0.503 3.40 (1.26 - 9.11) 0.015
Pet in house -1.513-0.738 0.22 (0.05 - 0.93) 0.040
Eosinophile 1.081 - 0.438 2.94 (1.24 - 6.94) 0.014
Allergic rhinitis 1.307 - 0.673 3.69 (0.98 - 13.8) 0.052
Parenteral asthma 0.768 - 0.344 2.15(1.09 - 4.22) 0.026
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S-09 Kistik Fibrozis Tanihh Cocuklarda Cftr Geninde Biiyiik Delesyon ve Duplikasyonlarin
Klinik Uzerine Etkisi: Ulusal Kayit Tabanli Calisma

Esin Gizem Olgun', Gizem Ozcan!, Zeynep Ozeren?, Furkan Yilmaz®, Halime Nayir Biiyiiksahin®,
Mehmet Mustafa Ozaslan®, Giilay Bilgin®, Pelin Asfuroglu’, Gékgen Dilsa Tugcu®, Mehmet Kilig?,
Azer Kilig¢ Baskan'®, Melih Hangiil'!, Figen Giilen'?, Velat Sen'®, Sevgi Pekcan'®, Erkan Cakir'’,
Yakup Canitez'®, Nagehan Emiralioglu?, Tugba Sismanlar Eyiiboglu!’, Giizin Cinel®, Deniz Dogru
Ersdz?, Ugur Ozgelik?, Nazan Cobanoglu!

1 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
2 Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
3 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
4 Mardin Egitim Ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
5 Kanuni Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
6 Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
7 Gaziantep Sehir Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar1 Bd
8 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
9 Frrat Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bd
10 Bakirkdy Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
11 Adana Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bd
12 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
13 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd
14 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
15 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi Liv Hospital, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
16 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
17 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd

Girig: CFTR genindeki biiyiik delesyon ve duplikasyonlar (kopya sayis1 varyasyonlari, CNV), kistik
fibroziste (KF) yaygin mutasyonlara kiyasla nadirdir; ancak ciddi klinik seyirle iliskilidir. Bu
caligmayla, Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi (UKKS) verilerini kullanarak Tiirkiye'de CFTR
genindeki CNV'lerin sikligin1 ve klinik etkilerini degerlendirmeyi amagladik. Yontem: 2024 yilina ait
UKKS verileri retrospektif olarak analiz edildi. 36 merkezde takip edilen 2.150 KF hastasi arasindan,
CNV tespit edilenler calismaya dahil edildi. Demografik, klinik, mikrobiyolojik ve tedaviye iliskin
ozellikler kaydedildi. Bulgular: Toplam 43 hasta (%2,00) CNV'ye sahipti ve bunlarin %53,4'i erkekti.
Tan1 anindaki medyan (min-maks) yas 0,33 (0,08-9) idi. Yenidogan taramasi %44,1'inde pozitifti ve
%9,30'unda mekonyum ileusu Oykiisii vardi. Ortalama+SD ter kloriir diizeyleri 85,31+£25,97 mEq/L
ve 93,00+£22,11 mEqg/L idi. Hastalarin %34,8'1 inhale antibiyotik tedavisi kullanilirken, ii¢ hastada ileri
solunum destegi gerekliydi. CFTR modiilator tedavisi, heterozigot F508del mutasyonlar1 olan iki
hastada kullanilmaktaydi. Medyan (min-maks) BMI Z-skoru —0,67 (-2,73-2,72) idi ve spirometri
testinde ortalama+SD FEV: degeri %76,81+£26,00 idi. On hasta (%23,2) yilda ortalama+SD 2,10+1,10
pulmoner alevlenme saptandi. Pseudomonas aeruginosa ve metisiline direngli Staphylococcus aureus,
sirastyla hastalarin %41,8'inde ve %13,9'unda tespit edildi. Pankreas yetmezligi ve karaciger hastaligi,
sirastyla hastalarin %23,2'sinde ve %20,9'unda mevcuttu. ABPA 3 hastada, diyabet 2 hastada ve Dios
1 hastada mevcuttu. Sonug: CFTR geninde CNV'si olan ¢ocuklar, hastalik yiikii artmis, kiiciik ama
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klinik olarak onemli bir hastalik alt grubunu olusturmaktadir. KF tanisinda ve risk siniflamasinda
CNV’lerin sistematik olarak degerlendirilmesiyle genotip temelli takip ve tedavi yaklagimlarinin
gelistirilmesine katki saglayabilecek izlem stratejilerinin gelistirilebilecegine inaniyoruz.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, genetik, delesyon, MLPA

S-10 Cocuklarda Girisimsel Bronkoskopi: 1 Yillik Iki Merkez Deneyimi

Ash Imran Yilmaz', Dirk Schramm?, Sevgi Pekcan’

1 Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1

2 Heinrich-Heine Universitesi Diisseldorf, Universite Cocuk Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bolimii

3 Necmettin Erbakan Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Boliimii

Giris/Amag: Pediatrik girisimsel pulmonoloji, kriyoterapi, balon dilatasyonu ve endo/transbronsiyal
biyopsi gibi minimal invaziv tekniklerin bronkoskopiye entegrasyonu sayesinde son yillarda dnemli
bir ilerleme gostermis ve pediatrik akciger hastaliklarinin tani, tedavi ve takibinde kullanilmaya
baslanmistir. Bu ¢alisma, bir y1l siiresince gerceklestirilen pediatrik bronkoskopik girisimsel
islemlerin kapsamli bir retrospektif analizini sunmay1 amaglamaktadir. Yontem: Ekim 2024—-Ekim
2025 tarihleri arasinda girisimsel bronkoskopi uygulanan pediatrik hastalar geriye doniik olarak
incelendi. Toplanan veriler arasinda demografik 6zellikler, bronkoskopi endikasyonlari, uygulanan
girisimsel islemlerin tiirleri ve gbzlenen komplikasyonlar yer aldi. Tiim islemler deneyimli pediatrik
g0giis hastaliklart uzmanlar tarafindan, yasa uygun bronkoskoplar kullanilarak genel anestezi altinda
gerceklestirildi. Bulgular: Ortanca yas1 91 (16-168) ay olan toplam 25 hastaya girisimsel
bronkoskopik islem uygulandi. Erkek/kiz :15/10 idi. Baz1 hastalarda kombine ve tekrarlayan
girisimler uygulanmis olup toplamda 36 islem gerceklestirildi. Endikasyonlar; 7 hastada (9%28)
cocukluk cagi interstisyel akciger hastaligi (chILD) siiphesi, 1 hastada (%4) respiratuvar
papillomatozis, 6 hastada (%24) subglottik stenoz, 1 hastada (%4) sol ana brons stenozu, 3 hastada
(%12) sag orta lob sendromu ve 7 hastada (%28) yabanci cisim aspirasyonu idi. Gergeklestirilen 36
islemin 12’si (%33,3) balon dilatasyonu, 6’s1 (%16,7) transbronsiyal kriyobiyopsi, 1’1 (%2,8)
transbronsiyal forseps biyopsisi, 5’1 (%13,9) elektrokoter kullanilarak web insizyonu, 4’ii (%11,1)
kriyodevitalizasyon ve 7’si (%19,4) forseps ile yabanci cisim ¢ikarilmasi seklindeydi. En ciddi
komplikasyon 1 hastada (%2,8) gozlenen 2—3. derece kanama idi. Diger islemle iliskili
komplikasyonlar arasinda gegici, tedaviye direncli olmayan hipoksemi ve ylizeyel kanama yer aldi.
Toplam islem basaris1 %87 olarak saptandi. Sonug: Pediatrik girisimsel bronkoskopi, kompleks
solunum yolu hastaliklar1 olan ¢ocuklarda hem tan1 hem de tedavi amaciyla kullanilabilen giivenli ve
etkili bir yontemdir. Daha ince enstriimanlarin kullanima girmesi ve artan deneyim ile ileri girisimsel
teknikler pediatrik hasta grubunda giderek daha erisilebilir ve uygulanabilir hale gelmistir. Pediatrik
girisimsel pulmonoloji uygulamalarinin gelistirilmesi ve standardizasyonu i¢in yapilandirilmis egitim
programlar1 ve multidisipliner is birligi biiyiik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Balon dilatasyonu, bronkoskopi, kriyoterapi, pediatrik
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S-11 Kistik Fibrozis Hastalarinda N1303K Cftr Varyantinin Klinik Seyir, Tedavi Yanit1 ve
Uzun Donem Sonuclari: Ulusal Kayit Tabanh Kohort Calismasi

Gizem Ozcan', Esin Gizem Olgun', Nazan Cobanoglu!, Ebru Yal¢in?, Emine Altay?, Umay
Kavgaci?, Velat Sen®, Hatice Selimoglu Sen*, Abdulhamit Colak®, Cigdem Korkmaz®, Ayse Ayzit
Kiling Sakalli’, Oguz Karcioglu®, Aynur Isgandarova®, Gokgen Unal’, Sevgi Pekcan’, Figen Giilen®,
Gokeen Kartal Oztiirk®, Melih Hangiil®, Erdi Cagr1 Dagdelen’, Yesim Keskin'?, Yakup Canitez!?,
Mehmet Kose!!, Ali Ersoy!!, Ozlem Keskin'?, Ibrahim Halil Karahan'2, Erkan Cakir'?, Abdurrahman
Erdem Basaran'*, Aysen Bing6l'4, Ali Ozdemir'®, Demet Polat Yulug'®, Pelin Asfuroglu!’, Ayyiice
Aktemur Unlii'8, Dilber Ademhan Tural'®, Handan Kekec'®, Tugba Ramasl Giirsoy?’, Meri¢
Mullaoglu?!, Fazilcan Zirek??, Giilay Bilgin?*, Eyliil Piar Cakir**, Ozge Meral®, Ezgi
Demirddgen?, Deniz Mavi Tortop?’, Ece Ocak®®, Mehmet Mustafa Ozaslan?’, Zeynep Gokge

Gayretli*’, Mehmet Kilig*!, Evrim Hepkaya®?, Halime Nayir Biiyiiksahin®*, Zeynep Ilksen
Hocoglu**, Erdem Topal®’, Mina Hizal*¢, Azer Kili¢ Baskan?’, Beste Ozsezen®, Koray Harmanc1®,
Nilay Bas Ikizoglu*’, Didem Alboga*!, Sedef Narin*?, Nagehan Emiralioglu Ordukaya?, Tugba
Sismanlar Eyiiboglu*}, Giizin Cinel'®, Ugur Ozgelik?, Deniz Dogru Ersoz?

1 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd,ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
2 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
3 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi
4 Gogiis Hastaliklar1 Bd, Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi
5 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
6 Gogiis Hastaliklar1 Bd, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
7 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi
8 Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi
9 Cocuk Gogilis Hastaliklar1 Bd, Adana Sehir Hastanesi
10 Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bd, Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
11 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi
12 Cocuk Allerji Immunoloji Bd, Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi
13 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, istinye Universitesi, Liv Hospital
14 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
15 Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd, Mersin Sehir Hastanesi
16 Gogiis Hastaliklart Bd, Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi
17 Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd, Gaziantep Sehir Hastanesi
18 Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd, Ankara Sehir Hastanesi
19 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
20 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi
21 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi
22 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Samsun Egitim Ve Arastirma Hastanesi
23 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Eskisehir Sehir Hastanesi
24 Cocuk Goglis Hastaliklari, Bursa Sehir Hastanesi
25 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Gazi Yasargil Egitim Ve Arastirma Hastanesi
26 Gogiis Hastaliklar1 Bd, Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
27 Cocuk Goglis Hastaliklari, Sanliurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi
28 Cocuk Gogiis Hastaliklari, izmir Sehir Hastanesi
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29 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Trabzon Kanuni Egitim Ve Aragtirma Hastanesi
30 Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bd, Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi
31 Cocuk Alerji Ve Immunoloji Bd, Firat Universitesi T1p Fakiiltesi
32 Cocuk Go6giis Hastaliklari, Kocaeli Sehir Hastanesi
33 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Mardin Egitim Ve Arastirma Hastanesi
34 Cocuk Gogilis Hastaliklari, Erzurum Sehir Hastanesi
35 Cocuk Alerji Ve Immunoloji Bd, Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi
36 Cocuk Gogilis Hastaliklari, Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi
37 Cocuk Go6giis Hastaliklari, Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi
38 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi
39 Cocuk Alerji Ve immunoloji Bd, Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi
40 Cocuk Gogiis Hastalikalr1 Bd, Istanbul T1p Fakiiltesi
41 Cocuk Gogiis Hastaliklar1, Kayseri Sehir Hastanesi
42 Cocuk Gogiis Hastaliklari, Aydin Cocuk Hastanesi
43 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd,gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Girig: N1303K (c.3909C>G, p.Asnl1303Lys) varyanti, F508del’den sonra en sik goriilen CFTR
mutasyonlarindan biridir ve agir kistik fibrozis (KF) fenotipi ile iliskilidir. Bununla birlikte, N1303K
varyantini tasiyan hastalarda uzun donem klinik sonuglara iliskin ger¢ek yasam verileri sinirlidir.
Ayrica CFTR modiilator tedavilerinin farkli genotipler icin farkli zamanlarda onay almasi ve klinik
kullanima girmesi, bu hasta grubunda hastalik seyrinin degerlendirilmesini daha da onemli hale
getirmektedir. Amag ve Yontem: Caligmanin amaci, N1303K CFTR varyantini tagiyan hastalarin uzun
donem klinik ozelliklerini ve solunum fonksiyonlarindaki degisimleri tanimlamak ve bu bulgulari
F508del homozigot hastalar ile ulusal kayit verileri kullanarak karsilastirmaktir. Bu retrospektif, kayit
temelli kohort ¢alismasina 2020-2024 yillar1 arasinda Ulusal KF Kayit Sistemi’nde yer alan genetik
olarak dogrulanmis KF hastalar1 dahil edildi. Hastalar genotipe gore F508del homozigot, N1303K
homozigot, N1303K/F508del bilesik heterozigot ve N1303K/diger CFTR mutasyonu olarak
smiflandirildi. Baglangi¢ 6zellikleri CFTR modiilator tedavilerinden dnceki donemi temsil eden 2020
yilt verileri kullanilarak degerlendirildi. 2020 ve 2024 yillar1 arasindaki antropometrik ve spirometrik
degisimler eslestirilmis analizlerle incelendi. Sonuglar ve tartisma: Baglangic yilinda hicbir hasta
CFTR modiilator tedavisi almiyordu. izlem siirecinde F508del homozigot hastalar icin modiilator
tedaviler 2021 yilinda kullanilmaya baslanirken, N1303K varyantina yonelik modiilator tedavi onay1
Aralik 2024’te verilmistir. Bu nedenle N1303K homozigot hastalar ¢alisma siiresi boyunca modiilator
tedavi almamustir. Tiim calisma grubunda 2020-2024 yillar1 arasinda agirlik ve BKI z-skorlarinda
anlamli degisiklik gézlenmezken (p=0,705 ve p=0,143), boy z-skorunda hafif bir azalma saptandi
(p=0,001). Solunum fonksiyonlarinda anlamli iyilesmeler izlendi: FEV: (L) 1,933%+0,950’den
2,145+0,983’¢ yiikseldi (p<0,001) ve ppFEV:1 (%) 83,08+25,60’tan 87,00£25,24°e artt1 (p=0,039).
Benzer sekilde FVC (L) 2,316£1,125’ten 2,574+1,210’a yiikseldi (p<0,001) ve ppFVC (%)
83,384+20,70’ten 92,30+£22,51 ¢ artt1 (p<0,001). Bu iyilesmeler en belirgin olarak F508del homozigot
hastalarda goriildii (ppFEV: p=0,002). Buna karsilik N1303K varyantini tagiyan hastalarda solunum
fonksiyonlarindaki degisimler daha sinirli ve genotip alt gruplari arasinda heterojen bulundu.Bu ulusal
kayit temelli ¢alisgma, CFTR modiilator tedavilere erisimdeki genotip temelli farkliliklarin klinik
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sonuglart etkileyebilecegini gostermektedir. N1303K varyantin1 tasiyan hastalarda solunum
fonksiyonlarindaki iyilesmenin daha sinirli olmasi, bu hasta grubu i¢in etkili modiilatér tedavilere
erisimin 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: CFTR, kistik fibrozis, modulator tedavi.
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S-12 Tiiberkiilozun Gizli Yiizii: Abdominal Tiiberkiiloz

Havva ipek Demir', Meltem Yildiz Kayaoglu 2, Nagehan Emiralioglu 2, Kiibra Aykag®, Yasemin
Ozsiirek¢i®, Ebru Yal¢in 2, Deniz Dogru?, Ali Biilent Cengiz *, Ugur Ozgelik 2
1 Eskisehir Sehir Hastanesi
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amag: Tiberkiiloz, diinya niifusunun {igte birini etkileyen kiiresel bir halk saglig1 sorunudur.
Mycobacterium tuberculosis (M.tuberculosis) basili tarafindan olusturulur. Tiiberkiiloz hastalig1
oncelikle akcigerleri tutar, ancak plevra, perikard, periton, lenf nodlar1, merkezi sinir sistemi, kas
iskelet sistemi, genitoiiriner sistem ve gastrointestinal sistem solunum sistemi disinda etkilenebilen
diger organ ve sistemlerdir. Akciger disi1 tiiberkiiloz insidansi diinya ¢apinda yaklasik %15,
iilkemizde ise %35’tir. Abdominal tiiberkiiloz, peritoneal, gastrointestinal veya visseral tiiberkiiloz
seklinde kendini gosterebilmekte; ancak karin agrisi, kilo kaybi, ates, kusma gibi nonspesifik
semptomlar nedenli ayirici tanisi zor olabilmektedir. Calismamizda merkezimizde abdominal
tiiberkiiloz tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalarin klinik ve laboratuvar 6zelliklerinin degerlendirilmesi
amaclanmistir. Materyal-Metod: Bu ¢alisma, Hacettepe Universitesi T1ip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dalinda abdominal tiiberkiiloz tanisi ile 1.1.2013-1.6.2025 tarihleri arasinda
izlenen 4-18 yas arasi 15 hastanin dahil edildigi retrospektif bir ¢alismadir. Sonuglar: Calismaya
alman 15 hastanin ikisi erkek, 13’1 kizdi. Tan1 anindaki yaslart minimum 4, maksimum 17; ortalama
11.83+4.6 y1l olarak bulundu. 13 hastada (%86.7) tiiberkiilozlu birey ile temas 0ykiisii yokken 2
(%13.3) hastanin temas Oykiisii vardi. Hastalarin tiimii BCG asis1 olmustu. Hastalarin en sik bagvuru
sikayeti ates, karin agris1 ve kilo kaybi idi. Ek sistem tutulumu olan 8 hastanin 7’sinde eslik eden
solunum sistemi tutulumu vardi. 3 (%20) hastanin eslik eden immiin yetmezligi (iki hastada
konjenital, bir hastada edinsel) vardi. TDT testi pozitif olan 8 (%53.3), IGRA testi pozitif olan 8
hasta (%53.3) vardi. Periton s1ivi ARB’si pozitif olan 4 hasta vardi. Abdomen BT c¢ekilen 13 hastanin
radyolojik bulgular1 ve LAP biyopsisi/parasentez yapilan 14 hastanin tamaminin patoloji sonuglari
abdominal tiiberkiilozu destekliyordu. 10 (%66.6) hastanin periton sivisi kiiltlirliinde M.tuberculosis
iiremesi olmustu. Tartisma: Tiiberkiiloz M.tuberculosis basili tarafindan olusturulan, oldukga bulasici
ve tedavi edilmezse mortalite ile sonug¢lanabilecek, solunum sistemi disinda bir¢ok organ ve sistemi
etkileyebilen bir hastaliktir. Abdominal tiiberkiiloz, nonspesifik semptom ve bulgularla kendini
gostermekte, gastrointestinal sistem tutulumu yapan baska hastaliklarla karisabilmekte, AC
tiiberkiilozuna eslik edebilmekte, bagisiklig1 baskilanmis hastalarda yaygin tiiberkiilozun bir pargasi
olabilmektedir. Toplumdaki tiiberkiiloz hastaliginin kontrol altina alinabilmesi, tiiberkiiloza bagli
morbidite ve mortalitenin dnlenmesi i¢in abdominal tiiberkiilozun erken tani ve tedavisi ¢ok
onemlidir. Ates, karin agrisi, kilo kaybi gibi semptomlarin tedaviye ragmen sebat etmesi durumunda
abdominal tiiberkiiloz olasilig1 akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Abdominal tiiberkiiloz, PPD, IGRA, Mycobacterium tuberculosis
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S-13 Yenidogan Tarama Programinin Spinal Muskiiler Atrofide Tedavi Baslama Zamani ve
Solunumsal Sonuclar Uzerindeki Etkisi: Tiirkiye Deneyim

Julide Ozgiir', Gozde Cavildak Karaaslan', Tuba Karakus Sert!, Yeliz Kog', Burak Taha
Keskekoglu!, Hakan Yazan !, Sedat Oktem!
1 Medipol Mega Universite Hastanesi

Giris Spinal miskiiler atrofi (SMA), motor néron dejenerasyonu ile karakterize progresif bir
noromiiskiiler hastaliktir ve kas gli¢slizliigli, solunum yetmezligi ve tedavi edilmedigi takdirde erken
mortaliteye yol agar. Erken tani1 ve hastalik modifiye edici tedavilerin zamaninda baglanmasi klinik
sonuclarin iyilestirilmesi agisindan kritik 6neme sahiptir. Yenidogan tarama programlari, semptomlar
ortaya ¢ikmadan Once tani konulmasini ve tedaviye erken erisimi miimkiin kilar. Tiirkiye’de 2021
yilinda SMA i¢in ulusal yenidogan tarama programi uygulanmaya baslanmis olup, bu program diinya
genelinde sinirh sayida lilkede yiiriitiilmektedir. Ama¢ Bu calismanin amaci, yenidogan tarama
programinin SMA hastalarinda tedavi baslama yasi, solunum destegi gereksinimi ve klinik sonuglar
tizerindeki etkisini degerlendirmektir. Yontem Bu retrospektif ¢calismaya SMA tanisi alan toplam 60
hasta dahil edilmistir. Hastalar tan1 yoluna gore iki gruba ayrilmistir: yenidogan taramasi ile tan1 alan
hastalar (n=30) ve tarama yapilmadan klinik semptomlar ortaya ¢iktiktan sonra tani alan hastalar
(n=30). Olas1 karigtirict faktorleri azaltmak amaciyla hastalar tan1 yasi, SMA tipi ve SMN2 kopya
sayisina gore siniflandirilmistir. Tedavi modaliteleri (nusinersen, gen tedavisi ve kombinasyon
tedavileri), tedavi baglama yasi, solunum ve beslenme destegi gereksinimi ile motor fonksiyon
sonuclar1 karsilastirilmistir. Kategorik degiskenler ki-kare testi ile analiz edilmis ve p<0,05 istatistiksel
olarak anlamli kabul edilmistir. Bulgular Cinsiyet dagilimi, SMA tipi ve SMN2 kopya sayis1 agisindan
gruplar arasinda anlaml fark saptanmamistir (p>0,05). Yenidogan taramasi ile tani alan hastalarda
hastalik modifiye edici tedavilerin, tarama yapilmadan tan1 alan hastalara gére daha erken baslandig1
gorlilmiistiir. Her iki grupta da en sik kullanilan tedavi rejimi nusinersen temelli veya kombinasyon
tedavileri olurken, gen tedavisi tarama grubunda daha sik uygulanmistir. Yenidogan taramasi ile tani
alan hastalarda invaziv solunum destegi gereksinimi anlamli derecede daha diisiik bulunmustur.
Solunum destek cihazina ihtiya¢ duymayan hastalarin orani tarama grubunda daha yiiksek iken,
invaziv mekanik ventilasyon gereksinimi tarama yapilmadan tani alan hastalarda anlamli derecede
daha sik gortilmiistiir (p=0,009). Trakeostomi gereksinimi tarama grubunda %16,7 iken, tarama
yapilmadan tani alan hastalarda %53,3 olarak saptanmistir (p=0,003). Beslenme destegi, skolyoz veya
oksiiriik destek cihazi kullanimi acisindan gruplar arasinda anlamli fark bulunmamistir (p>0,05).
Motor fonksiyon sonuglari (bas kontrolii, bagimsiz oturma, ayakta durma ve yliriime) tarama grubunda
sayisal olarak daha iyi olmakla birlikte bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir. Sonug
Tirkiye’de uygulanan ulusal SMA yenidogan tarama programi, tedaviye daha erken baslanmasini
saglamaktadir ve invaziv solunum destegi ihtiyacinin azalmasi ile daha diisiik trakeostomi oranlari ile
iligkilidir. Bu bulgular, yenidogan tarama programlarimin SMA’da erken klinik sonuclarin
iyilestirilmesi ve hastaliga bagli morbiditenin azaltilmasinda 6nemli bir klinik degere sahip oldugunu
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Spinal Muskiiler Atrofi, Yenidogan Tarama Programi, Erken Tani, Solunumsal
Sonuglar
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S-14 Cftr Modiilatér Tedavisinin Kistik Fibrozisli Hastalarin Uyku Parametreleri Uzerindeki
Etkisi

Ali Bugra Cetinkaya', Tugba Sismanlar Eyiiboglu', Fatma Giil Ersan', Ayse Tana Aslan'
1 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd

Amag CFTR modiilator tedavileri, kistik fibrozis (KF) hastalarinda kronik inflamasyonu baskilayarak
iist solunum yolu obstriiksiyonunun iyilesmesine yol agabilir. Bu ¢alisma, KF hastalarinda CFTR
modiilator tedavisi Oncesi ve tedavi sirasindaki uyku parametrelerini karsilastirmayi amaglamistur.
Yontem 2023-2026 yillart arasinda Cocuk Gogiis Hastaliklart kliniginde takip edilen ve en az 3 ay
boyunca CFTR modiilatorleri ile tedavi edilen 2-19 yas arast KF hastalar1 ¢calismaya dahil edildi.
Pediatrik Uyku Anketi (PSQ) puanlari, evde uyku calismasi verileri, biiyiime parametreleri ve
spirometri sonuglari retrospektif olarak degerlendirildi. Sonuglar Calismaya 15 hasta (60% erkek)
dahil edildi. Ortalama yas 13,6+4,3 idi. 10 hasta elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, 5 hasta ivacaftor
tedavisi almistir. Medyan viicut agirligi Z skoru —0,96, boy Z skoru —0,77 ve viicut kitle indeksi Z
skoru —1,23 idi. Ortalama modiilatoér kullanim siiresi 13,8 ay+£10’ dur. Ortalama PSQ skoru tedavi ile
0,14+0,35'ten 0,03+0,05'e diigmiistiir (p=0,109). Medyan apne hipopne indeksi (AHI) tedavi ile
2,1'den 0,6'ya diismiistiir (p=0,147). Obstriiktif apne indeksi (OAI), hipopne indeksi (HI), oksijen
desaturasyon indeksi (ODI) ve ortalama oksijen satiirasyonunda istatistiksel anlamli degigsme olmadi.
9 hastanin (%60) AHI degeri 1’in iizerinde iken tedavi sonrasinda 1’in altina geriledi. Modiilator
tedavisi ile ortalama ter klor seviyesi 87,3 £ 14,2 mmol/L'den 54,3 + 12,1 mmol/L'ye diistii (p = 0,008).
Ortalama FEV1 Z skoru tedavi ile —1,5 £ 1,6'dan —0,55 £ 1,1'e yiikselmistir (p = 0,028). Tartisma
CFTR modiilator tedavisi sonrast medyan AHI'min 2,1'den 0,6'ya diismesi istatistiksel olarak anlamli
olmasa da, hastalarin %60’ 1nda AHI'nin 1'in altina diismesi klinik olarak anlaml1 kabul edildi. AHI'deki
klinik olarak anlamli azalma, daha biiyiik hasta gruplariyla yapilacak ¢alismalarin literatiire degerli
katkilar saglayabilecegini diistindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, modiilator, HSS, uyku, apne
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S-15 Cftr Modiilator Tedavisi Alan Kistik Fibrozis Hastalarinda Yagda Eriyen Vitamin
Diizeylerinin Degerlendirmesi

Fatma Giil Ersan', Ayse Tana Aslan!, Ali Bugra Cetinkaya', Tugba Sismanlar Eyiipoglu'
1 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 B.d.

Amag: CFTR modiilator tedavilerinin pankreas fonksiyonunu iyilestirerek yagda eriyen vitamin
diizeylerini artiracagi diisiiniillmektedir. Bu ¢alismada CFTR modiilator tedavilerinin kistik fibrozis
(KF) hastalarinda yagda eriyen vitamin ve kemik mineral dansitometre (KMD) diizeylerine etkisi
aragtirllmistir. Yontem: En az 3 aydir CFTR modiilator tedavisi alan ve tedavi 6ncesinde ve tedavi
siirecinde yagda eriyen vitamin diizeyi Ol¢iilmiis 0-20 yas arasi KF tanili hastalar ¢alismaya dahil
edildi. Hastalarin yas, cinsiyet, modiilator baslangi¢ zamani, modiilatdr baglangici 6ncesi yagda eriyen
vitamin ve fekal elastaz diizeyleri, viicut kitle indeksi(VKI), KMD Z skoru, ter testi, FEV-1 Z skoru
degerleri ve bu Ol¢limlerin 3. ve 12. aylarindaki kontrolleri kaydedildi. Bulgular: Toplam 27 hasta
(%66 erkek, ortalama yas 12,2 + 5,2 yil) calismaya dahil edildi. On dokuz hasta (%70)
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor + ivacaftor kombinasyonu, 8 hasta ivacaftor tedavisi ald1. VKI Z-skoru
baslangigta —1,19+0,19 iken 3. ayda —0,72+0,97’ye ve 12. ayda —0,52+ 1,10’a yiikseldi (sirastyla p <
0,001 ve p = 0,03). Ter kloriir diizeylerinin baslangicta 83,6+17,3 mmol/L iken 3. ayda 67,5+16,2
mmol/L’ye ve 12. ayda 53,7+13,7 mmol/L’ye distiigii goriildi (p < 0,001). FEV: Z-skoru
—1,18+1,76’dan 3. ayda —0,06+1,32’ye ve 12. ayda —0,06+1,45’e yiikseldi (sirasiyla p = 0,02 ve p =
0,04). Medyan fekal elastaz diizeyi 41,6 png/g’dan 176,6 pg/g’a yiikseldi (p =0,286). Takipte 2 hastanin
pankreatik enzim replasman tedavisi kesildi. Modiilator tedavisi Oncesi vitamin A diizeyi 0,32 mg/L
iken 3. ayda 0,47 mg/L’ye ve 12. ayda 0,40 mg/L’ye yiikseldi (sirastyla p = 0,05 ve p=0,014). Vitamin
E diizeyi modiilator oncesi 7,23 mg/L iken 3.ayda 8,1 mg/L’ye 12.ayda 7,9 mg/L’ye yiikseldi (sirasiyla
p=0,48, p=0,40). Vitamin D diizeyi, KMD Z-skoru ve INR degerinde anlaml degisiklik saptanmadi.
Hastalarin %15’inin yagda eriyen vitamin destegi dozu azaltildi. Vitamin diizeylerindeki degisiklikler
kullanilan modiilator tipine goére farklilik gostermedi. Sonug: CFTR modiilatoér tedavisi, KF
hastalarinda vitamin A diizeylerinde anlamli artis ile iliskili bulunurken Vitamin E diizeylerinde sayisal
artts gozlenmesine ragmen istatistiksel anlamlilik saptanmamistir. Vitamin D, KMD ve INR
degerlerinde degisiklik gozlenmemistir. Modiilator tedavisi alan KF hastalarinda gereksiz vitamin
destegi ve hipervitaminoz riskini onlemek amaciyla yagda eriyen vitamin diizeylerinin yakindan
izlenmesi onemlidir.

Anahtar Kelimeler: CFTR modiilator tedavi, yagda eriyen vitamin diizeyi, pankreas yetmezligi,
cocuk, kistik fibrozis

52



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

S-16 Mukopolisakkaridoz Tamih Hastalarda Uyku ile iliskili Solunum Bozukluklari

Dr.tugce Unlii', Prof.dr. Tugba Sismanlar Eyiiboglu', Prof.dr.ayse Tana Aslan', Dr.gamzegiil G6zen
Bayramoglu!, Prof.dr. Leyla Tiimer 2
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
2 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Hastaliklar

Giris ve Amag: Uyku ile iligkili solunum bozukluklari (USB), mukopolisakkaridoz (MPS) tanili
hastalarda sik goriilen ve morbiditeyi artirabilen 6nemli bir klinik sorundur. Bu ¢aligmanin amaci, MPS
hastalarinda USB’nin sikligini, tipini ve klinik 6zelliklerini degerlendirmektir. Gere¢ ve Yontem:
2007-2025 yillart arasinda uyku calismasi yapilan ve MPS tanis1 bulunan hastalar retrospektif olarak
incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, USB ile iligkili semptomlari, kulak-burun-bogaz (KBB)
muayene bulgular1 ve uyku c¢alismasi sonuglart analiz edildi. Bulgular: Calismaya toplam 46 MPS
hastas1 dahil edildi; hastalarin 25’1 (%54,3) kadin cinsiyetinde ve ortalama yas 17,2 + 7,2 yi1l idi. Ev
tipt uyku ¢aligmasi sonuglarina goére ortalama apne-hipopne indeksi (AHI) 13,49 + 21,1 (0-109),
ortalama apne indeksi 5,38+ 7,39, ortalama obstriiktif apne indeksi 3 + 3,7 ve ortalama santral apne
indeksi 1,5 + 2,76 olarak saptandi. Hastalarin 14’tinde (%30.,4) agir, 10’unda (%21,7) orta, 9’unda
(%19,6) hafif derecede USB bulunurken yalnizca 2 hastada (%4,3) USB saptanmadi, 10(%21,7)
hastaya ise uyku ¢aligmasi yapilamadi. Ug hastaya (%6,5) santral uyku apne sendromu tanis1 konuldu.
22 hastanin KBB muayenesi mevcuttu, 17( %36,9)hastada adenotonsiller hipertrofi saptandi, 5(%10,9)
hastanin 1se KBB muayenesi normaldi. KBB muayenesi normal olan 2(%4,2) hastada orta dereceli
USB mevcuttu.10 (%21,7) hasta adenotonsillektomi nedeni ile opere edilmisti. Bir (%2,1)hasta BPAP
cihazi kullanmaktaydi. Tartisma: MPS tanili hastalarda uyku ile iligkili solunum bozukluklarinin
olduk¢a yaygin oldugu ve en sik orta-agir derecede obstriiktif uyku apnesi seklinde ortaya ciktigi
goriilmektedir. MPS hastalarinda iist hava yolu obstriiksiyonuna yol agabilen anatomik degisiklikler
nedeniyle KBB muayenesi, USB’nin degerlendirilmesinde 6nemli bir klinik basamaktir. MPS tanili
hastalarin USB agisindan taranmasi, erken tan1 konulmasi ve uygun tedavi planlamasi agisindan klinik
olarak onemli katki saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Mukopolisakkaridoz, Uykuda Solunum Bozukluklari, Obstruktif Uyku Apnesi
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S-17 Kistik Fibrozisli Ergenlerin Eriskin Hastanesine Gegisi I¢in Ozgiin Olarak
Yapilandirilmis Programin Sonuglar:

Pelin Ozcilingir Hakverdi', Aysegiil Karaca!, Tugce Kantemir!, Melis Pehlivantiirk Kizilkan?,

Sinem Akgiil?, Nagehan Emiralioglu!, Ebru Yal¢in!, Deniz Dogru!, Ugur Ozcelik'
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Ergen Saghg Bilim Dali

Giris Kistik fibrozis (KF) hastalarinin ¢ocuk hastanesinden erigkin hastanesine basarili bir sekilde
gecisi, planlt ve yapilandirilmis bir gegis programi uygulanmasi ile miimkiin olmaktadir. Amag ve
Yéntem Bu calismada, Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 ve Ergen Saghigi Bilim
Dallarinin is birligiyle gelistirilen 6zgiin gecis programinin uygulandigi KF hastalarinin sonuglarinin
degerlendirilmesi amacglandi. Bu retrospektif ¢alismaya, Ocak 2024-Subat 2026 tarihleri arasinda
poliklinik kontrollerine gelen 11 yas ve lizerindeki KF hastalar1 dahil edildi. Bilim dalimizda
gelistirilen ve uygulanan “Eriskin Hastanesine Gegis Programi” dahilinde, 11-15 yas ve 16-18 yas
grubundaki hastalara yas grubuna uygun olarak Hasta Bilgi Degerlendirme Anketi (BDA) ve Hasta
Beceri ve Sorumluluk Anketi (BSA), ebeveynlere ise Ebeveyn Beceri ve Sorumluluk Anketi (BSA)
uygulandi. Hasta BDA, toplam 30 sorudan olusuyordu; 60 tam puan alan hastalar basarili kabul edildi.
BSA’da basari kriteri, 11-15 yas grubu i¢in tiim tedavi/becerileri hastanin kendisi veya ebeveynlerinin
destegiyle birlikte yapmasi, 16-18 yas grubu i¢inse tiim tedavi/becerileri hastanin kendisinin yapmasi
olarak belirlendi. Basarili olamayan hastalara eksik oldugu konulara yonelik bilgilendirme yapilarak,
bagarili olana kadar anketler tekrarlandi. Anketlerde basarili olan, Ergen Sagligi Boliimii tarafindan da
uygun goriilen, 18 yasin1 gegen hastalar eriskin hastanesine gegisi yapildi. Bulgular Calismadaki 140
hastanin %61,4’1 (n=86) 11-15 yas, %38,6’s1 (n=54) 16-18 yas grubundaydi. 11-15 yas grubunda ilk
degerlendirmede hasta BSA’da basar1 oran1 %14 (n=12), ebeveyn BSA’da %9,3 (n=8) ve BDA’da
%3,5 (n=3) olarak bulundu. Eksik oldugu konularda verilen egitim sonrasinda tekrarlanan anketlerde
basar1 oranlarinda artig gézlendi. 16-18 yas grubunda ilk degerlendirmede hasta BSA basar1 oran1 %13
(n=7), ebeveyn BSA’da %11,1 (n=6) ve BDA’da %35,6 (n=3) olarak bulundu. Egitim ve tekrar
degerlendirmeler sonrasinda basar1 oranlarinda kademeli artis izlendi. Gegisi yapilan hastalarin tiim
yas gruplarinda, BDA basar1 orami ilk degerlendirmede %6,3, ikincide %33,3, {igiinciide %42,9,
dordiinctide %50’ye yiikseldi. Benzer sekilde hasta BSA’da basar1 oranlari sirasiyla %18,8, %41,7,
%57,1 ve %50 olarak bulundu. Bu siire¢ sonunda toplam 16 hastanin erigkin boliimiine gecisi
gerceklestirildi. Sonu¢ KF hastalarimizin sosyokiiltiirel 6zellikleri g6z 6niine alinarak merkezimizde
gelistirilen KF eriskine gecis programi sayesinde, hastalarin hastalik bilgisi ve 6z ydnetim
becerilerinde belirgin bir artis saglanarak basarili bir geg¢is yapilmasi gerceklestirilmistir.

Anahtar Kelimeler: ergen, eriskine gecis programi, kistik fibrozis
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S-18 Tiirkiye Ulusal Kf Kayit Sistemi Verilerinden Modiilator Kullanmayan Hastalarda
Boylamsal Solunum Fonksiyon Seyirlerinin Makine Ogrenimi Tabanh Tahmini

Omer Faruk ipek', izzet Tiirkalp Akbasli?, Ebru Yalgin', Suat Savas®, Fatih Ercan’, Haluk
Cokugras®, Erkan Cakir’, Abdurrahman Erdem Basaran®, Gokgen Kartal Oztiirk’, Oguz Karcioglu®,
Ayse Tana Aslan’, Ali Ozdemir'®, Meri¢ Mualloglu!!, Yakup Canitez'?, Pervin Korkmaz!'?, Gizem
Ozcan'#, Melih Hangiil', Asli Gérek Dilektasli'®, Mehmet Kose!”, Celebi Yildirrm'®, Nilay Bas
Ikizoglu'®, Beste Ozsezen?’, Tugba Sismanlar Eyiiboglu’, Nagehan Emiralioglu Ordukaya', Giizin
Cinel'®, Sevgi Pekcan®, Ugur Ozgelik!, Deniz Dogru!

1 Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara
2 Cleveland Clinic Cocuk Yapay Zeka Merkezi (C4A1), Cleveland Clinic, Cleveland, Oh, Abd.
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Cocuk Acil Bilim
Dal1, Ankara
3 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals,
Konya
4 Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals,
Istanbul
5 Istinye Universitesi, Liv Hospital, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Boliimii, Istanbul
6 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Antalya
7 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, izmir
8 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Ankara
9 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara
10 Mersin Sehir Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6glis Hastaliklar: Klinigi, Mersin
11 Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerjisi, Immiinolojisi Ve Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dali, Manisa
12 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Bursa
13 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Izmir
14 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara
15 Adana Sehir Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi, Adana
16 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali, Bursa
17 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart Bilim Dali, Kayseri
18 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
19 Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Istanbul
20 Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, izmir

Giris: Kistik fibrozis transmembran iletkenlik diizenleyicisi (CFTR) modiilatorlerine erisimi olmayan
kistik fibrozis (KF) hastalar1 i¢in solunum fonksiyon testi (SFT) seyirlerinin 6ngoriilmesi hayati 6nem
tasimaktadir. Ama¢ ve Yontem: Bu calisma, Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'ni (UKKS)
kullanarak kisa donem 1. saniyedeki zorlu ekspiratuar voliim (FEV1) ve zorlu vital kapasite (FVC)
seyirlerini tahmin etmek amaciyla makine 6grenimi (MO) tabanli zaman serisi modelleri gelistirmeyi
ve dogrulamay1 amaglamistir. Bu retrospektif kohort calismasinda, UKKS veri tabaninda 2019 ile 2024
yillar1 arasinda takip edilen hastalara ait veriler analiz edilmistir. Calismay1 modiilator almayan hasta
seyirlerine odaklamak amaciyla, takip siiresinin herhangi bir noktasinda CFTR modiilator tedavisi alan
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hastalar ¢alisma dis1 birakilmistir. Dort farklit SFT sonucu modellenmistir: FEV1 Z-skoru (FEV1 Z),
beklenen FEV1 yiizdesi (FEV1 PP), FVC Z-skoru (FVC _Z) ve beklenen FVC yiizdesi (FVC_PP).
CatBoost regresyon modelleri, i¢ i¢ce capraz dogrulama (nested cross-validation) ve hiperparametre
optimizasyonu kullanilarak egitilmistir. Modelin yorumlanabilirligi ve degisken katkilar1 SHAP
(SHapley Additive exPlanations) kullanilarak degerlendirilmistir. Sonuglar: Modiilator tedavisi alan
452 hasta ¢alisma dis1 birakildiktan sonra, geriye kalan 1.384 hastaya ait toplam 4.714 klinik vizit
analiz edildi. Modellerin en yliksek 6ngorii giiciine; 423 hastanin 764 vizitine ait 3 yillik geriye doniik
verinin kullanildig1 ve gelecek 1 yillik seyrin tahmin edildigi kurguda ulasildi. Bu kapsamda optimize
edilen modeller, FEV1 Z skoru i¢in 0.63 (%95 Giiven Araligi [GA]: 0.59-0.67) ve FVC_Z skoru i¢in
0.62 (%95 GA: 0.57-0.66) R? degerlerine ulasti. Modele etki eden faktorler incelendiginde, en giiglii
belirleyicilerin hastalarin 6nceki SFT dl¢limleri oldugu saptandi. SFT disindaki parametreler arasinda
ise modele en yiiksek katkiy1 antropometrik Ol¢limler ile ter klor diizeylerinin sagladigi goriildii.
Tartisma: Ulusal kayit verilerini kullanan MO tabanli zaman serisi modelleri, modiilatér tedavisi
almayan KF hastalarinda kisa donem SFT tahmini i¢in orta-yliksek diizeyde prognostik performans
gostermigtir. Bu bulgular, rutin klinik takiplerde bireysellestirilmis risk siniflandirmasi icin veriye
dayal1 yaklasimlarin uygulanabilirligini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis Makine 6grenimi Solunum fonksiyon testleri Hastalik seyri
Ulusal kayit sistemi
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S-19 ileri Evre Akciger Hastahg Olan Kistik Fibrozisli Cocuklarda Klinik Bulgular, Yasam
Kalitesi ve Oz Bakim Yonetimi: Cok Yonlii Bir Degerlendirme

Yesim Kiris Ayhan!, Omer Faruk Ipek', Ebru Yal¢in'!, Kiibra Kilig?, Nagehan Emiralioglu

Ordukaya', Deniz Dogru !, Ugur Ozcelik'
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye.
2 Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kardiyopulmoner Fizyoterapi Ve
Rehabilitasyon Anabilim Dal1, Ankara.

Giris: Ileri evre akciger hastalify, kistik fibroziste (KF) morbidite ve mortalitenin temel nedeni olmaya
devam etmektedir. Klinik izlemde temel hedef akcigerde stabiliteyi saglamak olsa da, 6zellikle CFTR
modiilator tedavileri doneminde, hastaligin siddetinin ileri evre ¢ocuk hastalarda yasam kalitesi ve 6z
bakim becerileri tizerine etkisinin kapsamli bir sekilde degerlendirilmesine ihtiya¢ vardir. Amacg ve
Yontem: Bu ¢aligmanin amact, ileri evre akciger hastaligi olan KF'li cocuklarda klinik bulgular, viicut
kompozisyonu, yasam kalitesi ve 6z bakim yonetimini ¢ok yonlii olarak degerlendirmektir. Bu kesitsel
caligmada, 2015-2025 yillar1 arasinda Hacettepe Universitesi'nde takip edilen ve ileri evre akciger
hastalig1 (ardisik 6lgtimlerde beklenen FEV1 yiizdesi [ppFEV1] < %50) olan 15 ¢ocuk hasta (ortanca
yas: 15.5 yil, aralik: 11.2-19.0) degerlendirilmistir. Degerlendirmeler; klinik verileri, biyoelektrik
empedans ile viicut kompozisyonunu (yagsiz viicut kiitlesi [YVK], YVK indeksi [YVKI]), solunum
kas giiciinii (maksimal inspiratuar/ekspiratuar basing [MIP/MEP]), egzersiz kapasitesini (alt1 dakika
yiirlime testi [6DYT]), yasam kalitesini (CFQ-R) ve 6z bakim yonetimini (SCMP-G) igermektedir.
Sonuglar: Altt hasta (%40) CFTR modiilator tedavisi almistir. Modiilator grubu, modiilator almayan
gruba kiyasla anlamli diizeyde daha yiiksek ppFEV1 (%83'e kars1 %35.4; p=0.02) ve pulmoner
alevlenmelerde azalma gostermistir. ppFEV 1 ile YVKI (r=0.651, p=0.009), MIP (r=0.532, p=0.041)
ve 6DYT mesafesi (=0.663, p=0.007) arasinda anlamli pozitif korelasyonlar saptanmigtir. Daha
yiiksek CFQ-R sindirim sistemi skorlari, YVK ve kas kiitlesi ile gii¢lii bir sekilde iliskili bulunmustur
(r=0.647, p=0.009). Kohort biiylikliiglinden dolay1 istatistiksel olarak anlamli olmamakla birlikte,
modiilatér grubunun daha iyi 6z bakim yonetimi (115.8'e kars1 99.1; p=0.068) ve daha diisik KOAH
Degerlendirme Testi (CAT) skorlar1 (11.1'e kars1 13.9) bildirdigi goriilmiistiir. Sosyoekonomik diizeyin
hem yasam kalitesi hem de 6z bakim sonuglar ile pozitif iliskisi oldugu bulunmustur. Tartisma: CFTR
modiilatorleri, ileri evre KF hastalarinda bile klinik ve psikososyal iyilik halini artirmaktadir. YVKI,
solunum kas giicii ve psikososyal degerlendirmelerin rutin bakima entegre edilmesi, yiiksek riskli
hastalarin ¢ok yonlii yonetimi i¢in temel veriler saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, ileri evre akciger hastaligi, Yasam kalitesi, Oz bakim ydnetimi,
CFTR modiilatorleri
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S-20 Bronkopulmoner Displazili Cocuklarda Kii¢iik Havayolu Tutulumu ve Akciger
Matiirasyonunun impuls Osilometrisi Ile Degerlendirilmesi

Umay Kavgaci', Nagehan Emiralioglu', Emine Altay Tanyer', Meltem Yildiz Kayaoglu'!, Ebru
Yal¢in!, Deniz Dogru!, Ugur Ozcelik'
1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris Bronkopulmoner displazi (BPD), periferik havayollarinda uzun siireli solunumsal bozulma ile
karakterize bir tablodur. Konvansiyonel akciger fonksiyon testleri aktif kooperasyon gerektirdigi i¢in
pediatrik popiilasyonda siirliliklar igerir. Efor bagimsiz bir yéntem olan Impuls Osilometrisi (I0S)
ise cocuklarda objektif degerlendirme saglayan daha uygulanabilir bir tekniktir. Bu ¢aligma, BPD’li
cocuklar ile saglikli akranlar1 arasinda IOS parametrelerini karsilastirmay1 ve yas ile havayolu direnci
arasindaki iliskiyi incelemeyi amacglamaktadir. Yontemler Calismaya 14 BPD’li ve 27 saglikli kontrol
olmak tizere toplam 41 ¢ocuk dahil edildi. IOS 6l¢iimlerinde 5 Hz (R5_z) ve 20 Hz (R20_z) direngleri,
5 Hz reaktans (X5_z) ve reaktans alam1 (AX) kaydedildi. Gruplar arasi karsilastirmalarda Mann-
Whitney U testi ve Bagimsiz Orneklem T-testi kullanilirken; yas ve havayolu direnci arasindaki iliski
Spearman rho (p) analizi ile degerlendirildi. Yas ve boy farkliliklarin1 kompanse etmek i¢in veriler Z-
skorlar1 tizerinden analiz edildi. Bulgular BPD grubu saglikli kontrollere gére anlamli derecede daha
biiyiiktii (7.64 + 3.10 vs. 4.41 £ 0.80 y1l; p < 0.001); bu nedenle yas ve boya gore normalizasyon
saglamak amaciyla Z-skorlar1 kullanildi. Havayolu direnci analizinde, BPD’li ¢ocuklarin saglikli
kontrollere kiyasla toplam havayolu direncinin (R5_z: 1.15 + 1.94 vs. —0.18 + 1.20; p = 0.038) ve
proksimal direnglerinin (R20 z: —0.70 + 0.52 vs. —2.10 + 0.84; p < 0.001) anlamli derecede daha
yiiksek oldugu saptandi. Ozellikle proksimal direng icin ¢ok biiyiik bir etki biiyiikliigii gézlendi
(Cohen’s d = —1.88). AX degerleri BPD grubunda sayisal olarak daha yiiksek olsa da (Medyan: 4.63
vs. 3.54), bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi (p = 0.909). BPD grubunda yapilan korelasyon
analizinde yas ile hem toplam direng (R5_z; p =—0.790, p <0.001) hem de periferik diren¢ (R5-R20_z;
p =—0.860, p < 0.001) arasinda gii¢lii negatif iliski saptandi. Buna karsilik yas ile proksimal direng
(R20_z; p=-0.030, p=0.919) arasinda anlaml1 bir iligki bulunmadi. Sonu¢ BPD’li cocuklarda saglikli
akranlarina gore havayolu direncinde belirgin bir artis s6z konusudur. Periferik direng yiiksekligi
hastaligin temel karakteristigi olsa da, yas ile distal diren¢ arasindaki giiglii negatif korelasyon,
zamanla havayolu matiirasyonu ve fonksiyonel iyilesme potansiyeline isaret etmektedir. I1OS,
BPD’deki uzun donemli mekanik degisikliklerin izlenmesinde efor bagimsiz, duyarli ve klinik olarak
uygulanabilir bir yontemdir.

Anahtar Kelimeler: bronkopulmoner displazi, impuls osilometri
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S-21 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Sosyoekonomik Diizey ile Havayolu Kolonizasyonu ve
Hastalik Bilgi Diizeyi Arasindaki Iliski

Umay Kavgaci', Ebru Yalgin', Tugce Kantemir', Dilara Demirel', Nagehan Emiralioglu', Deniz
Dogru!, Ugur Ozgelik!
1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris Sosyoekonomik diizeyin (SED) kistik fibrozis (CF) saglik sonuglar {izerindeki etkisi giderek
daha fazla kabul gorse de, 6zellikle pediatrik gruplarda havayolu kolonizasyon paternleri ile iligkisine
dair veriler sinirlidir. Bu ¢alisma, CF’li cocuklarda SED ile havayolu kolonizasyonu arasindaki iliskiyi
aragtirmay1 amaclamaktadir. Yontemler Tek merkezli kesitsel analize 45 pediatrik hasta dahil edildi.
SED; hane geliri, ebeveyn egitim diizeyi, anne ¢alisma durumu, sigara maruziyeti ve hane halki
yogunluk indeksi kullanilarak Temel Bilesenler Analizi (PCA) tabanli kompozit bir skor (SED_PCA)
ile belirlendi. Hastalar, SED PCA skorunun medyan degerine gore "diisiik" ve "yiiksek" SED olarak
iki gruba ayrildi. Enfeksiyon kontrolii ve patojenler hakkindaki bilgi diizeyleri yapilandirilmis bir
anketle (0-15 puan) degerlendirildi. Havayolu kolonizasyonu sonuglar;; MRSA ve Pseudomonas
aeruginosa’nin gecmis ve mevcut durumlarini kapsayacak sekilde Fisher’s exact testi ile analiz edildi.
Bulgular Calismaya dahil edilen 45 kistik fibrozisli cocugun medyan yasi 13 (IQR: 9-15), medyan tani
yasi ise 2,0 yildi. PCA tabanli SED skoruna gore hastalar diisiik (n = 23) ve yiiksek (n = 22)
sosyoekonomik gruplara ayrildi. Genel bilgi skoru medyan1 13 (IQR: 11,5-14,0) olarak saptandi. Bilgi
skorlari, diisiik SED grubunda yiliksek SED grubuna goére anlamli derecede diistiktii (12,0’ye karsi
14,0; p < 0,001). Buna karsin; gecmis veya mevcut MRSA ile Pseudomonas aeruginosa kolonizasyon
durumuna gore bilgi skorlarinda istatistiksel olarak anlamli bir fark gozlenmedi (tiimii i¢in p > 0,05).
Tim kohortun %40,0’inda (18 hasta) gegmiste MRSA kolonizasyonu saptandi. Diisik SED
grubundaki ¢cocuklarda gegmis MRSA prevalansi, yliksek SED grubuna goére daha ytiksekti (%52,2’ye
kars1 %27,3) ve istatistiksel anlamliliga yakin bir egilim gosterdi (p = 0,088; Fisher’s exact p =0,130).
Mevcut MRSA kolonizasyonu (%17,4’e kars1 %13,6) ile hem ge¢cmis hem de mevcut P. aeruginosa
kolonizasyon oranlar1 acgisindan SED gruplar1 arasinda anlamli bir fark saptanmadi (tiimi i¢in p >
0,05). Sonu¢ Bu 0Onciil ¢aligma, diisiik sosyoekonomik diizeyin pediatrik CF hastalarinda ge¢mis
MRSA kolonizasyonu prevalansinda bir artis egilimi ile iliskili oldugunu géstermistir. SED, hastalikla
ilgili bilgi diizeylerini gii¢lii bir sekilde etkilese de, bilgi diizeyinin kolonizasyon durumu iizerinde
dogrudan bir etkisi saptanmamistir. Bu durum, sosyoekonomik faktorlerin enfeksiyon riskini bilgi
diizeyinden bagimsiz yollarla etkileyebilecegini diisiindiirmekte ve daha genis 6rneklemli ¢alismalarin
gerekliligini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, kolonizasyon, sosyoekonomik durum
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S-22 Kronik Graniillomatoz Hastalig1 Olan Cocuklarda Akciger Tutulumunun Klinik ve
Radyolojik Ozellikleri

Umay Kavgaci!, Deniz Dogru', Elif Soyak Aytekin?, Saliha Esenboga®, Deniz Cagdas Ayvaz?, Zehra
Geng Ozbay?, Nagehan Emiralioglu!, Ebru Yal¢in', Ugur Ozgelik!, Emine Altay Tanyer', Meltem
Yildiz Kayaoglu!

1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Cocuk immiinoloji Bilim Dali

Giris ve Amag Kronik graniilomatoz hastalik (KGH), ciddi solunumsal morbidite ile iligkilidir; ancak
pediatrik kohortlarda akciger tutulumunun detayli karakterizasyonu simirlidir. Bu ¢alisma, KGH’li
cocuklarin klinik bagvurularini, akciger fonksiyonlarini, goriintiileme Ozelliklerini, invaziv tani
bulgularint ve uzun dénem klinik seyirlerini kapsamli bir sekilde tanimlamayi amaglamaktadir.
Yontemler Ugiincii basamak bir merkezde sistematik solunumsal degerlendirme yapilan, kesin tanilt
35 pediatrik KGH hastas1 retrospektif olarak analiz edildi. Demografik veriler, semptomlar, solunum
fonksiyon testleri (SFT), akciger grafisi, yiiksek c¢Oziiniirlikli bilgisayarli tomografi (HRCT),
bronkoskopi, bronkoalveoler lavaj (BAL), akciger biyopsisi ve takip sonuclar1 kaydedildi. Bulgular
Tan1 anindaki medyan yas 31 ay olup, hastalarin %77'sinde tan1 6ncesinde basta tekrarlayan pnémoni
(%40) olmak iizere solunumsal semptomlar mevcuttu. SFT sonuglar1 bozulmus akciger fonksiyonlarini
gosterdi (ortalama FEV1 %74, FVC %70 ve RV %157). Akciger grafilerinde retikiiler infiltratlar
(%54) ve buzlu cam opasiteleri (%63) izlendi. HRCT tiim hastalarda (%100) anormal saptandi;
lenfadenopati (%81), pulmoner nodiiller (%60), konsolidasyon (%42), atelektazi (%33) ve bronsektazi
(%15) en sik bulgulardi. Bronkoskopide hastalarin %31,3’linde piiriillan sekresyon, %16,7’sinde
bronkomalazi saptandi; BAL kiiltiirleri vakalarin %94,4’tinde sterildi. Akciger biyopsilerinde non-
nekrotizan graniilomlar (%55,6), nekrotizan graniilomlar (%33,3) ve fibrozis (%11,1) izlendi.
Solunumsal tanilar enfeksiy6z (%80,0) ve non-enfeksiydz nedenler olarak siniflandirildi. Enfeksiyoz
nedenler arasinda bakteriyel pnomoni (%54,3), fungal pndmoni (%25,7) ve tiiberkiiloz (%22,9) 6n
plandaydi. Non-enfeksiydoz tanilar ise bronsiyolitis obliterans, hipersensitivite pndomonisi ve
interstisyel akciger hastalig1 (her biri %35,7) olarak belirlendi. Hastalarin %94,3°1i IFN-gama, %25,7’s1
hematopoetik kok hiicre nakli ve %8,6’s1 immiinsupresif tedavi aldi. Medyan 49 aylik takip siiresinde
hastalarin %65,7’s1 stabil seyretti, %28,6’sinda ise klinik kdotiilesme gozlendi. Tiim nedenlere bagl
mortalite oran1 %14,3, 6liim anindaki medyan yas 68 ay olarak saptandi. Sonu¢ KGH’li ¢ocuklar,
graniilomat6z inflamasyon ve kalict HRCT anomalileriyle karakterize, yaygin ve erken donem akciger
tutulumu sergilemektedir. Tedaviye ragmen hastalarin {igte birinde klinik kotiilesme goriilmesi; erken
solunumsal siirveyans, zamaninda immiinomodiilatér tedavi ve multidisipliner yonetimin 6nemini
vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kronik graniilomat6z hastalik, bronsiektazi, pulmoner tutulum.
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S-23 Kistik Fibrozisli Cocuklarda ilk Pseudomonas Aeruginosa Eradikasyonu Sonrasi Uzun
Donem Sonuglarin Klinik Belirtecleri: 10 Yillik Retrospektif Bir Calisma

Tugce Kantemir', Ebru Yalgm!, Umay Kavgaci!, Omer Faruk Ipek!, Nagehan Emiralioglu!, Deniz
Dogru Ersdz!, Ugur Ozgelik!
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Amag: Kistik fibrozisli (KF) c¢ocuklarda ilk Pseudomonas aeruginosa (Pa) izolasyonu sonrasi
tobramisin temelli tedavilerin basarisini ve uzun dénem mikrobiyolojik sonuglarini degerlendirmektir.
Yontem: 2015-2025 yillart arasinda takip edilen 100 pediatrik hastanin (%51 kiz) 10 yillik verileri
geriye doniik incelendi. Hastalar ilk Pa izolasyonundaki yanitlara gore iki ana gruba ayrildi: Basarili
eradikasyon saglananlar (Grup 1, n=43) ve niiks gelisenler (Grup 2, n=57). Grup 2; Ge¢ Eradikasyon
(2a), Kronik Kolonizasyon (2b) ve Intermittan Kolonizasyon (2c) olarak alt gruplara ayrildi. Beslenme
durumu (VKI), akciger fonksiyonu (FEV 1) ve mikrobiyolojik 6zellikler analiz edildi. Bulgular: ilk Pa
izolasyonunda medyan yas 89 ay, tan1 yas1 2,25 aydi. Hastalarin %47°si semptomatikti; %57’s1 tek
basina inhale tobramisin, %43l ise tobramisin ve oral siprofloksasin kombinasyonu aldi. Kohortun
ortalama FEV1 degeri %91,75+ %22.80, medyan VKI’si 16,13 idi. Mikrobiyolojik olarak, izolatlarm
%19’u mukoid fenotipteydi ve %72’sinde ko-infeksiyon mevcuttu. Grup 2 nin medyan VKI degeri,
Grup 1’e gore anlamli derecede diisiiktii (15,70, IQR:2.40'a kars116,6, IQR: 4.30; p=0,046). ilk
izolasyonda mukoid fenotip varligi Grup 2’de (%26), Grup 1’den (%9) anlaml diizeyde yiiksekti
(p=0,032). Diger mikroorganizmalarin eslik etme orani ise ilging sekilde Grup 1°de (%83) daha
fazlayd1 (p=0,023). Gruplar arasinda izolasyon yasi, FEV1 veya tedavi rejimi agisindan fark
saptanmadi. Alt gruplar incelendiginde, mukoid fenotipin kronik kolonizasyon grubunda (Grup 2b,
%42,3) digerlerine gore anlamli derecede baskin oldugu goriildii (p=0,037). Longitudinal analiz, Pa
niiksii dénemlerinde tiim hastalarda VKI’de belirgin bir diisiis oldugunu (p<0,001) ve Grup 1’in diger
gruplara gore daha iyi bir VKI profili sergiledigini (p=0,023) ortaya koydu. Sonug: Etkili eradikasyon
tedavilerine ragmen KF’li gocuklarda Pa niiksii siktir. Ilk izolasyondaki diisiik VKI ve mukoid fenotip
varligi, niiks riskinin giiglii gostergeleridir. Bu bulgular, erken donemde beslenme desteginin ve titiz
mikrobiyolojik takibin kritik 6nemini dogrulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, Pseudomonas aeruginosa, tobramisin, eradikasyon
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S-24 Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor Ile Tedavi Edilen Kistik Fibrozisli Cocuklarda Erken
Yanit Varyasyonlar ve Etkileyen Faktorler: Tek Merkez Deneyimi

Tugce Kantemir!, Ugur Ozcelik !, Emine Altay Tanyer', Zeynep Ozeren!, Nagehan Emiralioglu’,
Ebru Yalgim!, Deniz Dogru !
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

Amag: Pediatrik kistik fibrozis (KF) hastalarinda elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI) tedavisine
verilen klinik yaniti degerlendirmek ve ger¢ek yasam verilerinde kisith yanitla iligkili faktorleri
belirlemektir. Yontem: En az 3 ay ETI kullanan 90 pediatrik hasta retrospektif olarak analiz edildi.
Genotip, terde klor (SwCl), akciger fonksiyonu (FEV1) ve antropometrik parametreler incelendi.
Hastalar ETI uygunluguna gore “yanit veren/yanit veren” (R/R) veya “yanit veren/yanit vermeyen”
(R/U) olarak smiflandirildi. Yanit degerlendirmesinde Kanada Klinik Konsensiis Rehberi esas alindi.
Bulgular: Ortalama yas 13,30 + 4,48 yildi. Baslangigta ortalama SwCl 89,224+20,65 mmol/L ve
ortalama FEV1 %88,00424,66 idi. 3 ay sonra SwCl anlaml1 sekilde 44,04+20,65 mmol/L’ye diiserken,
ortalama FEV1 %100,75+21,63 e yiikseldi. Kadin hastalarda 3. ay SwCl diizeyleri daha diisiik (p =
0,007) ve SwCI diisiis oranlar1 daha yiiksekti (p = 0,045). P. aeruginosa (Pa) yoklugu, yeterli FEV1
artigt ile iligkili bulunurken (p = 0,046), SwCl diististiyle iliskili degildi (p = 0,716). R/R ve R/U
genotipleri arasinda anlamli fark saptanmadi. Yetersiz SwCl diislisii 13 hastada gdzlendi; bu hastalarin
birinde N1303K, birinde 2789+5G>A mutasyonu mevcuttu. 5 hasta F508del homozigot iken, kardesler
dahil 3 hastada L467F homozigot direng¢ geni saptandi. 20 hastada anlamli FEV1 artis1 saptanmadi ve
bunlarm 8't F508del homozigottu. Hem SwCl hem FEV1 parametrelerinin her ikisinde birden yeterli
yanit alinamayan hasta sayis1 4’tii. Sonug: ETI tedavisi KF'li ¢ocuklarda onemli klinik faydalar
saglamaktadir. Kadin cinsiyet ve Pa kolonizasyonunun olmamasi daha iyi yanitla iligkilidir. ETI yanit1
genetik altyap1 ile yakindan iligkilidir. Bu ¢alisma erken donem yanitlarini yansittigindan, baslangicta
"yanitsiz" goriinen hastalar uzun donemde yanit gelistirebilir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, modiilator tedavi, elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, erken yanit
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S-25 2789+5G>A Varyant1 Olan Kistik Fibrozisli Hastalarin Klinik Ozellikleri: Ulusal Kayit
Sistemine Dayali Bir Analiz

Tugce Kantemir', Nagehan Emiralioglu', Ebru Yal¢in!, Velat Sen?, Hadice Selimoglu Sen?, Furkan
Yilmaz*, Cigdem Korkmaz*, Ayse Ayzit Kilinc Sakalli*, Burak El¢i®, Oguz Karcioglu®, Fatih Ercan’,
Sevgi Pekcan’, Gokgen Kartal Oztiirk®, Kiibra Ozkaya®, Melih Hangul®, Erdi Cagr1 Dagdelen’,
Yakup Canitez!®, Zeynep Demir'’, Mehmet Kose!!, Ali Ersoy!!, Ozlem Keskin!?, ibrahim Halil
Karahan'?, Erkan Cakir'®, Abdurrahman Erdem Basaran'4, Aysen Bing6l'*, Ali Ozdemir'>, Pelin
Asfuroglu'é, Gamze Akg¢a Ding!’, Sanem Eryilmaz Polat'’, Tugba Sismanlar Eyiiboglu'®, Ayse Tana
Aslan'®, Tugba Ramasl Giirsoy'?, Beste Ozsezen?’, Meric Esen Simsek Mullaoglu?!, Fazilcan
Zirek??, Esin Gizem Olgun?, Giilay Bilgin®*, Hiiseyin Arslan®, Eyliil Pmar Cakir?$, Ozge Meral?’,
Deniz Mavi Tortop®®, Ece Ocak?®, Mehmet Mustafa Ozaslan’, Ezgi Demirdogen?!, Zeynep Gokce
Gayretli Aydin®?, Buket Selen Sahin®?, Hiilya Anil**, Mehmet Kilig*, Evrim Hepkaya*®, Halime
Nayir Biiyiiksahin®’, Zeynep Ilksen Hocoglu®8, Nilay Bas Ikizoglu*°, Erdem Topal*’, Mina Hizal*!,
Azer Kili¢ Baskan*?, Didem Alboga*®, Sedef Narin Tonga**, Giizin Cinel'”, Ugur Ozgelik!, Deniz
Dogru!

1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal
3 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
4 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
5 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
6 Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
7 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
8 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1
9 Adana Sehir Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dal1
10 Bursa Uludag Universitesi, T1p Fakiiltesi, Cocuk Goégiis Hastaliklar1 Bilim Dali
11 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali
12 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji Ve Immiinoloji Bilim Dali
13 Istinye Universitesi, Liv Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
14 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
15 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
16 Gaziantep Sehir Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar1 Bilim Dali

17 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
18 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Goégiis Hastaliklar1 Bilim Dali
19 Van Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar: Bilim Dali
20 Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
21 Manisa Celal Bayar Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Allerji, Immiinoloji Ve Gogiis Hastaliklar
Bilim Dali
22 Samsun Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
23 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali
24 Eskisehir Sehir Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
25 Hatay Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
26 Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1
27 Gazi Yasargil Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar1 Bilim Dali
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28 Sanlurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk G6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
29 Izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali
30 Trabzon Kanuni Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
31 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
32 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali
33 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Ggiis Hastaliklar1 Anabilim Dal1
34 Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinoloji Ve Alerji Bilim Dali
35 Irat Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali
36 Kocaeli Sehir Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
37 Mardin Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
38 Erzurum Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
39 Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
40 Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali
41 Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
42 Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dali
43 Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar: Bilim Dali
44 Aydin Kadin Dogum Ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Amag: 2789+5G>A varyanti, ECFSPR 2023 yillik veri raporuna gore Avrupa lilkeleri arasinda en sik
Tiirkiye'de bildirilmektedir. Bu ¢alisma, Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi’ne (UKKS) kayitl
olan ve 2789+5G>A varyant: tasiyan hastalarin demografik ve klinik 6zelliklerini degerlendirmeyi
amaclamistir. Yontem: Bu kohort kapsaminda 2789+5G>A varyant1 tasiyan hastalarin 2024 yil
verileri retrospektif olarak analiz edildi. Bulgular, ayni veritabanina kayith olan ve F508del varyanti
icin homozigot olan 282 hastanin verileriyle karsilastirildi. Bulgular: Calismaya 2789+5G>A varyanti
tagtyan 96 hasta (medyan yas: 10,37 yil) dahil edildi. F508del homozigotlar ile karsilastirildiginda,
2789+5G>A varyant1 olan hastalarin daha ileri bir yasta tan1 aldig1 saptandi (medyan 0,33'e kars1 0,25
yil; p<0,0001). 18 yas alt1 hastalarda daha yiiksek VKI z-skorlari ile beslenme durumu 2789+5G>A
grubunda anlamli derecede daha iyiydi (medyan 0,14'e kars1 -0,70; p<0,0001). Akciger fonksiyonu
daha yiiksek (medyan FEV1 %94,5'e kars1 %90,0; p=0,044) ve ortalama terde klor seviyeleri anlamli
derecede daha diisiiktii (84,76£23,37'ye karst 92,44+22.49 mmol/L; p=0,005). F508del
homozigotlarinda daha fazla pulmoner alevienme (%19,1'e kars1 %9.,4; p=0,026) ve daha yiiksek P.
aeruginosa kolonizasyon oranlart (%29,1'e kars1 %18,7; p=0,044) goriildii. Pankreatik yeterlilik
2789+5G>A hastalarinda anlamli derecede daha yaygindi (p<0,0001); ayrica akut pankreatit bu grupta
beklenildigi tizere daha sik gelisti (%2,1'e kars1 %0; p=0,012). KF ile iliskili diyabet (%11'e kars1 %1)
ve karaciger hastalig1 (%34,7'ye kars1 %9,4) F508del homozigotlarinda anlamli derecede daha sikti
(p<0,0001). Sonug: 2789+5G>A varyant1; daha ge¢ tani, daha iyi beslenme durumu ve korunmus
akciger fonksiyonu dahil olmak tizere daha hafif bir KF fenotipi ile iligkilidir. Daha diisiik tedavi yiikii
ve daha yiiksek pankreatik yeterlilige ragmen, bu hastalarda akut pankreatit riski artmistir; bu da
varyanta 0zgii klinik takibin gerekliligini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, 2789+5G>A, Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi

64



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

S-26 Cocuklarda Hemoptizinin Etiyolojik Spektrumu ve Klinik Sonuclari: Uciincii Basamak
Bir Merkezden On Yillik Retrospektif Analiz

Tugce Kantemir', Deniz Dogru', Meltem Yildiz Kayaoglu', Omer Faruk Ipek', Nagehan
Emiralioglu!, Ebru Yal¢in!, Ugur Ozgelik!
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris: Hemoptizi, ¢ocuklarda trakeobronsiyal agac veya akciger parankimi kaynakli, nadir goriilen
ancak potansiyel olarak hayati tehdit edebilen bir semptomdur. Genellikle enfeksiyonlarla
iligkilendirilse de pulmoner hemoraji veya vaskiilit gibi ciddi altta yatan durumlara da isaret edebilir.
Bu ¢alismada hemoptizi ile bagvuran pediatrik hastalarin etiyolojik nedenlerini ve klinik sonuglarini
degerlendirmeyi amagcladik. Yontem: Son on yi1lda hemoptizi nedeniyle takip edilen 83 hasta (ortalama
yas 16,1 £ 5,4 yil) retrospektif olarak analiz edildi. Degerlendirmede; tibbi Oykii, fizik muayene,
laboratuvar verileri, toraks goriintiileme, akciger fonksiyon testleri ve fleksibl fiberoptik bronkoskopi
(FFB) verileri kullanildi. Hemoptizi siddeti; hafif (<5 ml), orta (5-240 ml) veya masif (>240 ml veya
>8 ml/kg/24 saat) olarak smiflandirildi. Bulgular: ilk hemoptizi goriildiigiinde medyan yas 12 idi.
Hemoptizi siddeti %30,1 hafif, %47,0 orta ve %22,9 siddetli olarak saptandi. En yaygin etiyolojiler;
psddohemoptizi (%21,7), enfeksiyonlar (%15,7), kistik fibrozis (%10,8) ve idiyopatik pulmoner
hemosiderozis (IPH) (%10,8) idi. Hastalarin %62,7°sine FFB uyguland1 ve bu olgularin %73,5’inde
tan1 degisikligine yol act1 (p < 0,001). Masif hemoptizisi olan hastalarda; yabanci cisim aspirasyonu,
kistik fibrozis ve dogumsal kalp hastaligi baskin nedenlerdi. Hastalarin %13,2’sinde girisimsel
prosediirler [bronsiyal arter embolizasyonu (%8,4) ve lobektomi (%4,8)] gerekti. Hastalarin %20,5’ine
traneksamik asit uygulandi ve 1-10 giin i¢inde kanamanin durmasi saglandi. Sonug: Pediatrik
hemoptizi kapsamli bir tanisal yaklasim gerektirir; zira ayrintili inceleme sonrasi baslangi¢ tanilarinin
yarisindan fazlas1 degismistir. Fleksibl bronkoskopi, bu hastalarin tanisinda tanisal verimi yiiksek bir
aragtir.

Anahtar Kelimeler: hemoptizi, ¢ocukluk, bronkoskopi, etyoloji
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S-27 Cocukluk Cag interstisyel Akciger Hastaliklarinin izleminde Yeni Araclar: Impuls
Osilometri ve Akciger Ultrasonografisinin Yeri

Emine Altay Tanyer', Ebru Yal¢in!, Nagehan Emiralioglu!, Umay Kavgaci!, Dilara Demirel!, Deniz
Dogru!, Ugur Ozgelik!
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi

Giris ve Amag: Cocukluk ¢ag interstisyel akciger hastaliklar1 (chILD), yiiksek morbidite ile seyreden
heterojen bir grup difliz akciger bozuklugudur. Tan1 ve takipte altin standart olan yiiksek ¢oziintirliiklii
bilgisayarli tomografi (YCBT) radyasyon riski tagirken; standart solunum fonksiyon testleri (SFT) efor
bagimli olmalar1 nedeniyle kiigiik ¢cocuklarda zor uygulanmaktadir. Bu calisma; efor gerektirmeyen
impuls osilometri (IOS) ve radyasyon icermeyen akciger ultrasonografisinin (LUS) chILD
hastalarindaki klinik kullanilabilirligini; standart SFT, 6 dakika yiirime testi (6DYT) ve YCBT
bulgulari ile olan iligkisi iizerinden arastirmay1 amaglamistir. Gere¢ ve Yontem: Ocak 2025 - Ocak
2026 tarihleri arasinda chILD tanisiyla izlenen, 4 yas iizeri 29 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin
demografik verileri ve etiyolojik tanilar1 kaydedildi. Akut enfeksiyonu olanlar dislandi. Katilimcilara
spirometri, DLCO, pletismografi ve 6DYT uygulanirken; es zamanl olarak IOS ve LUS yapild.
LUS’ta toplam B ¢izgisi sayisina gore hastalik siddeti belirlendi. YCBT bulgulari retrospektif olarak
incelendi. Veriler Spearman korelasyon analizi ve non-parametrik testler ile degerlendirildi (p<0,05).
Bulgular: Calismaya dahil edilen 29 hastanin %69 u kiz, yas ortalamas1 13,68 + 3,57 yil, ortanca VKI
degeri 17,60 kg/m? idi. En sik etiyolojik neden romatolojik/otoimmiin hastaliklar (%37,9) idi.
Analizlerde LUS toplam B ¢izgi sayisi ile YCBT fibrozis bulgulari arasinda (r=0,76), LUS siddeti ile
YCBT lineer retikiiler opasite arasinda (r=0,319) anlamli pozitif korelasyon saptandi. LUS plevral
kalinlagma varligi; FVC (r=-0,52), FEV1 (r=-0,58) ve TLC (r=-0,57) degerleri ile negatif iliskili
bulundu. I0S parametrelerinden R5 ve Ax, LUS siddeti ile pozitif; XS5 ise negatif korelasyon gdsterdi.
X5 z-skoru; FVC, FEV1 ve TLC z-skorlari ile pozitif yonde iliskiliydi. Ayrica IOS parametrelerinden
RS ve Ax ile BT deki interseptal kalinlasma arasinda pozitif; X5 ile negatif (r=-0,69) iliski saptandi.
XS5 degeri aym1 zamanda 6DYT mesafesi ile pozitif korelasyon (r=0,44) sergiledi. Tartisma:
Calismamiz, chILD tanili ¢ocuklarda IOS'un parankimal esneklik ve elastik 6zelliklerini gosteren
parametrelerinin standart solunum fonksiyon testleri ve LUS parametreleri ile; LUS skorlarinin ise
YCBT fibrozis bulgular1 ile anlamli korelasyon gosterdigini ortaya koymustur. Elde edilen veriler, efor
bagimsiz bir ydontem olan IOS’un, spirometriye uyum saglayamayan hastalarda giivenilir bir alternatif
oldugunu; LUS’un ise 6zellikle parankimal tutulumun ve fibrozisin takibinde radyasyon maruziyetini
azaltabilecek giivenilir bir yardimei goriintiileme yontemi olarak kullanilabilecegini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: interstisyel akciger hastaligi, impuls osilometri, akciger ultrasonografi
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S-28 Primer Siliyer Diskinezi Tanilh Cocuklarda Viicut Kompozisyonu ve Solunum
Parametrelerinin Degerlendirilmesi: Prospektif Bir Calisma

Omer Faruk Ipek!, Ugur Ozcelik', Nagehan Emiralioglu Ordukaya', Tiilin Kurtul Demirhan?, Ersin
Giimiis®, Ugur Erkin Zeytinoglu®, Yagmur Unsal®, Aslthan Cakmak Onal*, Naciye Vardar Yagh*,
Pelin Ozcilingir Hakverdi!, Tugge Kantemir', Ebru Yal¢in!, Deniz Dogru'

1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara

2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara.

3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Endokrinolojisi Bilim Dali1, Ankara

4 Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kardiyopulmoner Fizyoterapi Ve
Rehabilitasyon Anabilim Dali, Ankara

Giris: Primer siliyer diskinezi (PSD), kronik hava yolu enfeksiyonu ve solunum fonksiyonlarinda
progresif azalma ile karakterizedir; ancak viicut kompozisyonunun solunum sonuglar1 iizerindeki etkisi
yeterince arastirilmamistir. Amag ve Yontem: Bu ¢alismanin amaci, PSD'li ¢ocuk hastalarda viicut
kompozisyonu, kas giicii ve solunum fonksiyonu arasindaki iligkiyi degerlendirmektir. Bu prospektif
calismada, PSD tanili 58 ¢ocugun (ortalama yas 11.943.47 yil) viicut kompozisyonu biyoelektrik
empedans analizi kullanilarak degerlendirilmistir. Solunum fonksiyonlari spirometri ile, el kavrama
giicii ise el dinamometresi kullamlarak &lciilmiistiir. Beslenme gruplari, viicut kitle indeksi (VKI)
persentilleri kullanilarak tanimlanmistir. Sonuglar: Diisiik solunum fonksiyonu (1. saniyedeki zorlu
ekspiratuar voliim [FEV 1] z-skoru < -1.65); daha diisiik VKI (p=0.011), yagsiz kiitle indeksi (LMI) z-
skoru (p=0.010) ve apendikiiler yagsiz kiitle indeksi (ALMI) z-skoru (p=0.018) ile iligkili bulunmustur.
Diisiik kilolu hastalar, diger beslenme gruplarina kiyasla daha diisiik FEV1 (p=0.035), zorlu vital
kapasite (FVC) (p=0.036) ve zorlu ekspiratuar akim %25-75 (FEF25-75) z-skorlarina (p=0.047) sahip
olmustur. FEV1 z-skoru; BKI (p=0.373, p=0.004), LMI (p=0.381, p=0.005) ve ALMI (p=0.351,
p=0.009) z-skorlar1 ile korelasyon gdstermistir. FEF25-75 z-skoru ise BK1 z-skoru (p=0.354, p=0.007),
LMI z-skoru (p=0.313, p=0.021) ve el kavrama giici (dominant: p=0.285, p=0.032) ile korele
bulunmustur. Coklu dogrusal regresyon analizinde, yag kiitle indeksi ile anlamli bir iliski
saptanmazken, LMI z-skorunun FEV1 z-skorunu bagimsiz olarak 6ngordiigii belirlenmistir (B=0.886,
p=0.004). Tartisma: PSD'li ¢cocuklarda yagsiz kiitle, solunum fonksiyonunun bagimsiz bir 6ngoriiciisii
iken; yag kiitlesi anlamli bir iligki gdstermemistir. Bu bulgular, viicut kompozisyonunun rutin olarak
izlenmesini desteklemekte ve yagsiz kiitlenin korunmasinin solunum fonksiyonlarini iyilestirmek i¢in
onemli olabilecegini diisiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Primer siliyer diskinezi Viicut kompozisyonu Solunum fonksiyon testleri Yagsiz
viicut kiitlesi Periferik kas kuvveti
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S-29 Niemann-Pick Hastaligi Ile Takipli Pediatrik Hastalarda Pulmoner Tutulumun
Degerlendirilmesi

Gamzegiil Gozen Bayramoglu', Ayse Tana Aslan', Tugba Sismanlar Eyiiboglu', Tugce Unlii',

Leyla Tiimer?
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Ankara (Tiirkiye)
2 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Hastaliklar1 Bilim Dali - Ankara (Tiirkiye)

Amag: Niemann-Pick hastaligi (NPH) tanili pediatrik hastalarda pulmoner tutulumun klinik,
fonksiyonel ve radyolojik 6zelliklerinin degerlendirilmesi amagladik. Gereg ve Yontem: 2017-2026
yillar1 arasinda merkezimizde NPH tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalar retrospektif olarak incelendi.
Demografik veriler, NPH alt tipleri, enzim replasman tedavisi (ERT) durumu, solunum fonksiyon
testleri, poligrafi sonuglar1 ve toraks goriintiileme bulgular1 analiz edildi. Bulgular: Toplam 26 hasta
(15 erkek) calismaya dahil edildi. Ortalama yas 9,9+6,7 yil idi. Hastalarin 1’1 tip A, 19°u tip B ve 6’s1
tip C idi. Ug hasta (%11,5) tanty1 pulmoner yakinmalar ile tan1 ald1. Yedi hastada (%26,9) tekrarlayan
alt solunum yolu enfeksiyonu 0ykiisii mevcuttu ve ii¢ hasta (%11,5) non-invaziv ventilasyon destegi
aliyordu. Alt1 hasta ortalama 25,348,3 ay siireyle ERT aldi; bu hastalarin ikisinde (%33,3) tedavi
oncesinde solunum yakinmalart mevcuttu. Bu hastalarda izlemde ve ERT aldiklart siire boyunca
solunum yakinma bildirilmemistir. Ortalama FEV: %86,9+26,0, FVC 9%80,6£26,3 ve DLCO
%89,3+30,9 olarak saptandi. Ortalama apne-hipopne indeksi 2,48+1,19 idi. Interstisyel akciger
hastalig1 20 hastada (%76,9) gozlendi ve en sik tip B’de saptandi. Yutma disfonksiyonu 5 hastada
(%19,2) mevcut olup, bunlarin 4’1 tip C idi. Hastalarin 2’si (%7,7) izlemde kaybedildi. Sonug:
Niemann-Pick hastaliginda pulmoner tutulum sik olup 6zellikle tip B’de interstisyel akciger hastaligi
on plandadir. Hastalar baglangigta pulmoner semptomlarla bagvurabilir ve hafif obstriiktif uyku apnesi
goriilebilir. Norolojik progresyonun belirgin oldugu tip C’de yutma disfonksiyonu daha sik
izlenmektedir. Pulmoner fonksiyonlar gérece korunmus olsa dahi erken tan1 ve diizenli izlem agisindan
solunum sisteminin periyodik degerlendirilmesi biiylik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Niemann-Pick, uyku apne, ¢ocuk, akciger
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S-30 Kistik Fibrozis Tarama Pozitif, Kesin Olmayan Tamih ve Cftr iliskili Bozukluk Olan
Hastalarin Uzun Donem Takibi

Gamze Akca Ding!, Isil Bilgi¢!, Meltem Kiirtiil Cakar', Ayyiice Unlii!, Hande Yetisgin', Ahmet
Cevdet Ceylan', Biisranur Cavdarli!, Dilber Ademhan Tural?, Sanem Eryilmaz Polat!, Gok¢en Dilsa
Tugcu', Giizin Cinel?

1 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi
2 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Yenidogan topuk kani tarama programlari(YTP) kistik fibrozis(KF) tanisinin erken taninmasini
saglamistir. Kistik fibrozis tarama pozitif, kesin olmayan tan1 (KFKOT), pozitif YTP sonrast KF
dislanamadiginda ancak dogrulanamadiginda kullamilan bir tanimlamadir. Ulkemizde YTP, IRT/IRT
protokolii kullanmaktadir. Ter testi (TT) sinirda(30-60 mmol/L) veya yliksek(>60 mmol/L) oldugunda
ya da klinik bulgular KF'yi diisiindiirdiigiinde CFTR dizileme yapilmaktadir. Bu ¢alismada KFKOT,
CFTR iliskili bozukluk (KFiB) ve KF tastyicis1 cocuklarin klinik 6zellikleri ve uzun dénem sonuglari
degerlendirilmistir. Yontem: Agustos 2017-Ocak 2026 arasinda tek merkezli retrospektif bir calisma
olarak tasarlandi.Pozitif YTP sonrasi veya diger klinik endikasyonlarla CFTR dizileme yapilan
cocuklar ¢aligmaya dahil edildi. CFTR2 ve CF France veritabanlart kullanilarak hastalar KFKOT,
KFIB veya tastyici olarak siniflandirildi. Dogrulanns KF vakalari diglandi. Yillik TT degisimi
hesaplamasina en az 1 yil takibi olan hastalar dahil edildi. Bulgular: Calismaya 36 ¢ocuk dahil edildi:
tastyict %75, KFKOT %22,2, KFIiB %2,8(sekil 1). Medyan yas 7,0 y1l (IQR:4-10), %52,8’si kiz idi.
En sik bagvuru nedenleri YTP(%30,6), kronik pankreatit(%16,7) ve tekrarlayan pnémoni(%13,9) idi.
En sik CFTR varyantlar1 F1052V (%22,2), F508del(%13,9) ve D1152H(%11,1) olarak saptandi(sekil
2). Baglangic TT medyan1 19,9 mmol/L(IQR:11-30.02) olup hastalarin %73,3'linde normal,
%?26,7'sinde ara degerde idi. KFKOT grubunda baslangi¢ TT (medyan: 24,3 mmol/L,IQR:16,25-27)
tastyicilara (medyan: 15,0 mmol/L,IQR:11-31,5) gore daha yiiksek olmakla birlikte fark anlamli
degildi (p=0,541)(tablo 1). En az 1 y1l takipli 14 hastada medyan yillik TT degisimi 2,27 mmol/L/y1l
olup KFKOT grubunda (2,55 mmol/L/y1l) tastyicilara (2,19 mmol/L/y1l) gore daha yiiksekti(tablo 2).
Spirometri yapilan 11 hastada medyan FEV1% 87,0(IQR:85-98,75) ile normal sinirlardaydi.
Antropometrik degerlendirmede viicut agirhg, boy ve VKI Z skorlari normal araliktaydi.
Pseudomonas aeruginosa %8,3 oraninda izole edildi; bronsektazi bir hastada saptandi. Sonug: KFKOT,
KFIB ve tastyic1 gocuklar takiplerinde klinik olarak stabil seyretti. Diisiik P. aeruginosa izolasyon
orani, bronsektazinin nadir goriilmesi ve akciger fonksiyonlarinin korunmus olmasi, bu hasta grubunda
kistik fibrozise kiyasla yogun olmayan bir klinik takip yaklagimmin yeterli olabilecegini
diistindiirmektedir. Ancak KFKOT grubunda gozlenen daha yiiksek baglangic TT degerleri ve yillik
artis orani, KF'ye olas1 progresyon agisindan dikkatli izlemi gerektirmektedir. Tekrarlayan TT
olgtimleri, CFTR genetik analizi ve genotip-fenotip korelasyonunu i¢eren uzun dénem takip, hastalik
progresyonunun erken tespiti i¢cin onem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: KFKOT, KFIB, kistik fibrozis, yenidogan taramasi, ter testi, F1052V
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Sekil 1. Cahismanin akis semasi

. Topuk kani taramasi ile
Genetik test yapilanlar P

Dis merkezden gelen

. gelen .
N: 417 N:146 N:16
,// \\‘\ / ’
/ \\\ /
¥ S rd
Taglyici: 24
KFKOT: 5
KFKOT: 1 ) . Tasyicr: 1
KFiB: 1 KFKOT: 2 Tastyici: 2
o
Toplam 36 hasta
Tablo 1. Tamya Gore Ter Kloriir Testi Karsilastirmasi:
Parametre KFKOT (n=8) Tasiyict (n=21) p-degeri
Ortalama £ SS 24.6+13.1 222+ 14.7 0.541*
Medyan [Q1, O3] 24.3[16.2,27.0] 15.0[11.0, 31.5] -
*Mann-Whitney U testi
Tablo 2. Yillik Ter Kloriir Testi Degisim Oram (=1 yil takip)
Tiim hastalar 14 2.27[0.03, 3.29] -17.26 - 10.02
KFKOT 7 2.55[0.06, 4.75] -2.24-7.93
KFIB | 1 10.02 10.02
Taswyic | 6 2.19[-1.61,2.27] -17.26 - 3.43

70



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

Sekil 2. KF Degerlendirmesi Yapilan Cocuklar Icin Tamisal Yardim

Tasiyicilar (n=27)

CFTR Varyant1 (Heterozigot) Normal (<30) Ara Deger (30-59) Bilinmiyor

DC Heterozigot Tasiyicl (n=5) Tastyic1 (n=3) n=3

VCC Heterozigot Tastyicl (n=7) Tasiyicr (n=3) n=3

VUS Heterozigot Tasiyici (n=3)

KFKOT ve KFiB Vakalar1 (n=9)

CFTR Varyantlan Normal (<30) Ara Deger (30-59)

DC (heterozigot) KFKOT (n=1) _

VCC (heterozigot) KFKOT (n=2) KFKOT (n=1)

KFKOT (n=1) KFiB

oy KFiB (n=1) 2

DC +VCC

VCC +VCC KFKOT (n=1) 1

Bilinmiyor+VCC/+Muhtemel

e KFKOT (n=2) 2

Renk Aciklamasi:

Tasiyict (n=27)

KFKOT - KF Tarama Pozitif, Kesin
Olmayan Tani (n=8)

KFIB- CFTR iliskili Bozukluk (n=1)

Ter testi mevcut degil
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S-31 Primer Siliyer Diskinezi Tanili Hastalarda Yas ve Ust Solunum Yolu Bulgulari Arasindaki
Iliskinin Degerlendirilmesi

Sila Tarkan', Ayse Tana Aslan !, Nilgiin Kula!, Siileyman Cebeci?, Tugba Sismanlar Eyiiboglu!
1 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali

Amag: Primer Siliyer Diskinezi (PSD) tanil1 hastalarda yas ile iist solunum yolu bulgular1 ve uyku ile
iligkili solunum bozukluklar1 arasindaki iliskinin degerlendirilmesi amaglandi. Gere¢ ve Yontem:
Genetik olarak dogrulanmig PSD tanili hastalar ¢aligmaya dahil edildi. Demografik veriler, kulak
burun bogaz muayene bulgulari, uyku calismasi sonuglari, spirometrik ol¢imler ve genetik analiz
sonuclar1 kaydedilerek degerlendirildi. Bulgular: Calismaya 2005-2025 yillar1 arasinda takip edilen,
yagslari 3 ile 24 arasinda seyreden toplam 27 hasta (%62 erkek) alindi. Hastalarin ortalama yas1 13,3 +
6,2 yil, ortalama tam yas1 ise 10 + 4,8 yil idi. Ug hastada nazal polip saptandi. Yirmi bes hastada
yapilan odyolojik degerlendirmede ii¢ hastada hafif derecede isitme kaybi tespit edildi. Alt1 hastaya
ventilasyon tiipi takildi. On ii¢ hasta iist solunum yolu cerrahisi ge¢irmis olup, bunlarin altisina
adenoidektomi, tigline polipektomi uygulanmisti. Tan1 yas1 arttikga {ist havayolu obstriiktif patoloji
sayisinin arttig1 gosterildi (r=0,470; p=0,013). Benzer sekilde mevcut yas ile iist havayolu patolojileri
arasinda da pozitif korelasyon saptandi (r = 0,457; p = 0,016). Yirmi bir hastada yapilan spirometrik
degerlendirmede zorlu inspiratuvar vital kapasite (FIVC) z-skorlari —4,25 ile —0,61 arasinda
degismekteydi. Sekiz hastaya ev tipi uyku caligmasi uygulanmis olup apne-hipopne indeksi 0,2-5,9
arasinda bulundu. Ev tipi uyku c¢alismas1 yapilan sekiz hastanin besinde (%62) hafif-orta derecede
obstriiktif uyku apne sendromu saptandi. Sonug¢: PSD’li hastalarda gec¢ tani list solunum yolu
patolojilerinin artis1 ile iligkilidir ve bu patolojiler yasla birlikte daha sik gériilmektedir. Bu hastalarin
eslik eden uyku ile iligkili solunum bozukluklari agisindan degerlendirilmesi 6nemlidir. Erken tani, iist
solunum yolu patolojilerinin gelisimini azaltmada potansiyel olarak koruyucu olabilir.

Anahtar Kelimeler: cocuk , silya, uyku, akciger, polip
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S-32 Tek Merkezde Fleksible Fiberoptik Bronkoskopi Uygulamalarina Ait 10 Yillik Deneyim

Mukaddes Agirtic1!, Esin Gizem Olgun', Emine Semra Kiigiik Oztiirk!, Seyhan Celik Mertese',
Merve Nur Tekin!, Secahattin Bayav!, Mahmut Turgut!, Fazilcan Zirek!, Gizem Ozcan', Nazan

Cobanoglu!
1 Ankara Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

Amag: Fleksibl fiberoptik bronkoskopi (FFB), cocukluk ¢agi solunum sistemi hastaliklarinin tani ve
tedavisinde 6nemli bir yontemdir. Bu ¢alismada merkezimizde on yillik donemde gergeklestirilen
pediatrik bronkoskopi islemlerinin endikasyonlarinin, bronkoskopi bulgularinin, komplikasyonlarinin
degerlendirilmesi, ilk ve ikinci bes yillik donemlerin karsilastirilmas: amaglandi. Yontem: Bu
retrospektif calismaya Ocak 2014— Aralik 2023 yillar1 arasinda {i¢iincii basamak bir merkezde FFB
yapilan 18 yas alt1 hastalar dahil edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, eslik eden komorbiditeleri,
bronkoskopi endikasyonlari, bronkoskopi bulgular1 ve islemle iliskili komplikasyonlar kaydedildi.
Calisma donemi ilk 5 y1l (2014-2018) ve ikinci 5 y1l (2019-2023) olarak ikiye ayrilarak karsilastirildi.
Kategorik degiskenler ki-kare testi ile, slirekli degiskenler Mann—Whitney U testi ile analiz edildi.
Bulgular: Caligma déneminde toplam 672 hastaya 778 FFB islemi gerceklestirildi. Islemlerin 298’1 ilk
donemde, 480’1 ikinci donemde yapildi. 67 hastaya 2'den fazla islem uygulandi. Demografik 6zellikler
hasta bazli analiz edildi. Hastalarin %57,6's1 (n=386) erkekti. Median yas 48 ay (IQR 11-109) idi.
Hastalarin yas dagilimi iki ddnem arasinda benzer bulundu (Mann—Whitney U, p=0.084). 1k 5 yillik
donemde komorbiditesi olan 131 (47,0%) hastaya FFB yapilmis, ikinci 5 yillik dénemde bu say1 216
(55 %)’ye yiikselmis, artis istatistiksel olarak anlamliydi (p=0,048) (Tablo 1). En sik bronkoskopi
endikasyonu havayolu anomalisinin degerlendirilmesi (%45,0) olup bunu tanisal bronkoalveoler lavaj
(BAL) o6rneklemesi (%18,6) ve persistan atelektazi (%14,8) izledi. Iki dénem karsilastirildiginda
bronkoskopi endikasyonlarinin dagiliminda anlamli farklilik saptandi (p<0.001). Bronkoskopi
bulgular1 incelendiginde havayolu anomalisi (%46,8), inflamasyon (%23,7), normal bronkoskopi
(%17,6) ve sekresyon/mukus tikact (%10,5) izlendi. Bronkoskopi endikasyonlar1 ile bronkoskopi
bulgular1 arasinda anlaml iligki saptandi (p<0.001). Toplam komplikasyon oran1 %4,1 olup en sik
komplikasyon hipoksemi (%3,6) idi. Sonu¢: FOB c¢ocukluk caginda giivenli ve degerli bir tanisal
yontemdir. On yillik siiregte merkezimizde bronkoskopi endikasyonlarinin zaman igerisinde degistigi
ve Ozellikle havayolu anomalilerinin degerlendirilmesi ve tanisal bronkoalveoler lavaj gibi tanisal
amagcli islemlerin daha sik uygulanmaya baslandig1 goriilmiistiir. Ayrica ikinci donemde tanisal biyopsi
gibi yeni endikasyonlarin klinik pratige eklenmesi, merkezimizin bronkoskopi deneyiminin ve
girisimsel kapasitesinin zaman i¢inde gelistigini gostermektedir. Bu bulgular bronkoskopinin ¢ocukluk
cagl solunum hastaliklarinin tanisinda giderek daha genis bir kullanim alan1 kazandigini ortaya
koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Fleksible Fiberoptik Bronkoskopi, Cocuk Gogiis, Bronkoalveoler lavaj
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Tablo 1. Hastalarda eslik eden komorbiditelerin sistemlere gore iki donem arasindaki dagilimi

Ik 5yl ikinci5 yil
Komorbidite

n (%) n (%)
Noroloji/genetik 40 (14.3) 69 (17.6)
Immiinoloji 26(9.3) 46(11.7)
Solunum 16 (5.7) 47 (12.0)
Kardiyoloji 18 (6.5) 23(5.9)
Hematoloji/onkoloji 15(5.4) 12 (3.1)
Gastroenteroloji/nefroloji 10(3.6) 6(1.5)
Diger 6(22)  13(3.3)

(Romatoloji/Metabolizma/Endokrin)

Tablo 2. Yillara gére komplikasyon goriilme siklig1

Ik 5 yi1l n (%) ikinci 5 yil n (%) Toplam n (%)

Komplikasyon

Komplikasyon yok 282 (94.6) 464 (96.7)
Hipoksemi 14 (4.7) 14 (2.9)
Bronkospazm 2(0.7) 0(0)
Entiibasyon 0(0) 2(04)

746 (95.9)
28 (3.6)
2(0.3)

2(0.3)
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S-33 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Kftr Modiilator Tedavisinin Temel Inflamatuar Belirtecler
ve Immiinglobulinler Uzerine Etkileri: Tek Merkez Klinik Deneyimi

Isil Bilgic', Meltem Kiirtiil Cakar', Gamze Akca Ding!, Ayyiice Unlii', Hande Yetisgin', Celebi
Yildirim', Aycga Lagin Tekin!, Dilber Ademhan Tural?, Sanem Eryilmaz Polat!, Gok¢en Dilsa Tugcu',
Giizin Cinel®
1 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi
2 Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Klinigi

Giris: Kistik fibrozis transmembran regiilator proteini genindeki (KFTR) fonksiyon bozuklugunun
yalnizca epitel hiicrelerinde degil; monositler, makrofajlar ve diger immiin hiicrelerde de immdiin
regiilasyonu etkiledigi gosterilmistir. Bu durum kistik fibrozisin (KF) yalnizca enfeksiyon iliskili bir
hastalik olmadigini, immiin disregiilasyon ile karakterize sistemik bir hastalik oldugunu
diisiindiirmektedir. KFTR fonksiyonunun diizelmesi ile birlikte mukus viskozitesinin ve hava yolu
bakteri yiikiiniin azalmas1 sonucunda kronik antijenik uyarinin azalabilecegi ve buna baglh olarak
inflamatuar belirteglerde degisiklikler goriilebilecegi 6ne siiriilmektedir. Bu ¢aligmada, kistik fibrozis
tanili ¢ocuk hastalarda KFTR modiilator (elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor-ETI) tedavisi Oncesi ve
sonrast temel inflamatuvar belirteglerde ve immiinglobulinlerde meydana gelen degisimlerin
degerlendirilmesi amaglandi. Yontem: Bu retrospektif ¢alismada Ankara Bilkent Sehir Hastanesi
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi’'nde izlenen ve ETI tedavisi baslanan KF c¢ocuk hastalar
degerlendirildi. Tedavi Oncesi ve tedavi baslanmasindan en az alt1 ay sonra elde edilen klinik ve
laboratuvar verileri incelendi. Serum inflamatuar belirtegleri ve immiinoglobulin diizeyleri, tedavi
oncesi ve sonrast karsilastirildi Bulgular: Klinigimizde KF tanisi ile izlenen 72 hastanin 33’1 ETI
tedavisi kullanmaktaydi. Dahil edilme kriterlerini karsilayan 30 hastanin ETI tedavisi sonrasi
antropometrik parametrelerde artis egilimi gozlenirken, viicut kitle indeksi z-skorunda anlamli artis
saptand1 ( p=0,004). Pulmoner alevlenme sayisinda belirgin azalma gbzlendi (p<0,001). Pseudomonas
aeruginosa kolonizasyonunda azalma olup istatistiksel olarak anlamli degildi. (p=0,070). Solunum
fonksiyon testlerinde ETI tedavisi sonrasinda; FEV: ve FVC degerlerinde anlamli artis saptandi
(p<0,001). Serum immiinoglobulinleri tedavisi sonras1 IgG diizeylerinde anlamli azalma (p=0,002)
saptandi.. IgA, IgM ve IgE diizeylerinde anlaml1 degisiklik gézlenmedi (p=0,666; p=0,503; p=0,284).
Inflamatuvar belirtecler degerlendirildiginde beyaz kiire sayisinda ). Lenfosit sayilari benzerdi
(p=0,219). Monosit diizeylerinde azalma egilimi izlendi ancak anlamli degildi (p=0,141). Eozinofil
sayilarinda anlamli degisiklik saptanmadi (p=0,639). Notrofil/lenfosit oran1 ve monosit/lenfosit
oraninda anlamli degisiklik gdzlenmedi (p=0,614 ve p=0,922). Sonu¢: Kistik fibroziste kronik
inflamasyon ve immiin disregiilasyon hastaligin temel patofizyolojik ozelliklerindendir. KFTR
modiilator tedavileri hava yolu enfeksiyonu ve bakteriyel yiikii azaltarak sistemik inflamasyonu da
azaltabilir. Calismamizda IgG diizeylerinde saptanan anlamli azalma, pulmoner alevlenme sayisindaki
belirgin azalma ve solunum fonksiyonlarindaki iyilesme ile birlikte degerlendirildiginde, ETI
tedavisinin yalnizca klinik ve fonksiyonel iyilesme saglamakla kalmayip temel inflamatuar
belirteglerin ve serum immiinglobulinlerin azalabilecegini diisiindiirmektedir. Bu bulgular, KFTR
modiilator tedavilerinin kistik fibroziste inflamatuvar siirecler lizerindeki potansiyel diizenleyici
etkilerini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, modiilator, inflamatuar belirtecler, immiinglobulin
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Tablo 1. Calisma grubunun demografik ve genetik baslangi¢ 6zellikleri

Hasta sayisi, n

Cinsiyet, n (%)

Erkek

Kiz

CFTR mutasyon tipi, n (%)
F508del homozigot

F508del heterozigot

Diger mutasyonlar

Tedavi siiresi, ay

Tedavi baslangic yas, yil

Giincel Yas, yil median(Q1-Q3)

30

13 (43,3)
17 (56,7)

15 (50,0)
7(23,3)
8 (26,7)

21,95 (10,25-29,98)

9,4 (6,5-23,1)

12,00 (6,94-15,73)

Tablo 2. Tedavi 6ncesi ve sonrasi klinik parametreler ve hava yolu kolonizasyonu

VKi z-skoru, median( (Q1-Q3)
VKI, kg/m? , median( (Q1-Q3)
Pulmoner alevlenme sayisi,
median (Q1-Q3)
Hava yolu kolonizasyonu, n (%)
e MRSA
e MSSA

e Pseudomonas aeruginosa

Tedavi oncesi Tedavi sonrasi
-0,67 (-1,62-0,44) -0,32 (-1,29-0,88)

15,67 (14,47-19,36) 15,98 (15,18-20,34)

3,00 (2,00-3,25) 1,00 (0,75-2,00)
4(13,3) 5(16,7)
9 (30,0) 12 (40,0)
8 (26,7) 3(10,0)
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0,004
0,011

<0,01

0,999

0,688
0,070
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Tablo 3. Tedavi dncesi ve sonrasi solunum fonksiyon testi sonuglari

FEV1 (L)

FEV1 (% beklenen)
FEV1 z-skoru

FVC (L)

FVC (% beklenen)
FVC z-skoru
FEF25-75 (L/sn)
FEF25-75 (% beklenen)
FEF25-75 z-skoru
FEV1/FVC (%)
FEV1/FVC z-skoru

Tedavi Oncesi,
median( (Q1-Q3)

1,50 (1,23-2,51)
82 (66-95)
2,15 (-3,51--0,85)
1,63 (1,39-2,69)
74 (63-90)
2,47 (-3,65—1,32)
2,39 (1,72-3,35)
83 (70-105)
-0,64 (-1,80-0,07)
105 (96-110)
1,12 (0,15-1,59)

Tedavi Sonrasi,
median( (Q1-Q3)

2,14 (1,51-2,70)
94 (82-103)
-0,80 (-1,63—0,18)
2,22 (1,71-2,97)
84 (81-95)
-1,35 (-2,33—-0,63)
3,28 (1,82-4,39)
114 (70-146)
0,51 (-1,22-1,01)
104 (95-109)
1,15 (-0,27-1,70)

Tablo 4. Tedavi oncesi ve sonras1 immiinoglobulin diizeyleri

IgG (g/L)
IgA (g/L)
IgM (g/L)
IgE (IU/mL)

Tedavi Oncesi, median(
(Q1-Q3)
12,00 (8,53-14,83)

1,05 (0,74-1,84)
1,03 (0,82-1,60)
18,00 (3,60-39,95)

Tedavi Sonrasi, median(
(Q1-Q3)
10,35 (7,93-13,10)

1,12 (0,68-1,67)
1,02 (0,78-1,48)
18,50 (7,08-50,75)

Tablo 5. Tedavi Oncesi ve sonrasi inflamatuar belirtecler

Beyaz kiire (x103/puL)
Notrofil (x10%/pL)
Lenfosit (x10%/pL)
Monosit (x10%/pL)
Eozinofil (x10°/pL)
Notrofil/Lenfosit orani
Monosit/Lenfosit orani
Albumin (g/L)

CRP (mg/L)

Tedavi Oncesi, median
(Q1-Q3)
8,45 (7,58-10,35)
4,16 (3,38-4,65)
3,06 (2,58-3,93)
0,52 (0,39-0,70)
0,13 (0,10-0,19)
1,45 (0,98-2,05)
0,17 (0,10-0,22)
47,00 (44,00—49,00)
1,00 (0,50-3,75)
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Tedavi Sonrasi,
median(Q1-Q3)
7,75 (6,76-9,45)
3,69 (2,98-4,71)
3,07 (2,15-3,87)
0,44 (0,33-0,62)
0,14 (0,08-0,33)
1,33 (0,88-1,87)
0,15 (0,11-0,21)
47,50 (45,00—49,00)
0,90 (0,50-1,53)

<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
0,043
0,022
0,121
0,687
0,978

0,002
0,666
0,503
0,284

0,025
0,309
0,219
0,141
0,639
0,614
0,922
0,436
0,121
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S-34 Post-Enfeksiyoz ve Post-Transplant Bronsiolitis Obliteransh Cocuklarin Klinik Ozellikleri
ve Sonuclari: Tek Merkez Deneyimi

Erdem Géniillii!, Ebru Kostereli!, Asli Yeter Bas Can!, Evrim Ozmen?, Zeynep Seda Uyan!
1 Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 B.d., Istanbul
2 Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Radyolojia.b.d., Istanbul

Bronsiolitis obliterans (BO), ¢ocukluk c¢aginda nadir ancak ciddi seyirli bir kiiciik hava yolu
hastaligidir. En sik post-enfeksiydz bronsiolitis obliterans (PIBO) goriilmekle birlikte, hematopoietik
kok hiicre nakli sonrasi gelisen post-transplant bronsiolitis obliterans (PTBO) da goriilebilmektedir.
Bu c¢alismada ¢ocuklarda PIBO ve PTBO olgularinin klinik 6zelliklerini, tan1 siireclerini, radyolojik
bulgularini, tedavi yaklagimlarini ve izlem sonuglarini degerlendirmeyi amagladik. Klinigimizde
izlenen BO olgularinin retrospektif olarak verileri incelendi. Siirekli degiskenler medyan ve ¢eyrekler
arasi aralikla, kategorik degiskenler say1 ve ylizde ile 6zetlendi. 18’1 PIBO, 5’1 PTBO olmak iizere 23
olgu degerlendirmeye alindi. PIBO grubunda medyan yas 92,2 ay, PTBO grubunda 125,5 ay idi. Tan1
anindaki medyan yas PIBO’da 47 ay, PIBO’da 115,4 ay olarak bulundu. Semptomdan tantya kadar
gegen siire (p=0,019) ve ilk degerlendirmeden taniya kadar gecen siire PIBO’da daha uzundu
(p=0,017). Toraks BT de atelektazi PIBO olgularinda daha sik goriildii (p=0,006); bronsektazi yalnizca
PIBO grubunda izlendi (%52,9). PTBO grubundaki tiim hastalar hematopoietik kok hiicre nakli sonrast
gelismisti ve 4/5 olguda birden fazla sistemde GVHH eslik ediyordu. Tedavide her iki grupta da inhale
Flutikazon, Azitromisin, Montelukast ve sistemik steroid kullanildi. Invaziv mekanik ventilasyon
gereksinimi PTBO’da daha yiiksekti (p=0,043); bir PTBO olgusunda ECMO destegi gerekti. PTBO
tanil1 olgularin biri primer hastaligina bagl olarak multiorgan yetmezIligi nedeniyle kaybedildi, PIBO
grubunda kayip gozlenmedi. Cocukluk caginda PIBO ve PTBO’nun klinik seyirleri farkli
olabilmektedir. PIBO’da tan1 konulmasinda gecikme ve radyolojik degisiklikler daha 6n plandayken,
PTBO’da klinik seyir daha agir ve yogun bakim gereksinimi daha fazla olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Post enfeksiyoz bronsiolitis obliterans, post transplant bronsiolitis obliterans
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S-35 Solunum Sistemini Etkileyen Pediatrik Hastaliklarda Coklu Endoskopi Deneyimimiz

Erdem Géniillii', Ebru Késtereli!, Ertug Toroslu?, Ozan Gokler’, Nuray Uslu Kizilkan?, Cigdem
Arikan?, Gayem Kopriicii’, Mehmet Ali Ozen*, Nigar Pelin Oguzkurt*, Zeynep Seda Uyan'
1 Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 B.d. , Istanbul
2 Kog Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.d. , Istanbul
3 Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz, Bas ve Boyun Cerrahisi Hastaliklar1 B.d., Istanbul
4 T1p Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi A.b.d., Istanbul

Pediatrik aerodijestif programlar; iist ve alt hava yollar1 ile gastrointestinal sistemi birlikte etkileyen
hastaliklarda multidisipliner degerlendirme ve es zamanli girisim olanagi saglayan programlardir.
Coklu endoskopi yaklasimi tani siirecini hizlandirabilir, tekrar eden anestezi gereksinimini azaltabilir
ve hasta yonetimini kolaylastirabilir. Bu ¢alismada merkezimizde aerodijestif konseylerde tartisilarak
coklu endoskopi uygulanan ¢ocuk hastalarin klinik 6zelliklerini, islem endikasyonlarini, bulgularini,
komplikasyonlarin1 ve anestezi siiresi ile iliskili degiskenleri degerlendirmeyi amagladik. 2018-2026
yillar1 arasinda c¢oklu endoskopi yapilan 53 olgunun verileri retrospektif olarak degerlendirildi.
Olgularin medyan yas1 38,8 ay (4 giin—177 ay) olup 32’si erkekti. Tiim hastalara fleksibl bronkoskopi
uygulanirken, 34 hastada direkt laringoskopi, 25 hastada 6zefagogastroduodenoskopi ve 2 hastada rijit
bronkoskopi yapildi. Yedi olguda ikiden fazla endoskopik islem ayni seansta uygulandz; altisinda tiglii,
birinde ise dortlii islem gergeklestirildi. En sik islem kombinasyonlar1 fleksibl bronkoskopi+direkt
laringoskopi (n=27) ve fleksibl bronkoskopi+dzefagogastroduodenoskopi (n=18) idi. islemlerin 30’u
girisimsel alanda, 23’1 ameliyathanede gerceklestirildi. En sik endikasyonlar: atelektazi/lokalize ya da
persistan pnomoni-infiltrasyon (%22,6), stridor/iist hava yolu obstriiksiyonu-stenozu (%15,1),
persistan higilti/0kstiriik (%20,8), trakeostomi-dekaniilasyon-hava yolu degerlendirmesi (%15,1),
TOF/Ozefagus atrezisi/fistiil/karengeal kleft degerlendirmesi (%13,2) idi. Bronkoskopide en sik
saptanan bulgu trakeomalazi oldu. BAL kiiltiirti alinan 43 olgunun 19’unda (%44,2) iireme olmadi; en
sik izole edilen etkenler Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella pneumoniae ve Haemophilus influenzae
idi. Islem sonrast ii¢ hastada bronkospazm gelisti. Anestezi siiresi medyan olarak ameliyathanede 20,0
dakika, girisimsel alanda 21,5 dakika olarak bulundu. Coklu endoskopi, pediatrik aerodijestif
hastaliklarda tan1 ve tedavi siirecini hizlandiran, kabul edilebilir komplikasyon oranlarina sahip,
uygulanabilir bir yaklasimdir. Ayni seansta birden fazla endoskopik islemin yapilmasi toplam anestezi
siiresini anlamli bi¢imde artirmamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Fleksibl bronkoskopi, 6zefago gastro duodenoskopi, rijit bronkoskopi, ¢coklu
endoskopi
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S-36 Tiirkiye’De Kftr Varyant Cesitliligi ve Mevcut Kistik Fibrozis Tedavilerine Uygunluk

Burcu Capraz Yavuz', Ali Samet Kara?, Didem Erden Dayangag?, Velat Sen?, Hatice Selimoglu
Sen*, Berrak Oztosun®, Cigdem Korkmaz®, Ayse Ayzit Kiling®, Suat Savas®, Fatih Ercan®, Sevde
Kosak’, Oguz Karcioglu’, Figen Giilen®, Gokgen Kartal Oztiirk®, Yakup Canitez’, Merve Korkmaz’,
Mey Talip !°, Mehmet Kose!!, Ali Ersoy'!, Dilber Ademhan Tural'?, Hande Yetisgin'2, Ozlem
Keskin'3, Gaye Inal'?, Melih Hangiil', Erdi Dagdelen'*, Aysen Bingé1'®, Abdurrahman Erdem
Basaran '°, Ali Ozdemir'®, Demet Polat Yulug'’, Mahir Serbes'®, Derya Ufuk Altintas'®, Handan
Kekeg!”, Ayse Tana Aslan'’, Beste Ozsezen?’, Tugba Ramasli Gursoy?!, Nazan Cobanoglu??, Pervin
Korkmaz Ekren??, Hasan Yiiksel 24, Hiilya An11®, Zeynep Gokge Gayretli Aydin?®, Pelin Asfuroglu?’,
Goniil Caltepe®®, Ezgi Demirdogen®, Mehmet Kilig*®, Erdem Topal®!, Mina Hizal *, Eyliil Pinar
Cakir*®, Nilay Bas Ikizoglu**, Halime Nayir Biiyiiksahin®>, Fazilcan Zirek*®, Ece Ocak 37, Erkan
Cakir’®, Tugba Sismanlar Eyiiboglu'®, Giizin Cinel'?, Sevgi Pekcan®, Nagehan Emiralioglu', Deniz
Dogru', Ugur Ozgelik!

1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji
3 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
4 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklari
5 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
6 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
7 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
8 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
9 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
10 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
11 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
12 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogilis Hastaliklar
13 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve Alerji
14 Adana Sehir Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar
15 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve Alerji
16 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar
17 Mersin Sehir Hastanesi, Goglis Hastaliklar
18 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinolojisi Ve Alerji
19 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
20 Sanlurfa Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
21 Van Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk G6glis Hastaliklar1
22 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
23 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
24 Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve Alerji
25 Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve Alerji
26 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Enfeksiyon Hastaliklar:
27 Gaziantep Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
28 Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji
29 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1
30 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve
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Alerji
31 Indnii Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve Alerji
32 Ankara Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
33 Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
34 Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
35 Mardin Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk G6giis Hastaliklar
36 Samsun Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar
37 izmir Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
38 Istinye Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar

Giris: Kistik fibrozis (KF), kistik fibrozis transmembran kondiiktans regiilator (KFTR) genindeki
hastalik yapici varyantlardan kaynaklanir. 2.100°den fazla KFTR varyanti tanimlanmis olmasina
ragmen, modiilator tedavilere iliskin geri 6deme kapsami biiyiik 6l¢iide varyant-spesifik olup secilmis
hasta gruplarindan elde edilen verilere dayanmaktadir. Varyant-spesifik ve secilmis hasta verilerine
dayanan bu yaklasim, ozellikle yiiksek allelik heterojenite gosteren toplumlarda, KFTR varyant
spektrumunun kiiresel dagilimini ve buna baglh klinik gereksinimleri yeterince yansitmayabilir. Bu
caligmada, Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi temelli kohortta Tiirkiye'deki KFTR varyant
spektrumunu karakterize etmeyi ve bunun tedaviye uygunluk iizerindeki etkilerini degerlendirmeyi
amacladik. Yontem: Bu translasyonel kohort calismasinda, Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit
Sistemi'ne ait 2023 verileri analiz edildi. En az bir KFTR varyant1 tagiyan kistik fibrozisli bireyler
(bKF) ¢alismaya dahil edildi. KFTR modiilatér (KFTRm) tedavisine uygunluk, ABD Gida ve Ilag
Dairesi (FDA) ve Avrupa llag Ajansi (EMA), diizenleyici kriterlerine gére Ekim 2025'te
degerlendirildi. Tiim varyantlar ayrica ¢oklu in silico tahmin araglar1 kullanilarak incelendi. Bulgular:
Calismamizda toplam 370 farkli KFTR varyanti saptandi. F508del varyanti allellerin yalnizca
%22’sini olugtururken, allellerin dnemli bir kism1 nadir veya ultra-nadir varyantlardan olugmaktaydi.
Mevcut FDA kriterlerine gore 764 bKF (%36,8) elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI) tedavisine
uygun degildi. Bu varyanlar arasinda Sinif I ve/veya VII homozigot varyantlar ile birlikte, baz1 Sinif
II-VI KFTR varyantlar da mevcuttu. Sadece vanzacaftor/tezacaftor/deutivacaftor tedavisine uygun
olan 7 varyant ve 34 bKF tespit edildi. Ayrica, 56 bKF’yi etkileyen 25 varyantin EMA tarafindan
onaylanmis olmasina ragmen FDA kapsaminda ETI tedavisine uygun olmadig1 saptandi. Tiim bu
verilere ek olarak ¢alismamizda, daha once bildirilmemis 16 tane Sinmif I-VII ve 10 tane Sinif II-VI
varyant dahil olmak iizere toplam 26 yeni KFTR varyant tespit edildi ve in silico analizler ile ayrintili
incelendi.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, CFTR varyantlari, CFTR modiilatorleri, genetik ¢esitlilik, ulusal
kay1t sistemi, hassas tip, translasyonel arastirma
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S-37 “Kistik Fibrozis ve Primer Siliyer Diskinezide Hastalik Siddeti ile Duygu Diizenleme ve
Anksiyete-Depresyon Tliskisi”

Irmak Tanal Sambel ', A erdem Basaran', Didar Agca Cengiz', Betiil Bankoglu Parlak!, Senay
Tiire?, Aysen Bingol !
1 Akdeniz Univeristesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali
2 Akdeniz Univeristesi Tip Fakiiltesi Sosyal Pediatri Bilim Dali

GIRIS Kistik Fibrozis (KF) ve Primer Siliyer Diskinezi (PSD), yasam kalitesini énemli &lgiide
etkileyen kronik solunum yolu hastaliklaridir. Bu hastalarda artmis anksiyete, depresyon ve duygu
diizenleme giicliikleri bildirilmis olsa da, bu psikolojik faktorlerin hastalik siddeti ile iligkisi net
degildir. Bu calismada, psikolojik belirtiler ile klinik ve radyolojik hastalik gdstergeleri arasindaki
iligkinin degerlendirilmesi amaglandi. MATERYAL-METOD Calismaya >8 yas, KF ve PSD tanil1 68
hasta (41 KF, 27 PSD) dahil edildi. Olgularin %51,5’1 erkek olup ortalama yas 149,3+40,0 (80-228)
aydi. Klinik veriler arasinda pulmoner alevlenme sayisi, hastanede yatis siiresi, toraks BT bulgulari,
kronik balgam kiiltiirii tiremeleri, okul devamsizlig1 ve gogiis fizyoterapisi siklig1 yer aldi. Psikolojik
degerlendirmede PHQ-9, GAD-7 ve Cocuklarda Duygu Diizenleme Olgegi kullanildi. SONUCLAR
Ortalama FEV1 %82,1+21,5 (24-121), FVC %75,9£22,0(0-118) olarak saptandi. Pulmoner
alevlenme sayis1 0,72+1,06(0-5), hastaneye yatis siiresi 7,6+11,3(0-53) giin ve okul devamsizligi
20,05£15,90 (0-68)giin idi. BT de en sik peribronsiyal kalinlasma (%77,8), bronsiektazi (%61,9),
atelektazi ve mukus tikaci (%57,1) goriildii. KF ve PSD gruplar1 arasinda yas, alevlenme sayisi ve
yatis siiresi agisindan fark yoktu. Ancak izlem siiresi KF’de daha uzun (p=0,042) ve %FEV1 degerleri
daha yiiksekti (p=0,006). Okul devamsizligr PSD grubunda daha yiiksekti (p=0,004). Sag orta lob
tutulumu ve atelektazi PSD’de daha sik saptandi (p=0,001). Anksiyete anketi GAD-7, ¢ocuk 6fke ve
yetiskin heyecan anket skorlar1 PSD olgularinda istatistiksel olarak anlamli yiiksek saptanirken
(strastyla p=0,035 vs p=0,042 vs p=0,040), PHQ-9 ve diger alt boyutlarda anlaml1 farklilik saptanmadi
(p>0,05).Bronsiektazi varliginda yalnizca yetiskin 6fke skorlar1 daha ytiksek saptandi (p=0,033). Okul
devamsizligi ile en giiclii iligski anksiyete (GAD-7) ile gosterildi (rho=0,447, p<0,001); depresyon ve
bazi duygu alt boyutlariyla ise zayif ancak anlamli iligkiler bulundu. Sonug olarak, KF ve PSD benzer
pulmoner morbidite gosterse de, PSD hastalarinda anksiyete diizeyi ve okul devamsizligi daha
yuksektir. Bulgular, 6zellikle PSD olgularinda psikososyal destek ve anksiyete taramasinin énemini
vurgulamaktadir

Anahtar Kelimeler: Primer Siliyer Diskinezi Kistik Fibroz, GAD-7,PHQ-9, Cocuk Duygu
Diizenleme Anketi
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S-38 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Sigara Maruziyeti ve Pulmoner Alevlenme iliskisi: Tek
Merkez Deneyimi

Pelin Asfuroglu'

1 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Boliimii, Gaziantep Sehir Hastanesi, Gaziantep, Tiirkiye

Giris ve Amag: Kistik fibrozis (KF), pulmoner tutulumun hastalik prognozunu belirledigi
multisistemik bir hastaliktir. Primer sigara i¢iminin, KF’nin temel patofizyolojik mekanizmasi olan
KFTR kanal fonksiyonunu azalttig1 bilinmekte olup, sigara dumani1 maruziyeti de 6nemli bir ¢evresel
risk faktoriidiir. Bu calismada, KF’li ¢ocuklarda sigara maruziyeti ile pulmoner alevlenme sikligi
arasindaki iligkinin degerlendirilmesi amaglandi. Yontem: Calisma tek merkezli ve retrospektif olup
KF tanili ¢ocuklarin demografik ve klinik verileri incelendi. Giincel yas, tan1 yasi, cinsiyet, genetik
smiflamasi (hafif/agir), sigara i¢imi ve maruziyeti, balgam kiiltiirii sonucu, gogiis fizyoterapisi yapma
durumu ve son bir yildaki pulmoner alevlenme varligi kaydedildi. Hastalar sigara maruziyetine gore
pulmoner alevlenme siklig1 acisindan; genetik smiflama, mikrobiyolojik durum ve gogiis
fizyoterapisini diizenli yapmasina gore karsilastirildi. Sonuglar: Toplam 32 KF’li ¢cocugun %53,1°1
erkekti. Ortanca yas 7 (1,5-17) yildi. Hastalarin %68,8’inde sigara maruziyeti, %6,3’iinde aktif sigara
icimi mevcuttu. Son bir yilda hastalarin %40,6’sinda pulmoner alevlenme gozlenirken, ortanca
alevlenme sayis1 2 (1-3) idi ve alevlenmelerin %46,2’si hastane yatis1 gerektirdi. Sigara maruziyeti
olanlarda, genetik siniflama ve gogiis fizyoterapisini diizenli yapma durumuna goére pulmoner
alevlenme acisindan anlamli fark saptanmadi (sirasiyla p=0,279 ve p=0,452). Sigara maruziyeti olan
cocuklarda, balgam kiiltiiriinde kolonizasyon veya intermitan iireme varliginda pulmoner alevlenme
istatistiksel olarak anlamli yiiksek saptandi (p=0,002). Tartisma: Sigara maruziyetinin, KF’li
cocuklarda genetik siniflamadan ve gdgiis fizyoterapisinin diizenli uygulanmasindan bagimsiz olarak
pulmoner alevlenme sikligini artirabilecegi diigiiniilmektedir. Ayrica, sigara maruziyeti olan ve balgam
kiiltiirtinde kolonizasyon veya intermitan tiremesi bulunan KF’li ¢ocuklarda pulmoner alevlenme daha
fazla gorilmiistiir. Elde edilen bulgular, sigara maruziyetinin azaltilmasinin, KF’li c¢ocuklarda
pulmoner alevlenmelerin 6nlenmesine yonelik 6nemli bir hedef oldugunu ortaya koymaktadr.

Anahtar Kelimeler: alevlenme, kistik fibrozis, sigara
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S-39 Adolesanlarda Mesleksel Maruziyetlere Bagh Akciger Hastahiklar: Klinik Ozellikler ve
Sahada Uygulanabilir Tanisal Yaklasim

Sule Selin Akyan Sovdas', Gokcen Unal!
1 Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris ve Amag:Adolesan donemde, akciger gelisimi tamamlanmadan mesleksel inhalasyon
maruziyetlerine (toz, duman, kimyasal buharlar) maruz kalinabilmektedir. Bu yas grubunda mesleksel
maruziyete bagli akciger hastaliklarma iligkin veriler smirli olup, klinik o6zellikler ve tanisal
yaklagimlar yeterince tanimlanmamistir. Calismanin amaci, mesleksel maruziyet Oykiisii bulunan
adolesanlarda gelisen akciger hastaliklarinin klinik 6zelliklerini, tanisal degerlendirme siirecini ve
izlem sonuglarini ortaya koymaktir. Gere¢ ve Yontem:Tanimlayici, olgu temelli bu ¢alismaya, is
yerinde artan nefes darlig1, dksiiriik ve hiriltili solunum yakinmasi nedeniyle Cocuk Gogiis Hastaliklart
Poliklinigi’nde degerlendirilen hastalar dahil edildi. Tiim olgulara standart bir izlem protokolii
uygulandi. Bu protokol: bagvuru aninda spirometri, aktif mesleksel maruziyet altinda, giinde 4 kez, 10
giin siireyle pik ekspiratuvar akim (PEF) takibi, 10 giinliik istirahat verilmesi ve istirahat doneminde
caligma donemiyle benzer sekilde PEF takibi yapilmasi sonrasinda kontrol spirometri uygulanmasini
icermekteydi. Klinik seyir, PEF degiskenligi, solunum fonksiyon testleri ve tedavi yanitlari
degerlendirildi. Bulgular:Caligmaya dahil edilen yedi olgunun yas aralig1 13-17 yas, 5'1 erkek, 2'si
kizdi. Mesleksel maruziyetleri: kuaforliikle iligkili kimyasal maddeler(n=2), sogutma gazlari, kaynak
dumani(n=2), ¢imento tozu(n=2) icermekteydi; maruziyet siiresi 6 ay-2 yil arasinda degismekteydi.
Bagvuruda tiim olgularda anlamli bronkodilator reversibilitesi saptandi (FEV: reversibilitesi %19-28).
Aktif calisilan donemde PEF ortalamalar1 290-360 L/dk araliginda izlenirken, istirahat doneminde
PEF degerlerinin tiim olgularda belirgin sekilde artarak 460—-500 L/dk’ye ytikseldigi gozlendi. Kontrol
spirometrisinde bronkodilatdr reversibilitenin FEV1'de %8-12’ye geriledigi degerlendirildi. Tiim
hastalara inhaler kortikosteroid ve uzun etkili beta-agonist (IKS+LABA) kombinasyon tedavisi
baslandi; ancak izlemde semptomlarin devam ettigi veya arttig1, IKS+LABA tedavisinden klinik fayda
gormedikleri degerlendirildi. izlemin 3. aymnda is kolu degisikligi onerilen hastalarin, is kolu
degisikligi sonrasi tlim olgularda solunum semptomlarinin belirgin olarak geriledigi gozlendi.
Sonu¢:Mesleki maruziyetle iliskili akciger hastaliklar1 addlesan donemde ortaya c¢ikabilmekte ve
karakteristik klinik ve fonksiyonel bulgularla seyredebilmektedir. Farmakolojik tedaviden bagimsiz
olarak maruziyetin kesilmesi ile saglanan klinik diizelme, mesleksel maruziyetin belirleyici roliinii
vurgulamaktadir. Erken tan1 ve uygun mesleksel yonlendirme, bu hassas yas grubunda uzun dénem
solunumsal morbiditenin Onlenmesi agisindan son derece kritik dneme sahiptir. Bu olgu serisi,
adolesanlarda sahada kolaylikla uygulanabilir bir tanisal yaklasimla, mesleksel akciger hastaliklarinda
farmakolojik tedaviden ziyade maruziyetin kesilmesinin tan1 ve klinik iyilesmenin temel belirleyicisi
oldugunu ve erken mesleksel miidahalenin uzun dénem solunumsal morbiditeyi dnlemede anahtar rol
oynadigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, Mesleksel akciger hastaliklari, Mesleki maruziyet, PEF takibi,
Spirometri

&5



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

S-40 Pektus Ekskavatum Nedeniyle Vakum Tedavisi Uygulanan Adolesanlarda Tedavi
Sirasinda Gogiis Derinligi Degisimi Ie Beden Imaji Algis1 Arasindaki iliski: Prospektif Kohort
Cahisma

Sule Selin Akyan Sovdas', Gokcen Unal'
1 Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi

Girig:Pektus ekskavatum (PE), 6zellikle adolesan donemde beden algisi, 6zgiiven ve yasam kalitesi
iizerinde olumsuz etkiler olusturabilen bir gogiis duvar1 deformitesidir. Vakum tedavisi (VT), PE i¢in
uygulanan cerrahi dis1 bir tedavi secenegi olmakla birlikte, deformitedeki fiziksel diizelmenin beden
imaj1 tzerindeki etkisi heniliz tam olarak acikliga kavusmamistir. Bu calismada, VT uygulanan
adodlesanlarda gogiis derinligindeki degisim ile beden imaj1 algis1 arasindaki iliskinin degerlendirilmesi
amaglandi. Yontem:Bu prospektif kohort ¢calismasi, MECOR projesi kapsaminda yiiriitiildii. Pektus
ekskavatum tanisi ile izlenen ve VT baglanan 1018 yas aras1 ad6lesanlar caligmaya dahil edildi. Gogiis
derinligi, standart manuel eksternal kaliper yontemi ile 6lgiildii. Beden imaj1 algisi, Body Image
Questionnaire (BIQ) ile degerlendirildi; ayrica Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire (PEEQ)
ve Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL) kullanildi. Tiim degerlendirmeler tedavi baglangicinda
ve tedavinin 6. ayinda yapildi. Bulgular: Vakum tedavisi baglanan 42 hastanin 35’inin giinliik belirlenen
periyodlarda diizenli kullanim1 ve takiplerine devam etmeleri ile 6 aylik izlem siirecini tamamlada.
Izlem sonunda gégiis derinliginde anlamli diizelme saptanirken, BIQ skorlarinda da anlamli azalma
goriildii; bu bulgu beden imaj1 algisinda iyilesmeye isaret etti. BIQ skorundaki degisim ile gdgiis
derinligindeki degisim arasinda orta diizeyde pozitif korelasyon bulundu (r=0,47; p=0,04). Buna
karsilik, BIQ degisimi ile baslangigtaki solunum fonksiyon testi parametreleri arasinda anlaml iligki
izlenmedi (r=—0,03; p=0,98). Baslangic deformite siddeti ile beden imajindaki iyilesme arasinda giiglii
negatif korelasyon saptandi (r=—0,61; p<0,001). Ancak ¢ok degiskenli regresyon analizinde, baslangi¢
deformite siddeti i¢in diizeltme yapildiginda g6giis derinligindeki degisimin BIQ degisimini bagimsiz
olarak 6ngdérmedigi goriildii. Sonug:Vakum tedavisi, pektus ekskavatum tanili addlesanlarda hem
g0gilis duvart morfolojisinde hem de beden imaji1 algisinda anlamli iyilesme ile iligkilidir. Bununla
birlikte, beden imajindaki diizelmenin yalnizca anatomik degisimle aciklanamamasi, psikososyal
sonuclarin ¢ok boyutlu bir yapiya sahip oldugunu diisiindiirmektedir. Ulkemizde vakum bell
tedavisinin halen Sosyal Giivenlik Kurumu tarafindan geri 6deme kapsamina alinmamis olmas1 goz
online alindiginda, bu alandaki klinik ve psikososyal yarar1 ortaya koyan caligmalarin artmasi,
tedavinin gelecekte geri 6deme kapsamina alinabilmesi agisindan 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: pektus ekskavatum, vakum tedavisi, beden imaj1 algisi, adolesan, yasam kalitesi
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S-41 Cocuklarda Obstriiktif Uyku Apnesi Siddeti Ile Retinal ve Koroidal Yapisal Degisiklikler
Arasindaki fliski: Pilot Bir Optik Koherens Tomografi Calismasi

Yadigar Oztiirk', Furkan Atalay?, Sinem Can Oksay!, Esma Ecem Ozkan?, Ebubekir Durmus?,
Fehim Esen?, Saniye Girit'
1 istanbul Medeniyet Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

2 Istanbul Medeniyet Universitesi Goz Hastaliklar

GIRIS: Eriskin calismalari, obstriiktif uyku apnesinde (OUA), dzellikle orta—agir hastalikta, retina
sinir lifi tabakasinda incelme ve koroidal degisiklikler oldugunu gostermektedir; ancak pediatrik
veriler sinirhidir. Bu ¢alismada, OUA’l1 ¢ocuklarda optik koherens tomografi kullanilarak retinal ve
koroidal yapisal parametrelerin degerlendirilmesi ve bu parametrelerin OUA siddetini yansitan
polisomnografik parametreler ile iliskisinin incelenmesi amaglandi. YONTEMLER: OUA
semptomlar1 olan ve sistemik komorbiditesi bulunmayan 5-17,5 yas arast g¢ocuklara gece
polisomnografi uygulandi. OUA tanis1 alan hastalara oftalmolojik muayene ve spektral-domain optik
koherens tomografi yapildi. Subfoveal koroid kalinligi, koroidal vaskiilarite indeksi, retina sinir lifi
tabakasi ve peripapiller koroid kalinlig1 dl¢iildii. BULGULAR: Toplam 24 OUA tanist alan ¢ocuk
caligmaya dahil edildi (medyan yas 11 yil; 13 hafif, 11 orta—agir OUA). Temporal peripapiller koroid
kalinlig1, orta—agir OUA grubunda daha yiiksek bulundu (192’ye kars1 132 pm, p=0,047) ve apne-
hipopne indeksi (r=0,494, p=0,023) ile obstriiktif apne-hipopne indeksi (r=0,437, p=0,048) ile
korelasyon gosterdi. Retina sinir lifi tabakas1 ve subfoveal koroid kalinligi ile hastalik siddeti arasinda
iliski saptanmadi. SONUC: Bu pilot ¢alismada, ¢ocuklarda temporal peripapiller koroid kalinliginin
OUA siddetini yansitan polisomnografik parametreler ile iligkili oldugu gosterilmistir. Bulgular,
aralikli hipoksi ve uyku fragmentasyonunun erken dénemde bolgesel koroidal vaskiiler degisikliklere
yol acabilecegini ve bu degisikliklerin optik koherens tomografi ile saptanabilecegini
diisiindiirmektedir. Erigkin ¢aligmalarinda daha ¢ok nororetinal incelme 6n planda iken, bu calismada
retina sinir lifi tabakasinda anlamli degisiklik saptanmamasi, ¢ocuklarda ndrodejenerasyondan dnce
gelisebilen erken donem vaskiiler degisikliklerin 6n planda olabilecegini diisiindiirmektedir. Bu
baglamda, peripapiller koroid kalinligi Ol¢iimiiniin pediatrik OUA’da sistemik mikrovaskiiler
etkilenmenin non-invaziv bir gostergesi olarak potansiyel bir biyobelirte¢ olabilecegi 6ne siiriilebilir.
Bu bulgularin dogrulanmasi i¢in daha genis 6rneklemli ve prospektif ¢caligsmalara ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: obstriiktif uyku apnesi, optik koherens tomografi, retina sinir lifi, koroid,
cocuklar
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Tablo 1. Obstriiktif Uyku Apnesi Siddetine Gore Demografik, Polisomnografik ve
OCT Parametreleri

Parametre Hafif OUA (n=13) Orta-Agir OUA (n=11) p degderi
Yas (yil) 11.5 (4.5) 8 (7.5) 0.353
VKi z skoru 0.58 (1.12) 1.90 (2.99) 0.505
Toplam uyku siiresi (dk) 380 (116) 388 (68.3) 0.908
Uyku etkinligi (%) 90.7 (12.8) 88.9 (11.8) 0.931
Uyku latensi (dk) 20 (18) 18 (15) 0.908
Subfoveal koroid kalinhigr (um) 334 (60.0) 344 (81.3) 0.598
Koroidal vaskularite indeksi 0.67 (0.03) 0.70 (0.03) 0.228
Fraksiyonel koroidal vaskiilarite indeksi 66.9 (3.31) 69.9 (2.62) 0.228
(%)

Retina sinir lifi tabakasi (um) 101 (12.0) 105 (8.0) 0.811
Temporal peripapiller koroid kalinhig 132 (35.5) 192 (71.5) 0.047
(um)

Nazal peripapiller koroid kalinhidi (um) 167 (62.5) 136 (34.3) 0.387

Veriler medyan (IQR) olarak sunulmustur.
Kisaltmalar: OUA: Obstriiktif uyku apnesi; VKi: Viicut kitle indeksi; dk: dakika; OCT: Optik koherens
tomografi; RNFL: Retina sinir lifi tabakasi; um: mikrometre.

88



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

S-42 Kistik Fibrozis Hastalarinda Yiiksek Etkili Modiilator Tedavinin Kemik Mineral
Yogunlugu Uzerine Etkisi

Meltem Kiirtiil Cakar!, Ayyiice Unlii !, Gékgen Dilsa Tugcu !, Giizin Cinel !, Duygu Aydin 2, Oguz
Karcioglu 2, Tugce Kantemir °, Pelin Ozcilingir Hakverdi °, Ebru Yal¢in 3, Fatmagiil Ersan 4, Ayse
Tana Aslan 4, Suat Savas >, Fatih Ercan >, Ece Halis ®, Gok¢en Kartal Oztiirk ¢, Erdem Sarcak 7,
Yakup Canitez ’, Mehmet Kése 8, Beyza Hiirmet Ejder®, Erdi Cagr1 Dagdelen °, Melih Hangiil °,
Erdem Basaran '°, Aysen Bingdl '°, Miiriivvet Yanaz !!, Hadice Selimoglu Sen !, Velat Sen !,
Mehmet Kilig 12, Ozlem Keskin !?, ibrahim Halil Karahan !*, Erdem Topal '%, Tugba Sismanlar
Eyiiboglu *, Sevgi Pekcan °, Erkan Cakir !°, Nagehan Emiralioglu Ordukaya 3, Deniz Dogru 3, Ugur
Ozgelik 3
1 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara,

Tiirkiye
4 Gazi Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
5 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Konya,
Tiirkiye
6 Ege Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Izmir, Tiirkiye
7 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Bursa, Tiirkiye
8 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali, Kayseri, Tiirkiye
9 Adana Sehir Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari, Adana, Tiirkiye
10 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye
11 Dicle Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Diyarbakir, Tiirkiye
12 Firat Universitesi Hastanesi, Cocuk Alerji Ve Immunoloji Hastaliklar1 Bilim Dali, Elaz:g, Tiirkiye
13 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immunoloji Hastaliklar Bilim Dal,
Gaziantep, Tirkiye
14 Inénii Universitesi, Cocuk immiinoloji Ve Alerji Hastaliklar1 Bilim Dali, Malatya, Tiirkiye
15 Istinye Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart Bilim Dals, Istanbul, Tiirkiye

GIRIS: Kistik fibrozise (KF) bagl kemik hastali§i; malniitrisyon, kronik inflamasyon, fiziksel
inaktivite ve azalmis kas kiitlesi gibi ¢ok sayida etkenin etkilesimi sonucunda gelismektedir. Bu dolayl
mekanizmalarin yani sira, KFTR islev bozuklugunun da kemik olusturan hiicrelerin fonksiyonlarini
etkileyerek kemik metabolizmasinda bozulmaya dogrudan katkida bulundugu diisliniilmektedir. Bu
caligmada, yiiksek etkili modiilator tedavinin (YEMT) KF hastalarinda kemik mineral yogunlugu
(KMY) iizerindeki etkisinin ve kemik sagligim1 etkileyebilecek klinik ve biyokimyasal
parametrelerdeki degisimlerin degerlendirilmesi amaglandi. YONTEM: Bu retrospektif, cok merkezli
calismada, Tiirkiye Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’nden (UKKS) elde edilen veriler analiz edildi.
Calismaya, 2021-2025 yillar1 arasinda YEMT'e baslanan hem tedavi oncesi hem de en az 6 ay
modiilator tedavi sonrasi dual-enerji X-151m1 absorbsiyometri (DEXA) ile KMY degerlendirmesi
bulunan KF hastalar1 dahil edildi. Tedavi oncesi ve sonrast DEXA bulgularinin yanm sira, kemik
saghigin1 etkileyebilecek klinik ve biyokimyasal parametreler degerlendirildi. BULGULAR:
Calismaya 104 hasta dahil edildi (Sekil 1). Hastalarin yas ortalamasi 15,8 + 5,98 y1l ve 61°1 (%58,1)
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erkekti. YEMT sonrast KMY z-skorunda anlamli artig saptandi (0,001 £ 1,61°den 0,26 £+ 1,68’¢;
p=0,042). Bu artis 6zellikle ¢cocuklarda anlamliyken (0,276 + 1,65’ten 0,659 + 1,69’a; p=0,014),
eriskinlerde anlamli degisiklik gézlenmedi (-0,676 + 1,33’ten -0,715 £ 1,22’ye; p=0,848). FEV1 ve
FVC z-skorlarinda anlamli iyilesme gozlenirken, ter testi degerlerinde ve pulmoner alevlenme
sayisinda anlamli azalma saptandi (p<0,001). Biyokimyasal degerlendirmede 25-OH D vitamini ve
PTH diizeylerinde anlamli degisiklik izlenmezken, kalsiyum diizeyinde artis, fosfor ve alkalen fosfataz
diizeylerinde ise azalma gorildii (sirasiyla p=0,003, p=0,002 ve p=0,010) (Tablo 1). SONUC: YEMT,
KF hastalarinda KMY z-skorunda artis, VKi’de iyilesme, solunum fonksiyonlarinda diizelme ve
pulmoner alevlenmelerde azalma ile iliskili bulundu. Ayrica kemik metabolizmas: ile iliskili bazi
biyokimyasal parametrelerde degisim gozlendi. Bu bulgular, YEMT’in kemik saglig1 iizerinde olumlu
etkileri oldugunu diisiindtirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, yiiksek etkili modiilator tedavi, kemik mineral yogunlugu

Tablo1: Kistik fibrozis hastalarinda yiiksek etkili modiilator tedavi 6ncesi ve sonrasi klinik,
biyokimyasal ve kemik mineral yogunlugu parametrelerinin karsilagtirilmasi

Demografik veriler mean (£ SD)
Yas 15,8 +£5,98
<18 yas (n=74) 12,8 +3,24
>18 yas (n=30) 23,3+ 437
Erkek n(%) 61 (%58,10)
Takip siiresi (y1l) 2,42+ 0,95
Modiilator baslama yasi (yil) 16,9 £5,97

F508del patojenik varyanti1 (n%)

Heterozigot 37 (%35,6)
Homozigot 32 (%30,8)

YEMT oncesi YEMT sonrasi

mean (£ SD) mean (+ SD) d
VA z-skoru -0,84 + 1,86 -0,65 + 1,40 0,666
Boy z skoru -0,49+ 1,33 -0,73 £ 1,24 0,038
VKI (tiim hastalar) 18,80 4,26 20,60 + 4,24 < 0,001
VKI z-skoru -0,75 + 1,81 -0,32+ 1,33 0,014
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KMY z skoru 0,001 + 1,61 0,26 1,68 0,042
KMY z skoru grup

< 18 yas 0,276 + 1,65 0,659 + 1,69 0,014
> 18 yas -0,676 £ 1,33 -0,715+ 1,22 0,848
KMY z-skoru siniflama (n%)

>-1 76 (73,08) 76 (73,08)

-2 to -1 18 (17,30) 20 (19,23)

<-2 10 (9,62) 8(7,69)

FEV1 z skoru -2,114+2,33 -1,42+2.23 < 0,001
FVC z skoru -1,90 £ 2,18 -1,18 +£2,08 < 0,001
Ter testi 91,30 + 22,60 43,80 +21,20 < 0,001
25 OH D vitamin diizeyi (ng/L) 29,80 £ 15,80 28,70 £ 12,10 0,428
Kalsiyum (mg/dL) 9,64 +0,48 9,78 +£0,41 0,003
Fosfor (mg/dL) 4,29 +£0,71 4,06 + 0,80 0,002
Alkalen fosfataz (U/L) 191 £94,8 167 £104 0,010
PTH (ng/L), (n=41) 45,2+ 19,2 47,5 +20 0,269
INR 1,06 0,12 1,02 £ 0,09 < 0,001
Pulmoner alevlenme sayisi 0,65+1,16 0,17 £0,57 <0,001
Multivitamin kullanimi (n%) 88 (84,60) 89 (85,60) 0,808
D vitamin kullanimi (n%) 18 (17,31) 17 (16,35) 0,853
Kolonizasyon (n%)

Pseudomonas aeruginosa 37 (35,60) 21 (20,20) 0,005
MRSA 9 (8,70) 11 (10,60) 0,228
MSSA 52 (50,00) 31 (29,80) < 0,001
Pankreatik yetmezlik (n%) 94 (90,40) 87 (83,70) 0,020

FEV1: forced expiratory volume in 1 second; FVC: forced vital capacity; KMY: Kemik mineral
yogunlugu; MRSA: methicillin-resistant Staphylococcus aureus; MSSA: methicillin-susceptible
Staphylococcus aureus; PTH: parathormon; VA: viicut agirligi; VKI: viicut kitle indeksi; YEMT:

yiiksek etkili modiilator tedavi.
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2024 yilinda Ulusal Kistik
Fibrozis Kayit Sistemi’nde
kayitli hasta
n=2239
| Diglama kriteri:
_| Calismaya katilmayan merkezlerin hasta
sayisl
y n=679
Caligmaya katilmayi kabul
eden merkezlerde izlenen
KF hastalar
n=1560
( Diglama kriteri:
> YEMT kullanmayan hastalar
i L n=1157
Yiiksek etkili modiilator
tedavi (YEMT) kullanan
hastalar
n=403
Diglama kriteri:
Tedavi dncesi ve sonrast KMY degerlendirmesi
> bulunmayan hastalar
n=299

Caligmaya dahil edilen hastalar
[Tedavi 6ncesi ve sonrasi Kemik Mineral
Yogunlugu (KMY) degerlendirmesi bulunan
hastalar]
n=104

Sekil 1: Calisma akis semasi
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S-43 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Yasamin ilk Iki Yilindaki Pulmoner Alevlenmelerin ileri
Donem Pulmoner Fonksiyonlara Etkisinde Cftr Modiilator Tedavisinin Rolii

Avca Lacin Tekin', Is1l Bilgic', Meltem Kiirtiil Cakar', Gamze Akca Ding', Ayyiice Aktemur Unlii',
Hande Yetisgin', Celebi Y1ldirim!, Sanem Eryilmaz Polat!, Dilber Ademhan Tural?, Gékcen Dilsa
Tugcu', Giizin Cinel?

1 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi
2 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Klinigi

Giris: Kistik fibrozis (KF) hastaliginda ¢alismalar erken donem pulmoner alevlenmelerin ileri yaglarda
pulmoner fonksiyonlarda bozulma i¢in risk faktorii oldugunu gostermistir. CFTR modiilator tedavisine
erken baglanirsa pulmoner fonksiyonlar daha iyi korunmaktadir. Amag¢ ve Yontem: Bu c¢alismanin
amaci, KF hastalarinda bebeklik doneminde gecirilen pulmoner alevlenme sayisinin ileri donem klinik
bulgulara etkisini gostermek ve modiilator kullaniminin bu etkiyi nasil degistirdigini géstermektir. Bu
retrospektif, tek merkezli caligmaya, 2025 yilinda 3-18 yasinda olan ve ilk 2 yasinda en az 1 pulmoner
alevlenme gecirmis olan KF hastalar1 dahil edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, ilk 2 yastaki
pulmoner alevlenmeleri, modiilator tedavi baglanma zamani ve aldig1 siire, son vizit yili pulmoner
alevlenmeleri, solunum fonksiyon testi (SFT) verileri, viicut kitle indeksi (VKI) degerleri,
kolonizasyon varhig: kaydedildi. Ik 2 yastaki alevlenme ortancasi 2 olarak saptandi. 2 ve daha az
alevlenme nadir, 3 ve istii alevlenme gecirenler sik alevlenme olarak kabul edildi. 2 yasindan sonra
modiilator tedavi baglanmis ve en az 6 aydir tedavi alan hastalar modiilator tedavi aliyor kabul edildi.
Hastalar ilk 2 yastaki pulmoner alevlenme sayisina ve modiilator tedavi alma durumuna gore 4 gruba
ayrildi. Gruplarin dagilimi Sekil 1°de gosterilmistir. Sonuglar ve Tartisma: Toplam 67 KF hastasi
caligmaya dahil edildi, hastalarin %59,7’si kiz idi. Modiilatér tedavi baslanma yas ortancasi 102 ay
(Q1;Q3: 36;146 ay) idi. Modiilator tedavi alma siire ortancas1 20 ay (Q1;Q3: 9;30 ay) idi. Ilk 2 yasta
stk alevlenme geciren gruptaki hastalardan modiilator tedavi almayanlarda son vizit yilinda FEV1 z
skoru modiilator tedavi alanlardan daha diistiktii (p<<0,05)(Tablo 1). Nadir alevlenme gegiren grupta
modiilatdr alan ve almayan hastalar arasinda FEV1, FVC, VKI ve pulmoner alevlenme sayis1 ve tedavi
stiresi arasinda anlaml fark yoktu (Tablo 1). Modiilator tedavi alan tiim hastalardan ilk 2 yasta sik
alevlenme gecirenler ile nadir alevlenme gegirenler arasinda FEV1 z skorlarinda anlamli farklilik
yoktu (Tablo 2). Diger gruplarin karsilastirmast Tablo 2’de verilmistir. Calismamizda hastalarin
%64’iine 6 yas ve sonrasinda modiilator tedavi baslanmis olsa da, bebeklikte sik alevlenme
gecirenlerden modiilator kullananlarda pulmoner fonksiyonlar daha iyi bulunmustur. Bu sonuca gore
modiilatoriin olumlu etkisinin yaninda, modiilator baslanana kadar gegen siirede yapilan diger akciger
koruyucu stratejilerin de 6nemli oldugu diistiniilmiistiir. Caligmanin gelecekte daha genis hasta gruplari
ile yapilmas1 hedeflenmektedir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, erken donem pulmoner alevlenme
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Sekil 1. Hastalarin gruplandirilmasi

Tiim hastalar
(n=67)

/

Ik 2 yasta sik
alevlenme gegirenler

[

Modiilator tedavi alan

(n=9) (Grup 1)

|

(n=21)

alevlenme gegirenler

[ Ilk 2 yasta nadir J

(n=46)

almayan

Modiilator tedavi
(n=12) (Grup 2)

Modiilator tedavi alan
(n=30) (Grup 3)

Modiilator tedavi
(n=16) (Grup 4)

almayan

|

Tablo 1. Gruplarin Son Vizitteki Klinik Ozelliklerinin Karsilastiriimasi

Grup 1 Grup 2 p ** Grup 3 (n=30) Grup 4 Pk
(n=9) (n=12) (n=16)
Yas (Median- 9 (4;11) 9,5(5;11,5) | 0,66 | Yas (Median- 10,5(4;14) 9 0,46
Q1:Q3) Q1:Q3) (6,5:10.5)
FEV1-Z -0,08 (- -1,92 (- 0,02 | FEV1-Z -1,03(-2;0,15) -0,58 0,77
skoru* 0,38; 0,88) | 2,49;-1,02) skoru* (-
(Median- (Median- 3,27;0,74)
QLQ3) QL;Q3)
FVC-Z -0,58 -2,22 0,08 | FVC-Z -1,2(-2,39;- -0,93(- 0,8
skoru* (1,13;0,23) | (-2,35;-0,4) skoru* 0,51) 3,77;
(Median- (Median- 0,26)
QLQ3) QL;Q3)
VKi-Persentil | 38 (17;51) 14,2 0,25 | VKi-Persentil | 20,5 (8,5;48.,7) 25 0,91
(Median- (1,7;52,5) (Median- (11,9;69)
QL;Q3) QL;Q3)
VKIi-SDS z -0,3 (- -1,07 0,22 | VKi-SDS z -0,8 (-1,37;- -0,65 0,91
skoru 0,92;0,05) | (2,27;0,08) skoru 0,03) (-1,1;0,5)
(Median- (Median-
Q1;Q3) Q1;Q3)
Toplam 2 (1;2,5) 1(0,25;2) 0,48 | Toplam 1(0;1) 1(0;1) 0,83
Alevlenme Alevlenme
sayisi sayis1
(Median- (Median-
Q1;Q3) Q1;Q3)
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IV Tedavi 0 (0;0,5) 1(0;1) 0,13 | IV Tedavi 0 (0;0) 0 (0;0) 0,06
Verilen Verilen

Alevlenme Alevlenme

Sayisi Sayisi

(Median- (Median-

Q1;Q3) Q1;Q3)

IV Tedavi 0 (0;5) 14 (0;19,25) | 0,13 | IV Tedavi 0 (0;0) 0 (0;0) 0,06
stiresi (giin) siiresi (giin)

(Median- (Median-

Q1;Q3) Q1:Q3)

Oral tedavi 1(1;2) 0,5 (0;1) 0,11 | Oral tedavi 1 (0;1) 1 (0;1) 0,77
alinan alinan

alevlenme alevlenme

sayisi sayist

(Median- (Median-

Q1;Q3) Q1;Q3)

Kolonizasyon 66,6 83,3 0,15 | Kolonizasyon %30 %56 0,08
Varlig1 (%) Varligi (%)

* Grup 1’de 6 hasta, Grup 2’de 7 hasta, Grup 3’te 22 hasta, Grup 4’te 12 hasta SFT yapabilmistir, FEV-1 ve FVC
istatistiklerine sadece bu hastalarin verileri dahil edilmistir.
** Grup 1 ve Grup 2’nin karsilastirmasina ait p degeridir.
**% Grup 3 ve Grup 4’lin karsilagtirmasina ait p degeridir.
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Tablo 2. Gruplarin Son Vizitteki Klinik Ozelliklerinin Karsilastiriimasi

Grup 1 Grup3 | P** Grup 2 Grup 4 | P***
(n=9) (n=30) (n=12) (n=16)
Yas (Median- 9 (4;11) 10,5(4;14) | 0,46 | Yas (Median- 9,5 (5;11,5) 9 0,72
Q1;Q3) Q1;Q3) (6,5;10,5)
FEV1-Z skoru* -0,08 (- -1,03(- 0,09 | FEVI-Z -1,92 (- -0,58 0,53
(Median-Q1;Q3) 0,38; 0,88) 2;0,15) skoru* 2,49:-1,02) | (-3,27;
(Median- 0,74)
Q1;Q3)
FVC- Z skoru* -0,58 -1,2(- 0,14 | FVC- Z skoru* -2,22 -0,93 0,53
(Median-Q1;Q3) (1,13;0,23) | 2,39;-0,51) (Median- (-2,35;-0,4) | (-3,77;
QL;Q3) 0,26)
VKi-Persentil 38 (17;51) 20,5 0,61 | VKi-Persentil 14,2 25 0,34
(Median-Q1;Q3) (8,5;48,7) (Median- (1,7;52,5) (11,9;69)
QL;Q3)
VKI-SDS z skoru -0,3 -0,8 0,58 | VKI-SDS z -1,07 -0,65 0,34
(Median-Q1;Q3) (-0,92;0,05) | (-1,37; skoru (2,27,0,08) | (-1,1;0,5)
-0,03) (Median-
QL;Q3)
Toplam Alevlenme | 1,5 (1;2) 1(0;1) 0,05 | Toplam 1(0,25;2) 1(0;1) 0,38
sayist (Median- Alevlenme
Q1;Q3) sayisi
(Median-
QL;Q3)
IV Tedavi Verilen 0(0;0,5) 0 (0;0) 0,08 | IV Tedavi 1(0;1) 0(0;0) 0,06
Alevlenme Sayis1 Verilen
(Median- Q1;Q3) Alevlenme
Sayisi(Median-
Q1;:Q3)
IV Tedavi siiresi 0 (0;5) 0 (0;0) 0,08 | IV Tedavi 14 0(0;0) 0,07
(giin) (Median- siiresi (giin) (0;19,25)
QL;Q3) (Median-
Q1;Q3)
Oral tedavi alinan 1(1;2,25) 1(0;1) 0,07 | Oral tedavi 0,5 (0;1) 1(0;1) 0,85
alevlenme sayisi alman
(Median- Q1;Q3) alevlenme
sayis1
(Median-
Q1;Q3)
Kolonizasyon 66,6 %30 1 Kolonizasyon 83,3 %56 0,05
Varlig1 (%) Varlig1 (%)

* Grup 1’de 6 hasta, Grup 2’de 7 hasta, Grup 3’te 22 hasta, Grup 4’te 12 hasta SFT yapabilmistir, FEV-1 ve
FVC istatistiklerine sadece bu hastalarin verileri dahil edilmistir.

** Grup 1 ve Grup 3’nin karsilastirmasina ait p degeridir.

**%* Grup 2 ve Grup 4’iin karsilagtirmasina ait p degeridir.
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S-44 Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sisteminde Kayith Hastalarin Hemoptizi A¢isindan
Incelenmesi

Handan Kekec', Ayse Tana Aslan !, Tugba Sismanlar Eyiiboglu!, Tugge Unlii!, Dilara Demirel 2,
Emine Altay 2, Ebru Yal¢in?, Abdurrahman Zarif Giiney 3, Furkan Yilmaz 3, Ayse Ayzit Kiling
Sakall1 3, Asli Alkan 4, Yusuf Yalgin #, Fatih Ercan 3, Fatma Nur Ayman 3, Gokgen Kartal Oztiirk ¢,
Kiibra Ozkaya ¢, Melih Hangiil ’, Erdi Cagr1 Dagdelen 7, Yakup Canitez %, Erdem Sarcak®, Ozlem
Keskin , ibrahim Halil Karahan®, Ali Ozdemir!'®, Meltem Kiirtiil Cakar'!, Sanem Eryilmaz Polat'!,
Tugba Ramasl Giirsoy!'?, Beste Ozsezen'®, Meri¢ Esen Simsek Mullaoglu !4, Fazilcan Zirek '°,
Gizem Ozcan '6, Hiiseyin Arslan 7, Ozge Meral '8, Ece Ocak '°, Deniz Mavi Tortop?’, Mehmet
Mustafa Ozaslan 2!, Halime Nay1r Biiyiiksahin 22, Demet Polat Yulug 2*, Mina Hizal >, Giizin

Cinel %, Sevgi Pekcan®, Erkan Cakir 2°, Nagehan Emiralioglu?, Ugur Ozgelik 2, Deniz Dogru 2
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
3 Istanbul Universitesi Cerrahpasa-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
4 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Abd
5 Necmettin Erbakan Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bd
6 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
7 Adana Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
8 Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Alerji Ve Immunoloji Bd
9 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Ve Immunoloji Bd
10 Mersin Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
11 Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar
12 Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar
13 Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd
14 Celal Bayar Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
15 Samsun Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar1
16 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
17 Hatay Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
18 Gazi Yasargil Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar:
19 Izmir Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklart
20 Sanlurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6gilis Hastaliklar
21 Trabzon Kanuni Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
22 Mardin Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar
23 Mersin Universitesi Gogiis Hastaliklar1 Abd
24 Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
25 Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklart Bd
26 Istinye Universitesi, Liv Hospital, Cocuk Gogiis Hastaliklari

Giris: Bu ¢alismada Tiirkiye Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’nde (UKKS) kayith kistik fibrozis
(KF)’li hastalarda hemoptizi prevalansi, risk faktorleri ve tedavilerin incelenmesi amaglanmaistir.
Method: 2024 yili UKKS’de kayith olan ve mindr/major hemoptizi dykiisii olan hastalar dahil
edilmistir. UKKS verileri ve ek veriler kullanilarak hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri analiz
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edilmistir. Sonuglar: Calismaya toplam 1593 hasta (24 KF merkezi) dahil edildi. 50 hastada (27 kiz,
%354) hemoptizi Oykiisii vardi. Hemoptizi prevalanst %3,1 olarak saptandi. Ortanca giincel yas 18 (5-
37), ilk hemoptizi yas1 16 (4-33) yildi. Ortanca agirlik z-skoru -1,19 (-2,76-2,40), boy -0,79 (-4,21-
0,67) ve viicut kitle indeksi -0,85 (-2,35-2,30) idi. FEV1 % 66 (24-122) ve FVC % 75 (27-123) idi.
Hemoptizi atak sayisi 2 (1-15) ve son yildaki hemoptizi atak sayisi 1 (0-8) idi. 17 hastada (%34) masif
hemoptizi Oykiisii vardi. Hemoptizi atagi hastalarin 37’sinde (%74) pulmoner alevlenmeyle, 6’sinda
(%12) ezgersizle, 2’sinde (%4) soguk maruziyetiyle, 1’inde (%2) dehidratasyonla iliskilendirilmistir.
Kronik P. aeruginosa 30 (%60), MSSA iiremesi 14 (%28) hastada saptandi. Hastalarin 49’unda (%98)
bronsektazi, 44’iinde (%88) pankreatik yetmezlik, 19’unda (%38) KF-iligkili karaciger hastaligi,
11’inde (%22) KF-iligkili diyabet, 4'linde (%8) ABPA saptandi. CFTR-modiilatér tedavisi alan 21
(%42) hasta vardi; 12 (%24)'sinde hemoptizi ataklarinin modiilator tedavi ile geriledigi bildirilmistir.
Hemoptizi ataginda uygulanan medikal tedaviler: hastalarin 40’inda (%80) antibiyoterapi, 24’tinde
traneksamik asit, 7°sinde K vitamini ve 5’inde terlipressin idi; 7 (%14) hastaya bronsiyal arteriyel
embolizasyon uygulandi. iki hasta hemoptizi siirecinde kaybedilmistir. Tartisma: KF’de hemoptizi,
brongektazi varligi, kronik Pseudomonas enfeksiyonu ve pulmoner alevlenmelerle yakin iligki
gostermektedir. Hemoptizi etyolojisinde enfeksiyonun yani sira egzersiz, soguk iliskili faktorler ve
dehidratasyon da tetikleyici olabilir. CFTR-modiilator tedavisi ile ataklarda gbzlenen azalma, bu
tedavilerin hemoptizi lizerinde de olumlu etkileri olabilecegini diislindiirmiistiir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, hemoptizi, UKKS

98



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

S-45 Mekonyum ileusunun Kistik Fibrozis Prognozundaki Yeri; Yenidogan Tarama Program
Oncesi ve Sonrasi

Didar Agca Cengiz', A.erdem Basaran', Aysen Bingél!, Deniz Dogru Erséz2, Ugur Ozcelik?,
Nagehan Emiralioglu?, Ebru Yal¢in?, Raziye Atan?, ipek Demir?, Velat Sen®, Ayse Ayzit Kiling?,
Furkan Y1lmaz*, Sevgi Pekcan®, Gokgen Kartal Oztiirk®, Atacan Ogiitcii®, Yakup Canitez’, Erkan

Cakir®, Mehmet Kése’, Giizin Cinel', Ayyiice Unlii!!, Ozlem Keskin'2, Melih Hangiil'3, Ali
Ozdemir'#, Mahir Serbes!>, Ayse Tana Aslan'®, Tugba Sismanlar Eyiiboglu'®, Beste Ozsezen'’, Tugba
Ramasl Giirsoy'®, Nazan Cobanoglu'®, Hasan Yiiksel?°, Hiilya An1l?!, Pelin Asfuroglu??, Géniil
Caltepe?’, Mehmet Kili¢?*, Mina Hizal?®, Eyliil Pmar Cakir?®, Halime Nayir Biiyiiksahin?’, Fazilcan
Zirekankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1*®, Ece Ocak?’

1 Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gégiis Hastaliklar Bd.

2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.

3 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.

4 istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.
5 Necmettin Erbakan Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bd.
6 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bd.
7 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd.
8 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.
9 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.
10 Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar
11 Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd
12 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
13 Adana Sehir Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklari
14 Mersin Sehir Hastanesi Cocuk Goglis Hastaliklar
15 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
16 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bd.
17 Sanlurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
18 Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar
19 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.
20 Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd.
21 Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Allerji Ve Immiinoloji
Hastaliklar1 Bd.
22 Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
23 Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bd
24 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
25 Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklari
26 Bursa Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklart
27 Mardin Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar
28 Samsun Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
29 {zmir Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
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Giris ve amag: Kistik fibrozis (KF), CFTR genindeki patojenik varyantlara bagli gelisen ve
multisistemik tutulumla seyreden genetik bir hastaliktir. Mekonyum ileusu (MI), KF’nin en erken
klinik bulgularindan biri olup hastalarin yaklasik %10-20’sinde goriiliir. Bu ¢alismada, mekonyum
ileusu varhigimin kistik fibrozis hastalarinda klinik seyir ve eslik eden komplikasyonlar tizerindeki
etkisinin degerlendirilmesi amaglandi. Yontem: 2023 yilinda Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'nde
(UKKS) kayithh KF hastalar1 dahil edildi. Hastalik progresyonu iizerine modiilatér tedavisinin olasi
etkisini diglamak amaciyla CFTR modiilator tedavisi kullanan, yenidogan tarama programi (YDTP)
durumu bilinmeyen ve MI durumu bilinmeyen hastalar analiz dis1 birakilarak son analiz 1607 hasta
iizerinden gerceklestirildi. Erken taninin klinik seyir iizerindeki potansiyel etkisini géz Oniine alarak
MI’nin prognostik roliinii daha daha net ortaya koymak amaciyla hastalar, YDTP uygulanma
durumuna gore alt gruplara ayrilarak degerlendirildi. Bulgular: Toplam 1607 KF hastasinin median
yast 7.9 yil (IQR: 4.1-12.8) olup %46.2’si kizdi. Median tani yas1 0.33 yil (IQR: 0.17-0.83) olarak
saptand1. MI siklig1 %6.2 idi. Tan1 aninda terde klor diizeyi MI+ hastalarda daha yiiksek bulunurken
(p=0.01), bu hastalarin YDTP’dan bagimsiz olarak daha erken yasta tan1 aldig1 saptandi (p<<0.001).
Buna karsin, solunum fonksiyon testleri, kronik bakteriyel kolonizasyon, pulmoner alevlenme siklig1
ve hastanede yatis siiresi agisindan gruplar arasinda anlamli fark izlenmedi (tiim karsilagtirmalar i¢in
p>0.05). YDTP alt gruplarinda yapilan ¢ok degiskenli lojistik regresyon analizinde MI varliginin
pankreatik yetmezlik ve karaciger hastalig ile bagimsiz olarak iliskili oldugu gosterildi. (YDTP—: aOR
7.56 ve 3.13; YDTP+: aOR 3.30 ve 2.97; tiim p<0.05) Sonug: Calismamizda, MI olan KF hastalarinin
YDTP’dan bagimsiz olarak daha erken yasta tan1 aldig1 gosterildi. Bu bulgu, MI’'nin erken bir klinik
belirti olmas1 ve erken tani sansini arttirmasi agisindan literatlir ile uyumluydu. MI varliginin
YDTP’dan bagimsiz olarak pankreatik yetmezlik ve karaciger hastalig: ile giiclii ve bagimsiz iligkili
olmasi en dikkat gekici bulguydu. Buna karsin pulmoner komplikasyonlar agisindan gruplar arasinda
anlamli fark saptanmadi. Bu sonuglar, MI’nin pulmoner sonuglar ve sagkalim {izerine belirgin etkisi
olmadigini bildiren ¢alismalarla uyumludur. Sonug¢ olarak, MI KF’de daha belirgin gastrointestinal
tutulumla iligkili olup, mekonyum ileusunun pulmoner hastalik siddeti ve kisa donem klinik seyir
iizerinde belirgin bir etkisi bulunmamaktadir

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Mekonyum Ileusu, Prognoz, Yenidogan Tarama Programi

Tablo.1 Tiim kohortta mekonyum ileusu varligina gore hastalarin demografik ve tanisal 6zellikleri

Degiskenler MI- (n=1506) MI+ (n=101) p
Yas (yil), median (IQR) 8(4.2-12.8) 6.7(3.1-12.2) 0.52
Cinsiyet, n (%) 0.63
Erkek 812(%54) 52(%51)
Kiz 694(%46) 49(%49)
Tani yasi (y1l), median (IQR) 0.3(0.1-0.9) 0.1( 0.08-0.3) <0.001
1. ter testi (mmol/L CI) 76(58-90) 82(67-95) 0.01
2. ter testi (mmol/L CIl) 77(60-93) 87(69-103) 0.01
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Tablo.2 YDTP— hastalarin temel demografik ve klinik 6zellikleri

Degiskenler MI- (n=694) MI+ (n=42) p
Yas (yil), median (IQR) 13.1(10.6-16.43) 13.7(9.6-15.2) 0.44
Cinsiyet, n (%) 0.18
Erkek 390(%56) 28(%67)
Kiz 304(%44) 14(%33)
Tam yasi (yil), median (IQR) 0.5(0.2-4) 0.2( 0.1-0.5) <0.001
Va SDS, median (IQR) -0.16(-0.70-0.61) -0.39(-0.83-0.09) 0.03
Boy SDS, median (IQR) -0.01(-0.70-0.65) 0.03(-0.50-0.43) 0.84
VKIi SDS, median (IQR) -0.13(-0.66-0.58) -0.57(-1.04-0.07) 0.004
FEV1 (%) 86(70-100) 86(70-97) 0.95
FVC (%) 91(76-105) 89.5(74-105) 0.87
Pankreatik Yetmezlik, n (%) 585(%84.4) 41(%97.6) 0.01
Karaciger Hastaligi, n (%) 154(%22.4) 19(%46.3) <0.001
Kronik kolonizasyon, n (%) 244(%32.4) 19(%47.5) 0.12
Kronik P.aeruginosa, n (%) 130(%18.9) 9(%22.0) 0.57
Kronik MSSA, n (%) 114(%16.5) 11(%27.5) 0.07
Kronik MRSA, n (%) 23(%3.3) 2(%5.0) 0.57
Son bir yilda pulmoner 119(%17.1) 8(%19.0) 0.75
alevlenme siklig1, n (%)
Son bir yilda hastanede gegirilen 0(0-0) 0(0-1) 0.64
giin sayisi, median (IQR)
DIOS, n (%) 3(%0.4) 1(%2.4) 0.20
Pseudo-Bartter sendromu, 11(%1.6) 0(%0) 1.00
n (%)
KF-iligkili Diyabetes mellitus, 58(%8.4) 6(%14.6) 0.15

n (%)
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Tablo.3 YDTP+ hastalarin temel demografik ve klinik 6zellikleri

Degiskenler MI- (n=812) MI+ (n=59) p
Yas (y1l), median (IQR) 4.64 (2.59-6.65) 3.59 (1.91-5.81) 0.03
Cinsiyet, n (%) 0.09
Erkek 422 (%52) 24 (%41)
Kiz 390 (%48) 35 (%59)
Tani yasi (yil), median (IQR) 0.25 (0.17-0.50) 0.17 ( 0.08-0.33) 0.02
Va SDS, median (IQR) -0.15 (-0.70-0.50) -0.28 (-0.74-0.23) 0.36
Boy SDS, median (IQR) 0.02 (-0.76-0.69) -0.24 (-0.74-0.47) 0.13
VKI SDS, median (IQR) -0.17 (-0.70-0.49) 0.02 (-0.61-0.84) 0.25
FEV1 (%) 90 (79-104) 97 (73-98) 0.90
FVC (%) 97 (84-109) 97 (85-101) 0.88
Pankreatik Yetmezlik, n (%) 655 (%80.7) 55 (%93.2) 0.008
Karaciger Hastahgi, n (%) 41 (%5.4) 9 (%16.4) 0.001
Kronik kolonizasyon, n (%) 142 (%17.6) 8 (%14.3) 0.52
Kronik P.aeruginosa, n (%) 75 (%9.3) 4 (%7.1) 0.58
Kronik MSSA, n (%) 52 (%6.4) 3 (%5.4) 0.74
Kronik MRSA, n (%) 21 (%2.6) 0 (%0) 0.39
Son bir yilda pulmoner 127 (%15.6) 15 (%19.0) 0.050
alevlenme siklig1, n (%)
Son bir yilda hastanede gegirilen 0 (0-1) 0 (0-11) 0.052
giin sayisi, median (IQR)
DIOS, n (%) 10 (%1.2) 6 (%10.3) <0.001
Pseudo-Bartter sendromu, 60 (%7.4) 9 (%15.5) 0.04
n (%)
KF-iligkili Diyabetes mellitus, 6 (%0.7) 0 (%0) 1.00

n (%)
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S-46 Kistik Fibrozisli Cocuk ve Adolesanlarda Kemik Mineral Yogunlugu: Kesitsel Calisma

Emre Ugurlu!, Ceren Ayca Yildiz!, Neval Metin Cakar!, Eda Esra Baysal', Fulya Ozdemircioglu',
Miige Merve Akkitap Yigit!, Biisra Ozgiinay', Giilzar Alisbeyli!, Fatma Gafarova', Sule Bektas',
Seyda Karabulut', Cansu Y1lmaz Yegit!, Pinar Ergenekon!, Yasemin Gékdemir', Ela Erdem Eralp',
Fazilet Karakog', Biilent Karadag'

1 Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Amag: Kemik hastaligi, kistik fibrozisin (KF) énemli uzun dénem komplikasyonlarindan biri olup
kirik riskini artirmakta ve yasam kalitesini olumsuz etkilemektedir. Zirve kemik kiitlesinin biiyiik
olgiide ¢ocukluk ve addlesan donemde kazanilmasi nedeniyle, bu yas grubunda kemik mineral
yogunlugunun (KMY) degerlendirilmesi 6nemlidir. Bu ¢alismada, KF’li cocuk ve ad6lesanlarda diisiik
KMY prevalansi ve iliskili klinik faktorler degerlendirilmistir. Yontem: Bu retrospektif ¢alismaya
Marmara Universitesi Kistik Fibrozis Merkezi’nde izlenen 8-18 yas arasi hastalar dahil edildi. Toplam
204 hasta arasindan 143’{iniin (%70) dual-energy X-ray absorptiometry (DEXA) verileri mevcuttu.
Boya gore diizeltilmis lomber omurga (L1-L4) DEXA Z-skorlar1 kullanildi. Demografik 6zellikler,
genotip, antropometrik dl¢timler, FEV1 diizeyleri, serum 25-hidroksi vitamin D ve HbAlc diizeyleri,
pankreatik yetmezlik, karaciger tutulumu, kronik Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu, sistemik
kortikosteroid kullanimi, KF ile iliskili diyabet (KFID) ve CFTR modiilatér tedavi kullanimi 6zellikleri
kaydedildi. Hastalar diisik KMY (Z<-1) ve normal KMY olarak smniflandirildi ve iki grup
karsilagtirildi. Bulgular: Calismaya dahil edilen ¢ocuk ve adolesanlarin %43,4°1i (n=62) kiz, %56,6’s1
(n=81) erkekti. En az 12 aydir modiilator tedavi alan hasta oran1 %20,3 (n=29) olarak saptanirken
DEXA ¢ekim medyan yas1 11,9 yil (25p-75p: 10,-14,2) idi. Boya gore diizeltilmis L1-L4 DEXA Z
skoru medyan 1,21 (25p-75p: 0,45-2,05) olarak saptandi. Diisiik KMY, 143 hastanin 6’sinda (%4,2)
saptand1. Diisiik KMY grubundaki ¢ocuklarin antropometrik degerleri ve FEV1 diizeyleri normal
KMY grubuna gore daha diislik olmakla birlikte bu farklar istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0,05).
Buna karsilik HbAlc diizeyleri diisiik KMY grubunda anlamli derecede daha yiiksekti (p=0,03).
Sonug: KF’li cocuk ve addlesanlari igeren ¢alismamizda diisiik KMY nadir olarak saptanmistir. Diistik
KMY grubunda HbA1c diizeylerinin anlamli olarak daha yiiksek bulunmasi, glisemik kontroliin kemik
sagligi iizerindeki potansiyel olumsuz etkisini diigiindiirmekte ve KF’de metabolik kontroliin nemini
vurgulamaktadir. Istatistiksel anlamliliga ulasmamis olmakla birlikte, diisiik KMY grubunda daha
diisiik VKI SDS ve FEV 1 diizeylerinin izlenmesi, beslenme durumu ve akciger fonksiyonlarinin kemik
saglig ile iliskisini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis Kemik Mineral Yogunlugu
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S-47 Cocukluk Cagi Kistik Fibrozis Dis1 Bronsektazilerde Tiim Ekzom Dizilemenin Tanisal
Katkisi ve Etiyolojik Spektrumun Belirlenmesi

Ozge Meral', Hamza Polat!
1 Gazi Yagargil Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris ve Amag¢ Cocukluk c¢agi kistik fibrozis (KF) disi1 bronsektazi, heterojen etiyolojiye sahip
kompleks bir tablodur ve kapsamli sistematik degerlendirmelere ragmen vakalarin 6nemli bir kismi
"idiyopatik" olarak siniflandirilmaya devam etmektedir. Bu ¢alismada, KF dis1 brongsektazili
cocuklarda etiyolojik spektrumun belirlenmesi ve standart tanisal algoritma sonrasi agiklanamayan
veya herediter bronsektazi diisiindiiren olgularda Tiim Ekzom Dizileme (WES) yOnteminin tanisal
katkisinin ortaya konmasi amaglandi. Gereg ve Yontem Calismaya, yiliksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarlt
tomografi (HRCT) ile bronsektazi tanisi dogrulanan ve ter testi/genetik analizle kistik fibrozis tanisi
dislanan 85 pediatrik hasta retrospektif olarak dahil edildi. Tiim hastalara sistematik bir etiyolojik
degerlendirme algoritmasi uygulandi. Standart biyokimyasal, immiinolojik ve radyolojik incelemelerle
etiyolojisi belirlenemeyen veya herediter nedenlerin diglanamadigi 31 hastaya WES analizi yapildi.
Hastalar; etiyolojik nedenler, tan1 yontemleri ve akraba evliligi durumuna gore kategorize edildi.
Stirekli degigkenler i¢in tanimlayici istatistikler hesaplandi ve kategorik veriler Ki-kare testi ile
karsilastirildi. Bulgular En sik etiyolojik neden post-enfeksiydz bronsektazi olup 35 hastada (%41,1)
saptandi. Bunu primer siliyer diskinezi 16 hasta (9%18,8), immiin yetmezlikler 9 hasta (%10,6), genetik
sistemik/sendromik nedenler 6 hasta (%7,1), aspirasyon iliskili brongektazi 4 hasta (%4,7), bronsiolitis
obliterans 4 hasta (%#4,7), konjenital havayolu anomalileri 3 hasta (%3,5) ve diger nedenler 2 hasta
(%2,4) izledi. Standart etiyolojik degerlendirme ile 54 hastada (%63,5) tan1 konuldu. A¢iklanamayan
31 hastaya uygulanan WES ile 25 hastada (%80,6) ek tan1 saglanarak toplam etiyolojik tani oran1 79
hastaya (%92,9) yiikseldi; bu hastalarin 18’inde (%58,1) bronsektaziyi dogrudan aciklayan genetik
nedenler, 7’sinde (%22,6) sekonder predispozan genetik sendromlar saptandi. Akraba evliligi oran,
WES ile tani alan grupta (%84,0), standart yontemle tani alan gruba (%37,0) gore daha yiiksekti
(p<0.001). Tim degerlendirmelere ragmen 6 hastada (%7,1) etiyoloji belirlenemedi. Tartigma
Cocukluk c¢ag1 brongektazisinde sistematik etiyolojik yaklagim yiiksek tanisal verim saglamaktadir.
Standart incelemeler sonrasi se¢ilmis hastalarda genomik degerlendirmelerin kullanilmas: idiopatik
brongektazi oranini belirgin sekilde azaltmakta ve bronsektaziyi dogrudan agiklayan veya sekonder
yatkinlik olusturan genetik hastaliklarin erken taninmasina olanak saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrosis dig1 bronsektazi, post-enfeksiydoz brongektazi, idiopatik
bronsektazi, herediter bronsektazi, tiim ekzom dizileme (WES)
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Tablo 1. Kistik Fibrozis Dis1 Brongektazili Cocuklarda Etiyolojik Dagilim

Etiyolojik Neden n (%)
Post-enfeksiy6z brongektazi 35411
Primer siliyer diskinezi 16 (18,8)
Immiin yetmezlikler 9 (10,6)
Genetik sistemik/sendromik nedenler 6 (7,1)
Aspirasyon iligkili brongektazi 44,7
Bronsiolitis obliterans 4(4,7)
Konjenital havayolu anomalileri 3(3,9)
Diger nedenler 2(2,4)
Idiyopatik 6 (7,1)
Toplam 85 (100)

Tablo 2. Standart Degerlendirme ve Tiim Ekzom Dizilemenin (WES) Etiyolojik Tan1 Oranina Katkis1

Tan1 yontemi

Tani1 konulan hasta

Tani orani (%)

Standart etiyolojik degerlendirme 54/ 85 63,5
WES uygulanan agiklanamayan olgularda tani 25/31 80,6
Toplam (standart + WES) 79 /85 92.9

Tablo 3. Tiim Ekzom Dizileme ile Saptanan Genetik Etiyolojilerin Dagilim1

WES tam kategorisi n (%)
Brongektaziyi dogrudan agiklayan genetik nedenler 18 (58,1)
Sekonder predispozan genetik sendromlar 7 (22,6)
WES’e ragmen etiyoloji belirlenemeyen 6(19,4)
Toplam WES yapilan hasta 31 (100)

Tablo 4. Tan1 Yontemine Gore Akraba Evliligi Oranlarinin Karsilastirilmasi

Grup Akraba evliligi orani (%) p degeri
Standart yontemle tan1 alanlar 37,0
WES ile tan1 alanlar 84,0 <0,001
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S-48 Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Sonrasi Fleksibl Bronkoskopi ve Bronkoalveoler Lavajin
Tamisal Verimi

Seyhan Celik Mertese', Mukaddes Agirtici!, Esin Gizem Olgun', Emine Semra Kiigiik Oztiirk',
Deniz Yasar Eren', Fazilcan Zirek!, Gizem Ozcan!, Candan islamoglu?, Hasan Fatih Cakmakli®,
Zehra Sule Haskologlu?, Elif ince?, Dilber Talia ileri’, Esin Figen Dogu?, Aydan ikinciogullari?,
Mehmet Ertem?®, Nazan Cobaoglu!
1 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi Ve Alerji Hastaliklar1 Bilim Dal1
3 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Bilim Dali

Giris: Hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) sonrast gelisen pulmoner komplikasyonlar, ¢ocuk
hastalarda yiiksek morbidite ve mortalite nedenidir. Bu siiregte enfeksiydz nedenlerin yani sira yapisal
havayolu sorunlar1 ve non-enfeksiy6z parankimal hastaliklar tabloyu karmasik hale getirebilir. Fleksibl
bronkoskopi (FB) ve bronkoalveoler lavaj (BAL), bu komplikasyonlarin ayirici tanisinda kritik 6neme
sahiptir. Ama¢ ve Yontem: Bu calismanin amaci, HKHN yapilan ¢ocuklarda FB ve BAL
uygulamalarinin endikasyonlarini, igslem bulgularini, tanisal verimini ve tedavi yonetimi iizerindeki
etkilerini retrospektif olarak degerlendirmektir. Calismaya merkezimizde HKHN sonrast FB
uygulanan 38 hasta dahil edildi. 38 hastaya toplam 49 FB islemi yapildi. Hastalarin yas, cinsiyet, altta
yatan temel hastalik, transplant ve islem arasinda gegen siire, islem endikasyonu, islem 6ncesi solunum
destegi gereksinimleri, bronkoskopi ve BAL bulgulari, tanisal verim, tedavi degisikligi oranlar1 ve
komplikasyonlar sistematik olarak kaydedildi. Hastalar altta yatan hastaliga gore hematolojik (%36,7)
ve immiinolojik (%63,3) olarak gruplandirildi ve degiskenler analiz edildi. Sonuglar: Calismaya dahil
edilen hastalarin medyan yas1 64 ay olup %71,4' erkekti. Islemlerin %71,4’ii nakil sonrasi geg
donemde (>100 giin) uygulandi. Transplant sonras1 FOB’a kadar ge¢cen medyan siire 504 giin olarak
saptandi. En sik endikasyonlar mikrobiyolojik ornekleme (%55,1) ve havayolu degerlendirmesi
(%32,7) idi. Islem 6ncesi en sik saptanan semptomlar ise ates (%30,6) ve Oksiiriik (%30,6) idi.
Hastalarin %32,7°si1 farkli diizeylerde solunum destegi almaktaydi. Hastalarin %12,2’sinin FB 6ncesi
yogun bakim ihtiyact vardi. Bronkoskopik degerlendirme %24,5 hastada normal iken sirasiyla en sik
rastlanan patolojiler sekresyon (%51), iist havayolu anomalisi (%18,4) alt havayolu yapisal bozuklugu
(%18,4) idi. BAL analizlerinde %?26,5 oraninda enfeksiyoz etken izole edilirken, %16,3 vakada
enfeksiydz ve non-enfeksiydz bulgular birlikte goriildii. %34,7 bakteriyel, %8,2 viral, %8,2 fungal
etken saptandi. En sik izole edilen enfeksiy6z etken pseudomonas aeruginosa idi. Toplam tanisal verim
%63,3 olarak saptandi. Islem sonuglarina bagl olarak vakalarin %32,7’sinde antimikrobiyal tedavi
degisikligi veya cerrahi miidahale gibi tedavi degisiklikleri yapildi. Islem iliskili komplikasyon orani
%¢4,1 ile sirli kalarak yontemin giivenilirligi dogrulandi. Tartisma: HKHN yapilan ¢ocuklarda FB ve
BAL, hem enfeksiyoz etkenlerin hizli tanisinda hem de gozden kacabilecek anatomik havayolu
problemlerinin saptanmasinda yiiksek tanisal verime sahiptir. Islem sonuglarinin her ii¢ hastadan
birinde tedavi planin1 degistirmesi ve diisiik komplikasyon oranlari, bu hasta grubunda invaziv tanisal
yaklagimlarin erken donemde diisiiniilmesi gerektigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Bronkoalveoler Lavaj, Cocuk, Fleksibl Bronkoskopi, Hematopoetik Kok Hiicre
Nakli
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S-49 Pediatrik Romatolojik Hastaliklarda Hrct Ile Saptanan Pulmoner Tutulumun Solunum
Fonksiyon Testleri ve Klinik Bulgular ile liskisi

Hazal Gacemer!, Kiibra Ozkaya', Gok¢en Kartal Oztiirk!, Figen Giilen'

1 Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi

Giris Pediatrik romatolojik hastaliklarda akciger tutulumu, morbiditeyi artiran onemli bir klinik
durumdur ve cogu zaman asemptomatik seyredebilir. Pulmoner tutulumun erken donemde saptanmasi,
hastalik yonetimi agisindan kritik oneme sahiptir. Amac¢ Bu ¢alismada, romatolojik hastaligi olan
cocuklarda toraks yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli tomografi (HRCT) ile saptanan pulmoner tutulum
ile klinik bulgular ve solunum fonksiyon testleri (SFT ve DLCO) arasindaki iligskinin degerlendirilmesi
ve HRCT anormalliklerini 6ngdren faktorlerin belirlenmesi amaglandi. Yontem Bu retrospektif
caligmaya, romatolojik hastalik tanisi ile izlenen ve toraks HRCT ile solunum fonksiyon testleri (SFT)
degerlendirmesi yapilmis cocuklar (n=132) ile yas ve cinsiyet acisindan benzer saglikli kontrollerden
olusan bir grup (n=100) dahil edildi. Demografik ozellikler, hastalik siiresi, klinik semptomlar,
laboratuvar bulgular1 ve SFT parametreleri (FEV1, FVC, FEF25-75, DLCO) kaydedildi. Hastalar
HRCT bulgularina pulmoner tutulum olanlar ve pulmoner tutulum olmayanlar olarak iki gruba ayrildu.
Gruplar arasi karsilastirmalar uygun parametrik ve non-parametrik testlerle analiz edildi. HRCT’de
pulmoner tutulum varligin1 6ngdren bagimsiz risk faktorlerini belirlemek amaciyla lojistik regresyon
analizi uygulandi. Bulgular Romatolojik hastalig1 olan ¢ocuklarda FEV1 (%), FVC (%), FEV: z-skoru
ve FEF25-75 z-skoru saglikli kontrollere kiyasla anlamli olarak daha diisiik bulundu (tiim p<0.05)
(Tablo 1). HRCT ile akciger tutulumu saptanan hastalarda FEV: z-skoru, FVC z-skoru, DLCO z-skoru
ve DLCO/VA z-skoru anlamli olarak daha diisiik bulundu (p<0.05) (Tablo 2). Cok degiskenli lojistik
regresyon analizinde DLCO z-skorunun HRCT ile saptanan pulmoner tutulum i¢in bagimsiz belirleyici
oldugu saptand1 (OR: 0.374, %95 GA: 0.167-0.839, p=0.017). Solunum semptom varlig: ile HRCT
ile saptanan pulmoner tutulum arasinda anlaml iliski saptandi (p=0.04). HRCT ile pulmoner tutulum
saptanan hastalarda sedimentasyon anlamli olarak daha yiiksek saptandi (p=0.03). CRP diizeyleri ve
otoantikor pozitifligi agisindan ise gruplar arasinda anlamli fark saptanmadi (p=0.44, p=0.40). Sonug¢
Romatolojik hastalig1 olan c¢ocuklarda saglikli kontrollere kiyasla solunum fonksiyon testlerinde
anlamli diisiikliik saptanmistir. Ozellikle DLCO z-skorundaki azalma, HRCT ile gdsterilen pulmoner
tutulumun bagimsiz bir belirteci olarak 6ne ¢ikmakta olup, spirometrinin erken dénemde pulmoner
tutulumun saptanmasinda etkili bir tarama arac1 olabilecegini diislindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: romatolojik hastalik, pulmoner tutulum, FVC, DLCO, HRCT

107



“12. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

Tablo 1. Romatolojik hastalik tanisi olan olgular ile saglikli kontrol grubunun karsilagtiriimasi

Romatolojik hastalik tanisi olan Saghklh kontrol grubu p
olgular n=132 n=100
Demografik ézellikler
Yas, y1l 12.0 (6.47-17.81) 11.33 (6.75-17.40) 0.12%
Cinsiyet, (%)
Kiz 66.7 55.0 0.07
Erkek 333 45.0
Viicut agirhg (kg) 50.0 (15-104) 46.5 (20-79) 0.32#
Boy (cm) 157 (98-189) 152.5 (109-189) 0.21%
Viicut kitle indeksi (kg/m?) z skoru | 0.05(-4.00/3.08) 0.39 (-1.95/1.84) 0.21%
Solunum fonksiyon testleri n= 127 n=100
FEV1, % 99.0 (50.0-134.0) 105.0 (86.0-127.0) <0.001*
FVC, % 88.4+15.3 92.8 +£7.55 0.005*
FEF25-75,% 103.8 +26.8 105.0 £26.8 0.003"
FEV1, z skor -0.54 (-4.72/2.25) -0.05 (-1.34/1.71) <0.001*
FVC, z skor -1.04 (-5.46/2.40) -0.88 (-1.64/2.46) 0.032*
FEF25-75, z skor 0.05 (-4.15/2.34) 0.37 (-1.93/2.92) 0.001*

#
Mann-Whitney U test
*Independent samples t-test

Tablo 2. Romatolojik hastalik tanili olgularda HRCT’de akciger tutulumu olanlar ile olmayanlarin demografik, klinik ve
solunum fonksiyon 6zelliklerinin karsilastiriimasi

Solunum Fonksiyon HRCT Tutulum Var n= 37 HRCT Tutulum Yok n= 34 P

Testleri
FEV1, % 92.0 (50.0-110.0) 101.0 (70.0-131.0) <0.001*
FVC, % 79.0 (44.0-104.0) 92.0 (60.0-117.0) 0.009*
FEF25-75,% 98.0 (50.0-137.0) 106.0 (74.0-160.0) <0.001*
FEV1, z skor -1.19 (-4.72/0.5) -0.03 (-1.94/2.15) <0.001*
FVC, z skor -2.09 (-5.46/0.54) -0.45 (-3.01/1.22) 0.004*
FEF25-75, z skor -0.23 (-4.15/1.23) 0.04 (-1.26/1.94) <0.001*
DLCO, z skor -1.31(-10.4/0.51) -0.12 (-1.71/1.83) <0.001*
DLCO/VA, z skor -0.59 (-6.94/4.58) 0.06 (-0.83/2.26) 0.003*
VA, z skor -1.12 (-5.40/1.34) -0.48 (-2.53/2.51) 0.94%
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Solunum semptomu, (%)
var
yok
Otoantikor pozitifligi, (%)
Sedimentasyon, mm
CRP, mg/L

Hastalik siiresi, yil

59.5
40.5

61.1

12 (1-66)

1.23 (0.02-110)
2(0.5-8)

353 0.04*
64.7

70.6 0.40%
6 (1-107) 0.03*
0.79 (0.02-61) 0.44*
2.25(0.2-9.5) 0.73*

#Mann-Whitney U test
*Ki-kare

Tablo 3. HRCT tutulumu olan hastalar i¢in tek degiskenli ve ¢cok degiskenli lojistik regresyon analizi

Parametre Tek Degiskenli OR (95% CI) | p Cok Degiskenli OR (95% CI) P
FEV1, z skor 0.363 (0.202-0.651) <0.001 | 0.526 (0.250-1.107) 0.091
FVC, z skor 0.519 (0.332-0.811) 0.004
FEF25-75, z skor 0.321 (0.171-0.605) <0.001
DLCO, z skor 0.306 (0.143-0.654) 0.002 0.374 (0.167-0.839) 0.017
DLCO/VA, z skor 0.663 (0.429-1.023) 0.063
VA, z skor 0.609 (0.388-0.957) 0.031
ESR 1.015 (0.984-1.046) 0.348
CRP 1.010 (0.980-1.042) 0.517
Hastalik siiresi 0.956 (0.806-1.113) 0.601
Solunum semptom varhg | 2.689 (1.028-7.037) 0.044 2.112 (0.485-9.189) 0.319

OR:0Odds ratio C.I.:Confidence Interval
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S-50 Biyolojik Ajan Tedavisi Alan Juvenil Idiyopatik Artritli Cocuklarda Solunum Fonksiyon
Testlerinin Degerlendirilmesi

Giilay Bilgin', Sema Nur Taskin!, Hande Ayan Karanfil!, Giilgin Otar Yener'
1 Eskisehir Sehir Hastanesi

Amag: Juvenil idiyopatik artritli (JIA) ¢cocuklarda biyolojik ajan tedavisi sirasinda solunum fonksiyon
testlerinin (SFT) degerlendirilerek subklinik akciger fonksiyon degisikliklerinin belirlenmesi ve
hastalik aktivitesi ile biiylime parametreleri arasindaki iliskiyi incelemek amaglandi. Yontem: Bu
retrospektif kesitsel caligmada, Eskisehir Sehir Hastanesi Cocuk Romatoloji Klinigi’nde takipli olan
ve en az bir ay biyolojik ajan tedavisi alan 45 JIA hastast degerlendirildi. Demografik 6zellikler, JIA
alt tipleri, biyolojik tedavi siiresi ve hastalik aktivitesi (JADAS) kaydedildi. Spirometri parametreleri
(FEV1, FVC, FEVI/FVC, PEF) Global Lung Function Initiative referanslarina gore yiizde beklenen
ve z-skor olarak degerlendirildi. Alt normal sinir (LLN) altinda olan degerler anormal kabul edildi.
Bulgular: Toplam 43 hastada spirometri uygulanabildi. Ortalama yas 13,4 + 3,6 yil olup hastalarin
%357,7°s1 (n=26) erkekti. JIA alt gruplari; ERA (n=19), oligoartikiiler (n=11), poliartikiiler (n=5),
sistemik (n=1) ve psoriyatik (n=1) seklindeydi. Kullanilan biyolojik ajanlar adalimumab (n=30) ve
etanersept (n=7) agirlikliydi. Ortalama biyolojik ajan kullanim stiresi 13,2 + 15,4 aydi. Ortalama
JADAS skoru 4,7 = 6,4 idi. Ortalama FEV1 %90,0 = 17,0 ve FVC %94,0 £+ 15,8 olarak saptandu.
Ortalama FEV1 z-skoru —0,78 + 0,91 idi. Hastalarin %25,6’sinda FEV1 %80’in altinda, %11,6’sinda
FVC %80’in altinda bulundu. Obstriiktif patern (FEV1/FVC <0,70) iki hastada saptandi. Biiyiime
parametreleri yasa gore beklenen sinirlar i¢inde izlendi. Sonug: Biyolojik ajan tedavisi alan JIA’Ih
cocuklarda belirgin solunumsal semptom olmaksizin spirometrik parametrelerde hafif diizeyde azalma
saptanabilmektedir. Bu bulgular, se¢ilmis hasta gruplarinda solunum fonksiyonlarmin izlenmesinin
klinik acidan yararli olabilecegini diislindiirmektedir. Daha genis 6rneklemli ve prospektif ¢aligmalara
ithtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil idiyopatik artrit, biyolojik ajan, solunum fonksiyon testi, spirometri
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P-01 Chlamydia Pneumoniae Enfeksiyonuna Sekonder Gelisen Organize Pnomoni ve Eslik
Eden G6Pd Eksikligi: Tanisal Zorluk Yaratan Bir Olgu

Esin Gizem Olgun', Mehmet Fatih Alpkiray?, Mukaddes Agirtici!, Semra Kiiciik Oztiirk!, Gizem
Ozcan!, Sibel Percinel®, Suat Fitoz*, Nazan Cobanoglu!
1 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
2 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji ve Immiinoloji Bd
3 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Abd
4 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyoloji Bd

Kriptojenik organize pnoémoni (KOP); alveollerde ve bronsiol limenlerinde fibroblastlarin polipoid
proliferasyonu ile gelisen, graniilasyon dokusu tikaclar1 ve interstisyel inflamasyon ile karakterize bir
akciger hastaligidir. Olgularin 6nemli bir kismi idiopatik olmakla birlikte enfeksiyonlar, ilag
toksisitesi, inhalasyon hasari, radyasyon tedavisi ve malignitelere ikincil olarak da gelisebilmektedir.
Cocukluk ¢aginda nadir goriilmesi ve klinik bulgularinin 6zgiil olmamas1 nedeniyle tan1 siireci ¢gogu
zaman zorlayicidir. Bu yazida, Chlamydia pneumoniae enfeksiyonuna ikincil gelisen organize
pndmoni tanisi alan ve eslik eden glukoz-6-fosfat dehidrogenaz (G6PD) eksikligi saptanan bir olgu
sunulmustur. Bilinen kronik hastaligr olmayan 7 yasinda erkek hasta Oksiiriik, karin agris1 ve ates
sikayetleri ile bagvurdugu dis merkezde pndmoni tanisiyla antibiyotik tedavisi almis; ancak tedavinin
21. giiniinde ates, hipoksi ve radyolojik infiltrasyonlarin devam etmesi iizerine ileri degerlendirme
amaciyla merkezimize yonlendirilmistir. Basvuru muayenesinde oda havasinda SpO: %90-91 olarak
saptand1. Bilateral submandibular ve inguinal lenfadenopati, hepatosplenomegali ve ¢omak parmak
bulgular1 mevcuttu. Laboratuvar incelemelerinde agir anemi (Hb 6.5 g/dL), yiiksek akut faz reaktanlar1
(CRP 69 mg/dL, ESR 72 mm/saat) saptandi. Immiinoglobulin diizeyleri normaldi. Balgam ve
bronkoalveoler lavaj (BAL) kiiltiirlerinde bakteriyel, fungal ve mikobakteriyel iireme saptanmadi.
BAL o6rneginden calisilan solunum yolu viral-bakteriyel panelinde Chlamydia pneumoniae pozitif
bulundu ve 5 giin Azitromisin tedavisi verildi. Sag akciger alt lobu ve mediastinal lenf nodundan alinan
biyopsi oOrneklerinde kronik inflamasyonu gosteren interstisyel alanda lenfoplazmositer hiicre
infiltrasyonu ile folikiiler ve parakortikal hiperplazi izlendi. Hematolojik incelemelerde kemik iligi
aspirasyonunda malignite lehine bulgu saptanmadi. ileri degerlendirmede G6PD enzim diizeyinin
diisiik oldugu belirlendi. Toraks bilgisayarli tomografisinde organize pndmoni ile uyumlu bulgular
saptanan hastaya {li¢ giin siireyle 10 mg/kg/giin dozunda pulse steroid tedavisi uygulandi. Tedavi
sonrasinda klinik olarak dramatik diizelme gozlenerek ates ve hipoksi tamamen geriledi. G6PD, pentoz
fosfat yolunda NADPH iiretiminden sorumlu olup hiicresel redoks dengesi ve immiin yanitin
diizenlenmesinde kritik rol oynar. G6PD eksikliginin oksidatif stres mekanizmalarini artirarak
inflamatuar siirecleri modiile edebilecegi oOne stiriilmektedir. Olgumuzda organize pndmoni
gelisiminin Chlamydia pneumoniae enfeksiyonuna sekonder ortaya c¢iktigi, altta yatan G6PD
eksikliginin ise immiin yanit1 etkileyerek klinik tabloyu karmasiklastirmis olabilecegi
diistiniilmektedir. Bu olgu, cocukluk caginda tedaviye direngli pndomoni tablolarinda organize
pnomoninin ayirici tanida digiiniilmesi gerektigini ve eslik eden metabolik ya da immiinolojik
durumlarin hastaligin klinik seyrini etkileyebilecegini gostermesi acisindan dikkat ¢ekicidir.

Anahtar Kelimeler: Organize pnémoni, G6PD, Chlamydia pneumoniae
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P-02 Tiner Aspirasyonu Sonrasi Gelisen Nekrotizan Kimyasal Pnomoni: Pediatrik Bir Olgu
Sunumu

Damla Yildirim!, Sat1 Ozkan Tabakg1?, Salih Uytun?, Murat Yasin Gengoglu?, Zeynep Savas Sen,
Berna Ucan®*, Emel Oriin'
1 Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
2 Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
3 Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
4 Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi, Ankara

Amag¢ Hidrokarbon igeren maddelerin kazara alinmasi ¢ocukluk c¢aginda sik goriilen zehirlenme
nedenlerinden biridir ve aspirasyon durumunda kimyasal pndmoniye yol agabilir. Nadiren akciger
parankiminde nekroz geliserek nekrotizan pndmoniye neden olabilir. Bu sunumda kazara oral tiner
alimi sonrasi gelisen nekrotizan kimyasal pnémoni olgusunun sunulmasi amaglanmistir. Olgu Sunumu
Yedi yasinda kiz hasta, evde su sisesinde bulunan tineri su oldugunu diistinerek igmesi sonrasi oksiiriik
ve mide agrist sikayetleri ile acil servise bagvurdu. Oral tiner alimi sonrasi bir kez kusma dykiisii
mevcuttu. Basvuru sirasinda genel durumu iyi olup vital bulgulart stabildi. Solunum sistemi
muayenesinde oda havasinda oksijen saturasyonunun %96 oldugu, her iki hemitoraksin solunuma esit
katildigi,akciger seslerinin dogal oldugu, takipne ve retraksiyonunun, ral ve ronkiisiiniin olmadigi
saptand1. Bagvuruda cekilen akciger grafisinde saptanan hafif perihiler ve parakardiak infiltrasyon
nedeniyle hastaya ampisilin-siilbaktam tedavisi baslandi (Sekil 1). Kimyasal pndmoni 6n tanistyla
izlenen hastanin iki giin sonra ¢ekilen akciger grafisinde infiltrasyonlarin artmasi ve C-reaktif protein
(CRP) 254 mg/L saptanmas1 nedeniyle antibiyotik tedavisi seftriakson ve teikoplanin olarak revize
edildi, 1 mg/kg/giin iv metilprednizolon tedavisi baslandi (Sekil 1). Izlemde kontrol akciger grafisinde
infiltrasyon artis1 ve kaviter lezyon ile uyumlu goriiniim saptanmasi nedeniyle komplike kimyasal
pndmoni On tanisi ile toraks bilgisayarli tomografisi (BT) ¢ekildi (Sekil 1). Toraks BT nekrotizan
pndmoni ile uyumlu olarak yorumland: (Sekil 2). Tedaviye klindamisin eklendi. Klindamisin tedavisi
14 giin, seftriakson ve teikoplanin tedavileri ise 21 giin siireyle uygulandi. Ug giin siiren sistemik
metilprednizolon tedavisinin ardindan hasta inhaler budesonid tedavisi ile izlenmeye devam edildi.
Izlemde CRP degerlerinde belirgin gerileme izlendi ve kontrol akciger grafilerinde radyolojik diizelme
ve sekel fibroatelektazik degisiklikler saptand1 (Sekil 3). Klinik olarak stabil seyreden, aktif sikayeti
olmayan hasta taburcu edildi. Sonu¢ Hidrokarbon maruziyeti sonrasi kimyasal pndmoni yalnizca
dogrudan aspirasyon ile degil, oral alim sonrasinda da gelisebilir. Bu nedenle hidrokarbon igeren
maddelere oral maruziyeti olan ¢ocuklarda, bagvuruda radyolojik bulgular normal olsa dahi kimyasal
pnomoni agisindan dikkatli olunmali ve hastalar komplikasyon gelisimi agisindan yakin klinik ve
radyolojik izlem altinda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: kimyasal pnémoni, nekrotizan pndmoni, aspirasyon sendromlari
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Sekil 1. a. Bagvuru aninda ¢ekilen posteroanterior akciger grafisinde hafif bilateral perihiler, sag
parakardiyak ve sol retrokardiyak infiltrasyonlar izlenmektedir (kirmiz1 oklar). b.Bagvurudan iki giin
sonra ¢ekilen akciger grafisinde infiltrasyonlarda artis (kirmizi oklar) ve c. Takipte ¢ekilen akciger
grafisinde infiltrasyonlarin konsolidasyon halini aldig1 (kirmiz1 oklar) ve sol akciger parakardiyak
alanda kavitasyon (mavi oklar) gelistigi goriilmektedir.

Sekil 2: Toraks BT: a. Mediasten penceresi, b. Akciger penceresi ve ¢. Koronal reformat goriintiide
sag akciger orta lob, sol akciger lingular lob segmentlerinde nekrotizan pndmoni ile uyumlu diisiik
dansiteli s1v1 degerleri ve kavitasyonlar (mavi oklar) iceren konsolidasyonlar (kirmiz1 oklar)
1zlenmistir.
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Sekil 3. Kontrol akciger grafisi: a. posteroanterior ve b. Sol lateral akciger grafisinde bilateral
parakardiak ve sol retrokardiak alanda sekel fibroatelektatik degisiklikler ile fissiirlerde kalinlasma
izlenmektedir.
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P-03 Nadir Bir Genetik Varyanta Bagh Herediter Pulmoner Alveoler Proteinozis ve Statin
Tedavisine Yaniti

Fazilcan Zirek!, Emine Semra Kiiciik Oztiirk!, Mukaddes Agirtic1!, Esin Gizem Olgun!, Seyhan
Celik Mertese!, Taner Karakaya?, Gizem Ozcan!, Nazan Cobanoglu!
1 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye
2 Samsun Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Hastaliklar1 Anabilim Dali, Samsun, Tiirkiye

Girig: Pulmoner alveoler proteinozis (PAP), alveollerde surfaktan benzeri proteinéz materyalin
birikimi ile karakterize nadir bir akciger hastaligidir. Cocukluk ¢aginda goriilen olgularin 6nemli bir
kism1 genetik kokenli olup, 6zellikle GM-CSF reseptor yolaklarini etkileyen mutasyonlar ile iligkilidir.
Son yillarda kolesterol metabolizmasin1 hedefleyen tedavi yaklasimlari, 6zellikle statin tedavisinin
PAP patogenezindeki potansiyel roliinii giindeme getirmistir. Olgu Sunumu: Daha dnce bilinen bir
hastalifi olmayan iki yasinda kiz hasta, yaklasik li¢ aydir devam eden 1slak karakterli Oksiiriik
nedeniyle basvurdu. Ozgegmisinde yenidogan doneminde solunum sikintist nedeniyle mekanik
ventilasyon dykiisii mevcuttu. Soy ge¢misinde ebeveynler arasinda uzaktan akrabalik vardi. Bagvuru
sirasinda hipoksemisi olan hastanin fizik muayenesinde takipne ve interkostal retraksiyonlar saptandi;
ral veya ronkiis duyulmadi. Pektus ekskavatum deformitesi mevcuttu. Akciger grafisinde perihiler
bolgelerde ve alt zonlarda daha belirgin olmak iizere bilateral yaygin alveoler-interstisyel opasiteler
izlendi (Figiir 1). Klinik bulgularin gorece hafif olmasina ragmen radyolojik bulgularin yaygin olmasi
klinik-radyolojik disosiasyon olarak degerlendirildi. Uygun antibiyoterapi ve destek tedavisine ragmen
grafilerde anlamli diizelme olmamasi iizerine ¢ekilen kontrastli toraks BT de her iki akcigerde, iist
loblarda belirgin olmak tizere interlobiiler septal kalinlagmalar ve buzlu cam dansiteleri ile karakterize
“crazy paving” paterni saptandi (Figiir 2). Fleksibl bronkoskopi ve bronkoalveoler lavaj sirasinda
aspire edilen sivi makroskopik olarak yogun beyaz karakterdeydi. BAL sitolojisinde PAS pozitif
proteindz materyal izlenerek PAP ile uyumlu bulundu. Etiyolojiye yonelik immiinolojik, metabolik ve
enfeksiydz incelemelerde patoloji saptanmadi. Genetik analizde CSF2R A geninde ¢.220-1G>A (intron
4/12) homozigot varyant tespit edildi. Klinik seyir sirasinda hastaya dort kez total akciger lavaji
uygulandi; bir islem sonrasi hasta entiibe edilerek yogun bakimda izlendi. izlemde statin tedavisi
baslandi. Takipte oksijen gereksiniminin ortadan kalktig1 ve seri grafilerde belirgin diizelme oldugu
gozlendi (Figiir 1). Sonug: Bu olgu, ¢ocukluk caginda PAP tanisinda klinik-radyolojik disosiasyonun
onemli bir ipucu olabilecegini gostermektedir. CSF2RA geninde saptanan homozigot ¢.220-1G>A
splice-site varyant1 literatlirde nadir bildirilen bir degisikliktir. Statin tedavisi sonras1 gozlenen kismi
klinik ve radyolojik iyilesme, PAP tedavisinde kolesterol metabolizmasini hedefleyen yaklasimlarin
potansiyel roliinli desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Bronkoskopi, Genetik, Pulmoner Alveolar Proteinozis, Total Akciger Lavaji,
Statin Tedavisi
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Figiir 1. A. Basvuru sirasinda elde edilen posteroanterior akciger grafisi. Her iki akcigerde yaygin
dagilim gosteren, perihiler bolgelerde ve alt zonlarda daha belirgin olmak iizere bilateral alveoler-
interstisyel opasiteler izlenmekte. Opasiteler alt zonlara dogru uzanim gostermekte. B. Statin
tedavisinin 9. ayinda elde edilen posteroanterior akciger grafisi. Her iki akcigerde, dnceki grafiye
kiyasla daha sinirli alanlarda izlenen, perihiler ve alt zon agirlikli alveoler-interstisyel opasiteler
mevcut.

Figiir 2. Aksiyel toraks BT kesitlerinde her iki akcigerde yaygin dagilim gosteren, 6zellikle perihiler
bolgelerde belirgin olmak iizere bilateral buzlu cam opasiteleri izlenmekte. Bu alanlara eslik eden
interlobiiler septal kalinlagsmalar mevcuttur ve yer yer “crazy paving” paterni olusturmakta.
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P-04 Farkh Klinik Prezentasyonlarla Ortaya Cikan Hava Yolu infantil Hemanjiomlar:
Bronkoskopi ile Tam1 ve Propranolol Tedavisi

Emine Semra Kiiciik Oztiirk', Mukaddes Agirtic1', Esin Gizem Olgun', Fazilcan Zirek!, Gizem

Ozcan'!, Nazan Cobanoglu!
1 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi

Infantil hemanjiomlar ¢ocukluk ¢aginin en sik gériilen benign vaskiiler tiimérleri olup yaklasik %4—5
oraninda goriilmektedir (1,2). Lezyonlarin biiyiik ¢ogunlugu kutandz yerlesimli olup zaman iginde
spontan regresyon gosterebilir. Ancak nadir olgularda iist veya alt hava yolu yapilarinda yerleserek
klinik olarak anlamli solunum yolu obstriiksiyonuna neden olabilir (3). Bu vaka serisinde solunum
yolu semptomlari ile bagvuran, bronkoskopik incelemede hava yolu hemanjiomu saptanan ve medikal
tedavi baslanan {i¢ olgu sunulmustur. I1k olgu yedi ay ii¢ giinliik kiz hasta olup laringomalazi &n tanis
ile bronkoskopik degerlendirme amaciyla yonlendirilmistir. Oykiisiinde yenidogan déneminde
bilateral pndmoni nedeniyle yaklasik 15-20 giin yenidogan yogun bakim {initesinde (YBU) yatis
mevcuttu. Bronkoskopide distal trakeada ana karina tizerinde mukozadan hafif kabarik lezyon ve sag
orta lob brons girisinde eflatun renkli kabariklik saptanmis olup hemanjiom lehine
degerlendirilmistir(Sekil 1). Yapilan genetik incelemede PIK3CA NM 006218.4 c¢.3062A>G
(p-Tyr1021Cys) varyant1 saptanmistir. PIK3CA mutasyonlarinin vaskiiler anomaliler ve asir1 bliylime
sendromlart ile iligkili oldugu bilinmektedir(4). Ikinci olgu kirk sekiz giinliik kiz hasta olup yaklasik
yirmi giindiir devam eden ve Ozellikle aglama sirasinda artan inspiratuar stridor sikayeti ile
bagvurmustur. Fleksibl bronkoskopide subglottik bolgede posterior yerlesimli, liimeni tama yakin
obstriikte eden, diizgiin siirli ve subglottik hemanjiom ile uyumlu lezyon saptanmistir(Sekil 2).
Ugiincii olgu on aylik erkek hasta olup yaklasik iki aydir devam eden hiriltili solunum yakinmasi ile
degerlendirilmistir. Bronkoskopide subglottik bolgede yaklasik %75-90 oraninda liimen daralmasina
neden olan lezyon izlenmistir(Sekil 3). Islem sirasinda gelisen iist hava yolu obstriiksiyonu nedeniyle
hasta entiibe edilerek cocuk YBU’de izleme alinmustir. Entiibe halde cekilen kontrastli boyun ve toraks
bilgisayarli tomografisinde glottik diizey posteriorunda kontrastlanan alanlar izlenmis olup hava yolu
hemanjiomu ile uyumlu olarak degerlendirilmistir. Her {i¢ olguda da propranolol tedavisi baglanmis ve
klinik izlemde fayda gordiigli gézlemlenmistir. Bu vaka serisi, hava yolu hemanjiomlarinin tani ve
takip stirecinde farkl klinik prezentasyonlarla ortaya cikabilecegini gostermektedir; olgular arasinda
genetik varyantin saptandig1 trakeobronsiyal yerlesimli bir olgu, klasik inspiratuar stridor ile basvuran
subglottik yerlesimli bir olgu ve bronkoskopi sonrasi iist hava yolu obstriiksiyonu gelisen bir olgu yer
almaktadir. Tanida bronkoskopik degerlendirme kritik 6neme sahiptir. Erken tani ve uygun tedavi ile
propranolol giiniimiizde giivenli ve etkili bir birinci basamak tedavi secenegi olarak kabul
edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: infantil hemanjiom,bronkoskopi,propranolol
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P-05 Kistik Fibrozis Tanih Pediatrik Hastada Persistan Hava Kacaginin Yonetiminde Otolog
Kan Yama Plorodez: Akciger Koruyucu Bir Alternatif

Mukaddes Agirtici', Fazilcan Zirek?, Esin Gizem Olgun!, Emine Semra Kiigiik Oztiirk!, Kutay
Bahadir®, Gizem Ozcan', Ufuk Ates’, Nazan Cobanoglu!
1 Ankara Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye

2 Cocuk Gogiis Hastaliklar Klinigi, Samsun Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Samsun,
Tirkiye
3 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi Anabilim Dal1, Ankara, Tiirkiye

Amag: Persistan hava kagagi pnomotoraksin énemli bir komplikasyonu olup 6zellikle ileri akciger
hastalig1 olan hastalarda tedavisi giigtiir. Kistik fibrozis (KF) hastalarinda sinirli pulmoner rezerv ve
eslik eden yapisal akciger hasar1 nedeniyle cerrahi girisimler yiiksek risk tastyabilir. Otolog kan yamast
plorodezisi (Autologous Blood Patch Pleurodesis, ABPP), cerrahiye alternatif minimal invaziv bir
yontem olarak giderek daha fazla kullanilmakla birlikte pediatrik KF hastalarindaki deneyim olduk¢a
sinirhdir. Bu calismada ileri evre KF’ye bagl akciger hastaligi olan bir hastada persistan hava
kacagmin ABPP ile basarili yonetimi sunulmustur. Olgu: Ug aylikken KF tanisi alan ve ileri evre
akciger hastaligi nedeniyle izlenen 16 yasindaki kiz hasta, ani gelisen sag tarafli gogiis agris1 ve dispne
ile bagvurdu. Gogiis grafisinde sag pnomotoraks saptanmasi iizerine 12 F interkostal gogiis tiipii
yerlestirildi. Uygun drenaja ragmen persistan hava kacagmin devam etmesi {lizerine hasta ileri
degerlendirme amaciyla merkezimize yonlendirildi. Hastanin agir obstriiktif akciger hastaligi (FEV:
%26), kronik Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu ve daha once sol pnomotoraks nedeniyle
torakotomi, bullektomi ve plorodez Oykiisiiniin bulunmast cerrahi girisim riskini belirgin
artirmaktaydi. Bu nedenle alternatif tedavi yaklagimi olarak ABPP uygulanmasia karar verildi.
Hastanede yatisinin 14. giiniinde mevcut gogiis tlipli araciligiyla plevral bosluga 50 mL otolog kan
verildi ve dren iki saat siireyle kapatildi. Islem sonrasi 24 saat i¢inde hava kacagi tamamen sonlandi.
Gogiis tlipti islem sonrasi {igiincii giinde ¢ikarildi ve hasta komplikasyon gelismeden taburcu edildi.
Sonug: Bu olgu, ileri evre KF’ye bagl akciger hastaligi bulunan yiiksek riskli pediatrik hastalarda
persistan hava kacaginin tedavisinde ABPP’nin etkili, giivenli ve akciger koruyucu minimal invaziv
bir secenek olabilecegini gostermektedir. Pediatrik KF literatiiriinde sinirli sayida bildirilen bu
yaklagim, 6zellikle cerrahi riskin yiiksek oldugu olgularda degerli bir tedavi alternatifi sunabilir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Persistan Hava Kacagi, Otolog Kan Yama Plorodez
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Gorsel 1. ik bagvuruda gekilen akciger grafisinde sag pnomotoraks ve KF’ye bagl yaygin
brongektazi bulgulari

Gorsel 2. Toraks BT de persistan sag pnomotoraks

Gorsel 3. ABPP sonrasi akciger grafisinde sag akcigerde reekspansiyon ve pnomotoraksin diizelmesi
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P-06 Nadir Bir Stridor Nedeni: iatrojenik Trakeobronkomegali

Mukaddes Agirtic1', Eda Eyduran?, Gizem Ozcan!, Merve Havan?, Tanil Kendirli?, Suat Fitoz®,
Nazan Cobanoglu!
1 Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye

2 Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara Universitesi
T1ip Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye
3 Cocuk Radyoloji Bilim Dali, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye

Giris: Cocukluk ¢aginda stridor, ¢ogunlukla tist havayolu darliklarina bagl gelisen ve bazen g6z ardi
edilen bir klinik bulgudur. Inspiratuar stridor genellikle ekstratorasik, ekspiratuar stridor ise
intratorasik nedenlere baglidir. Bifazik veya ekspiratuar stridor varliginda fleksible fiberoptik
bronkoskopi (FFB) ayiric1 tanida énemli bir tani aracidir. Nadir bir stridor nedeni olan iatrojenik
trakeobronkomegali olgusunu sunmaktayiz. Olgu: Daha 6nce bilinen bir hastaligi olmayan 26 aylik
kiz hasta, yliksekten diisme sonrasi gelisen subdural eflizyon ve intrakraniyal kanama nedeniyle iki ay
entiibe edilerek takip edilmis ve sonrasinda mezenkimal kok hiicre tedavisi amaciyla merkezimize
sevk edilmistir. Ekstiibasyon sonrasi non-invaziv solunum destegi ihtiyacit devam eden hastada, bifazik
stridor etiyolojisini aydinlatmak amactyla FFB yapildi. Ust havayolunda patoloji saptanmazken, trakea
distalinde sag ana brons girisine dogru trakeabronkomegali benzeri pos yapisi ve trakeal kikirdak
defektine bagh kas tabakasinda gevseklik izlendi. Saglikli donemde stridor veya tekrarlayan solunum
yolu enfeksiyonu Oykiisii olmamasit nedeniyle olgu, zor entiibasyona ikincil iatrojenik
trakeobronkomegali olarak degerlendirildi. Ipratropium bromiir tedavisi sonrasi non-invaziv solunum
destegi ihtiyact ortadan kalkti ve hasta oda havasinda stabil izlendi. Sonug: Trakeobronkomegali
(Mounier-Kuhn sendromu) literatiirde olduk¢a nadir goriilen konjenital veya akkiz olarak
havayollarinda belirgin dilatasyon ile karakterize bir sendromdur. Trakeobronkomegali Mounier-Kuhn
sendromu disinda tek basina tanimlanmis bir antite olmamakla beraber, trakeomalazi klinigi ile bulgu
vermektedir. Vakamizda zor entiibasyon 6ykiisii olmasi, extiibasyon sonrasi gelisen bifazik stridor ve
noninvaziv solunum destek ihtiyacinin olmasi nedeniyle yapilan FFB'de trakea ve sag ana brong
girisinde belirgin bir genislemenin olmasi sonucu zor entiibasyona ikincil gelisen trakeobronkomegali
tanis1 konmustur. Zor entiibasyon Oykiisii olan, entiibasyon sonrasi solunum destek ihtiyac1 devam
eden hastalarda, extiibasyon sonrasi stridor gelistiginde oldukg¢a nadir bir trakeomalazi nedeni olan
edinsel trakeobronkomegali de akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Stridor, Trakeomalazi, Trakeobronkomegali
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Gorsel 1. Toraks BT 3 boyutlu trakeobronkomegali goriintiisii

Gorsel 2. Toraks BT trakeomegali goriintiisti
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P-07 Cahsan Cocukta Yeni Tehlike: Meslek Hastaliklarinda Akciger Tutulumu

Avlin Bagc1 !, Ozge Yilmaz 2, Hasan Yiiksel !, Meri¢ Esen Simsek Mullaoglu !
1 Manisa Celal Bayar Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Klinigi
2 Manisa Celal Bayar Universitesi Cocuk Alerji ve Immunoloji Klinigi

Amag: Meslek hastaliklari, is kaynakli fiziksel, kimyasal ya da biyolojik etkenlerle gelisen
hastaliklardir. Eriskinlerde gogiis hastaliklar1 pratiginde 6nemli bir yer tutmasina karsin ¢ocuklarda
ciraklik egitimi ile birlikte giindeme gelmeye baslamistir. Bu bilidiride ¢irakli egitimi sirasinda
mesleksel maruziyetlere bagl akciger patolojisi ortaya ¢ikan iki olgu sunulmus ve cocukluk ¢aginda
mesleksel maruziyetlere bagli akciger hastaliklari tartistlmistir. Olgular: 1k olgu, ii¢ giindiir siiren
oOksiiriik ve kanl1 balgam yakinmasi ile bagvuran 14 yasindaki erkek hastaydi. Hastanin son on giinde
dokuz kilogram kaybi oldugu 6grenildi. Bir yildir aralikli nargile ve elektronik sigara kullanimi
tarifledi. Meslek okulunun iklimlendirme bdliimiinde okudugu ve klima montaji yaptigr belirtildi.
Fizik bakisinda patoloji saptanmayan olgunun Toraks AnjioBT goriintiilerinde sag akciger iist lob
posterior ve sol akciger alt lobda tiim segmentlerde buzlu cam alanlar1 yaninda en biiyiigii 3 mm birkag
adet nodiil goriildii. Balgam kiiltiirlinde iireme olmayan, Tiiberkiiloza yonelik yapilan tetkiklerde
ozellik saptanmayan olgunun fleksibl bronkoskopisinde hava yolu mukozasinin édemli oldugu ve
sekresyon artis1 izlendi. Olgunun bulgular1 ¢alisma ortaminda uzaklastirildiktan sonra yinelemedi.
Ikinci olgu ise ii¢ yildir eforla nefes darlig: ve kuru 6ksiiriik tarif eden 17 yasinda erkek hastaydi.
Olgunun dort yildir kaynakeilik yaptig ve li¢ yildir sigara ictigi belirlendi. Fizik bakisi olan olgunun
toraks BT goriintiilerinde her iki akcigerde alt lob bazal kesimlerde silik buzlu cam alanlar1 gozlendi.
Sigara maruziyeti ve mesleksel maruziyetlerinden uzaklastirildiktan sonra yakinmalar1 geriledi.
Tartigma: Mesleksel maruziyetlere bagli hastaliklar c¢iraklik egitimi ile birlikte ¢ocuklarda da
gozlenmeye baglamistir ve solunum sistemi bunlardan etkilenenlerin basinda gelmektedir. Bu
bildiride, solunum yakinmalari ile bagvuran ¢ocuklarda, mesleksel ve tiitiin maruziyeti sorgulamasinin
onemi vurgulanmuistir.

Anahtar Kelimeler: Meslek hastaligi, Akciger, Cocuk
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P-08 Class 1 Cftr Mutasyonuna Sahip Kistik Fibrozis Olgusunda
Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor Tedavi Deneyimi

Erdi Cagni Dagdelen', Melih Hangiil'
1 Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

AMAC: Kistik fibrozis (KF), CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator) genindeki
patojenik varyantlara bagli gelisen, otozomal resesif kalitilan ve ¢oklu organ tutulumuyla seyreden bir
hastaliktir. CFTR mutasyonlariin fonksiyonel etkilerine gore gelistirilen modiilator tedaviler,
hastaligin dogal seyrini degistiren 6nemli bir tedavi secenegi sunmaktadir. Bununla birlikte mevcut
kilavuzlara gore -elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI) kombinasyon tedavisi yalnizca belirli
mutasyonlara sahip hastalarda endikedir. Bu olgu sunumunda, Class 1 mutasyonu olup klinik olarak
hizli progresyon gosteren, tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve hemoptizileri olan bir KF hastasinda
baslanan ETI tedavisine verilen klinik yanitin degerlendirilmesi ve literatiire katki saglanmasi
amaglanmistir. OLGU: On bir yasinda kiz hasta, bir aylikken KF tanis1 ald1 (ter testi kondiiktivite: 138
mmol/L). Genetik analizde homozigot Q353X (c.1057C>T) mutasyonu saptand1. izleminde pankreatik
yetmezlik, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari, kronik Pseudomonas aeruginosa
kolonizasyonu ve yaygin bronsektazi gelisti. Hasta standart KF destek tedavileri ile takip edildi. Son
bir y1l igerisinde tekrarlayan pulmoner alevlenmeler ve hemoptizi ataklar1 nedeniyle ii¢ kez hastaneye
yatisi oldu. Son hemoptizi ataginda girisimsel radyoloji tarafindan konvansiyonel anjiyografi esliginde
bronsiyal arter embolizasyonu uygulandi. Hastaligin son donemde hizli progresyon gostermesi nedeni
ile aile istegi iizerine onamlari almarak ETI tedavisi baslandi. iki ay siireyle uygun dozda ve diizenli
tedavi uygulanmasina ragmen klinik bulgularda, ter klor diizeylerinde (tedavi oncesi 79 mmol/L,
tedavi sonrasi 83 mmol/L) ve solunum fonksiyon testlerinde (SFT) anlamli iyilesme gézlenmedi. Bu
nedenle modiilator tedavi kesilerek mevcut destek tedavilerine devam edildi. TARTISMA VE
SONUC: Hastamizda saptanan homozigot Q353X mutasyonu, CFTR protein sentezinin
gerceklesmedigi Class I (null) mutasyon grubundadir. Literatiirde Class I mutasyonlara sahip bazi
hastalarda modiilator tedavilere sinirli yanit bildirilmis ve bu olgularda rezidiiel protein sentezi
gosterilmistir. Ancak Q353X mutasyonuna sahip hastalarda ETI tedavi yanitin1 degerlendiren bir
calisma bulunmamaktadir. Olgumuzda hastaligin hizli progresyonu nedeniyle aile onami alinarak ETI
tedavisi baslanmis, ancak izlemde klinik bulgular, ter klor diizeyi ve solunum fonksiyon testlerinde
anlaml iyilesme gozlenmemistir. Olgumuzdaki bu bulgular, Class I null mutasyonlarda modiilator
tedavilerin etkinliginin sinirli oldugunu desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, CFTR, Q353X SFT, ter testi
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P-09 Elektronik Sigara Kullanimu ile Iliskili Akciger Hasar1 (Evali) Gelisen Bir Olgu

Erdi Cagr1 Dagdelen', Melih Hangiil!, Ahmet Yéntem', Mahmut Cigek'
1 Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

AMAC: Elektronik sigara ve vaping irlinlerinin 6zellikle addlesanlar arasinda yayginlagsmasi, bu
iirlinlere bagl akciger hasar1 sendromunun (EVALI) daha sik goriilmesine neden olmustur. Genellikle
oksiiriik, nefes darlig1 ve gogiis agrisi sikayetleri goriilmektedir. Bazi olgularda ise kusma, karin agrisi
gibi gastrointestinal yakinmalar goriilebilir. EVALI bir diglama tanis1 olup basta enfeksiydz nedenler
olmak tizere diger etiyolojilerin ekarte edilmesi gerekmektedir. Bu caligsmada, elektronik sigara
kullanim1 6ykiisii olup EVALI tanist konulan bir olgunun klinik, radyolojik ve laboratuvar bulgular
ile tedavi yanit1 sunularak ve 6zellikle addlesanlarda artan elektronik sigara kullanimi farkindaliginin
arttirllmasi amaglanmistir. OLGU: 14 yasinda, kiz hasta oksiiriik, nefes darligi ve kusma sikayetleri ile
basvurdu. Atesi yoktu. Son iki aydir elektronik sigara kullandig1 6grenildi. Ozgegmis ve soygegmiste
ozellik yoktu. Miad dogum olup yenidogan yogun bakim ihtiyact olmamis. Anne-baba arasinda
akrabalik yoktu. Fizik muayenede bilateral krepitan raller mevcuttu, sag alt zonda solunum sesleri
azalmistr. Oksijen satiirasyonu %85°ti. Laboratuvar incelemelerinde 16kositoz ve akut faz
reaktanlarinda yiikseklik saptandi. Toraks BT de sagda daha belirgin olmak iizere bilateral plevral
efflizyon, yaygin buzlu cam opasitleri ve konsolidasyon alanlar1 izlendi. (Resim-1) Hastaya yiiksek
akish nazal oksijen ve ampirik antibiyoterapi baslandi. Ancak klinik yanit alinamadi. Enfeksiyoz,
romatolojik ve kardiyak nedenler dislandiktan sonra EVALI diisiiniildii. Metil-prednizolon (MPZ)
tedavisi basland1. Tedavi ile oksijen ihtiyaci hizlica geriledi ve radyolojik bulgularda belirgin diizelme
goriildii. (Resim-2) Iki haftalik tedavi sonras hasta sifa ile taburcu edildi. TARTISMA VE SONUC:
EVALI 6zellikle addlesanlarda elektronik sigara kullaniminin yayginlasmasi ile artan siklikla goriilen
bir klinik tablodur. Patogenezde 6zellikle tetrahidrokanabinol (THC) igeren iirlinlerde bulunan vitamin
E asetat suglanmaktadir. Tanida diger nedenlerin dislanmas gereklidir. Klinik ve radyolojik bulgular
nonspesifiktir. Cocuk hastalarda kullanimin gizlenmesi taniy1 giiclestirebilir. Tedavide en 6nemli
basamak elektronik sigara kullaniminin kesilmesi olup agir vakalarda sistemik kortikosteroid ile hizli
yanit almabilmektedir. Bizim olgumuzda da MPZ ile diizelme olmasi literatiir ile uyumludur. Sonug
olarak agiklanamayan solunumsal ve sistemik bulgular1 olan addlesan hastalarda elektronik sigara
kullanim1 mutlaka sorgulanmali ve EVALI akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: elektronik sigara, vaping, EVALI, pndmoni, kortikosteroid
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P-10 Cocukluk Cag Interstisyel Akciger Hastahginda Nadir Bir Neden: Plcb3 Mutasyonu

Erdi Cagr1 Dagdelen', Melih Hangiil'
1 Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

AMAC: Cocukluk c¢ag1 intersitisyel akciger hastaliklar1 (chILD) nadir goriiliir ve altta yatan genetik
nedenler giderek daha fazla tanimlanmaktadir. Bu olgu sunumu ile interstisyel akciger hastalig ile
izlenen bir hastada saptanan nadir bir genetik varyant olan PLCB3 mutasyonunun klinik éneminin
vurgulanmasi amaglanmistir. OLGU: 6 yas, erkek hasta solunum sikintis1 nedeni ile acil servise
basvurdu. Benzer sikayetlerle iki yasindan itibaren tekrarlayan hastane yatislari oldugu 6grenildi. Fizik
muayenede siyanoz, ral, ronkiis, takipne ile interkostal ve subkostal retraksiyonlar mevcuttu. Clubbing
ve pectus carinatum dikkat cekmekteydi. Toraks bilgisayarli tomografide (BT) her iki akcigerde yaygin
buzlu cam dansite artiglari, yer yer havalanma artislari, bilateral alt lob bazal segmentlerde daha
belirgin olmak iizere asimetrik plevral kalinlagmalar ve yaygin fibrotik-skatrisyel degisiklikler izlendi.
(Resim-1) Miadinda dogum olup yenidogan yogun bakim 6ykiisii yoktu. Anne-baba arasinda akrabalik
mevcuttu. Yapilan romatolojik, hematolojik ve immiinolojik incelemelerde patoloji saptanmadi.
Ekokardiyografik degerlendirme normaldi. Tiim ekzon sekanslamada PLCB3 geninde ¢.2328G>A
homozigot mutasyon saptandi. Tan1 amach yapilan akciger biyopsisinde yaygin intersitisyel fibrozis
ve alveolar dolum paterni (pulmoner alveolar proteinozis paterni) olarak degerlendirildi. Bu bulgularin
PAP veya PLCB3 mutasyonuyla iliskili olabilecegi belirtildi. Bronkoskopik degerlendirmede ve
bronkoalveolar lavaj incelemesinde pulmoner alveolar proteinozis ile uyumlu bulgu saptanmadi.
Klinik tablo PLCB3 mutasyonuna bagli interstisyel akciger hastalig1 olarak degerlendirildi. Tedavide
baslangigta yiiksek doz metil-prednizolon ve hidroksiklorokin uygulandi. Ancak takipte hastalik
progresyonu devam etmesi iizerine hidroksiklorokin kesilip endikasyon dist kullanim onay1 alinarak
nintedanib baglandi. Sonrasinda akciger nakil merkezine yonlendirildi; diisiik viicut agirlig1 nedeni ile
nakil merkezi tarafindan transplantasyona uygun goriilmedi. Yaklasik 1.5 yillik izlemde solunum
yetmezligi ilerledi. Izlemde pulmoner hipertansiyonu gelisti, oksijen tedavisine yeterli yanit
allmamamas1 iizerine iloprost baslandi ancak gelisen pulmoner hipertansif kriz sonucu hasta
kaybedildi. TARTISMA VE SONUC: PLCB3 mutasyonu olduk¢a nadir olup genotip-fenotip iligkisi
netlesmemistir. Literatiirde immiin disregiilasyon, korneal distrofi ve iskelet displazi olgulari
bildirilmis olmakla birlikte heniiz interstisyel akciger hastaligi ile iliskisi gosterilmemistir. Ancak
PLCB3 geninin alveolar doseyici epitel ile akciger fibroblastlarinin ¢ekirdeginde goriildiigii ve immiin
disregiilasyonla iliskili oldugu bildirilmistir. Bu olgu, PLCB3 mutasyonunun chILD’1n nadir genetik
nedenlerinden biri olabilecegini diisiindiirmekte ve bu baglamda literatiire katki saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: chILD, PLCB3, interstisyel akciger hastalifi, nintedanib, pulmoner
hipertansiyon
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P-11 Cocuklarda Nadir Bir Interstistel Akciger Hastalig1 Nedeni: Pleuroparankimal
Fibroelastozis

Erdi Cagni Dagdelen', Melih Hangiil'
1 Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

AMAC: Kemik iligi transplantasyonu (KIT) sonrasi gelisen solunumsal semptomlar siklikla
enfeksiyonlar, ila¢ toksisitesi veya greft iligkili komplikasyonlardan kaynaklanir. Transplantasyon
iliskili interstisyel akciger hastaliklar1 ise daha nadir goriiliir. Bu olgu sunumu ile KiT &ykiisii olup
interstisyel akciger hastaligi gelisen ¢ocuk hastalarda nadir bir neden olan pleuroparankimal
fibroelastozise (PPFE) klinik, radyolojik ve histopatolojik bulgular esliginde dikkat c¢ekilmesi
amaclanmistir. OLGU: 15 yasinda, erkek hasta eforla artan nefes darlig1 sikayeti ile poliklinigimize
basvurdu. Fizik muayenede bilateral iist zonlarda ince raller duyulmakta olup sag alt zonda ise akciger
seslerinde azalma mevcuttu. Hastanin kasektik goriiniimii ve gogiis 6n-arka ¢apinda azalma dikkat
cekmekteydi. Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) bilatarel akciger iist lob apikal diizeylerde
skatrisyel atelektatik degisiklikler, subplevral alanlarda retikiiler dansite artis1 ile interstisyel septal
kalinlagma mevcuttu ve sag hemidiafragma evantre olarak goriildii. (Resim-1) Hasta hodgkin lenfoma
tanis1 ile dis merkezde takip edilmis, tarafimiza bagvurmadan 2 ay &nce otolog KIT yapilmis. Nefes
darligmin KIT sonras1 donemde basladigi 6grenildi. KIT éncesi donemde lomustin, etoposid, citozin
arabinozid, melfalan igeren kemoterapi protokolii aldig1 ve abdomene yonelik radyoterapi uygulandigi
ogrenildi. Bronkoskopik incelemede spesifik bulgu saptanmadi. Radyolojik olarak PPFE acisindan
stipheli goriiniimde olmasi sebebi ile akciger biyopsisi planland1 ve histopatolojik incelemesi PPFE ile
uyumlu sonuglandi. Solunum fonksiyon testlerinde belirgin restriktif patern saptanan hasta akciger
transplantasyonu agisindan degerlendirilmek {izere nakil merkezine yonlendirildi. TARTISMA VE
SONUC: PPFE, 6zellikle iist loblarda belirgin plevral kalinlasma ve subplevral fibrozis ile seyreder ve
klinik olarak progresif dispne, kuru oksiiriik ve restriktif solunum paterni ile karakterizedir. Kronik
enfeksiyonlara, otoimmiin hastaliklara sekonder olarak veya kemik iligi ve akciger transplantasyonu
sonrast donemde gelisebilir. Toraks BT de iist lob agirlikli plevral kalinlagsma ve voliim kaybi gibi tipik
bulgularin gosterilmesi tanida 6nemlidir. Histopatolojik olarak subplevral elastozis ve yogun fibrozis
izlenir. PPFE genellikle progresif seyirli olup, spontan pnémotoraks gibi komplikasyonlar gelisebilir.
Ileri evre olgularda akciger transplantasyonu tek kiiratif tedavi segenegidir. Bu olgu, KIiT sonrasinda
gelisen solunumsal semptomlarin degerlendirmesinde nadir ancak 6nemli bir neden olan PPFE akilda
tutulmasi gerektigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: pleuroparankimal fibroelastozis, interstisyel akciger hastaligi, kemik 1iligi
transplantasyonu, akciger transplantasyonu
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P-12 Double Aortik Ark Anomalisine Bagh Trakeomalazide Hava Yolu Stent Uygulamasi:
Ventilator Bagimh Solunum Yetmezligi ile Seyreden Bir Olgu

Erdi Cagri Dagdelen', Melih Hangiil', ilknur Banli Cesur!, Gékmen Kurt', Zerrin Ozgelik!, Semire
Serin Ezer!, Tansel Giinendi', Cemal Parlakgiimiis'
1 Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

GIRIS: Double aortik ark (DAA), en sik goriilen vaskiiler ring anomalilerinden biridir. DAA, trakea
ve 6zofagusu distan tamamen sararak trakea ve 6zofagus kompresyonuna neden olabilir. Klinik olarak
stridor, wheezing, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1 ve disfaji ile prezente olabilir. Kronik
bastya bagl trakeomalazi ve agir olgularda ventilator bagimli solunum yetmezligi gelisebilir. AMAC:
Bu olgu sunumu ile ventilator bagimli solunum yetmezligi gelisen trakeomalazili hastalarin
tedavisinde hava yolu stent uygulamalarinin 6neminin vurgulanmasi amaglandi. OLGU: 2 yasinda, kiz
hasta beslenme sirasinda ani gelisen solunum sikintisi ve ardindan solunum arresti gelismesi sebebi ile
112 ile acil servise getirildi. Entiibasyon ve kardiyopulmoner resiisitasyon uygulandi. Yogun bakim
tinitesine entlibe olarak kabul edildi. Yaklagik bir ay dnce DAA anomalisi sebebi ile opere oldugu
ogrenildi. Bronkoskopik degerlendirmede yabanci cisim saptanmadi, ancak trakea distal boliimii distan
bastya bagli malazik goriiniimdeydi. Kalp damar cerrahisi tarafindan tekrar opere edilerek, cerrahi
sonrasi gelisen yapigiklar agildi. izlemde agir trakeomalazi kaynakl basarisiz ekstiibasyon denemeleri
nedeni ile trakeostomi ve trakeal stent segenekleri hakkinda aile bilgilendirildi. Aile onayi ile nitinol
stent uygulamasina karar verildi, cocuk cerrahisi ile beraber stent yerlestirildi. (Resim-1) islem sonras:
ticlincli giinde hasta basari ile ekstiibe edildi. Akciger grafileri ile takip edildi. (Resim-2) Stent
migrasyonu ve diger komplikasyonlar gozlenmedi. Tekrar entiibasyon ihtiyaci olmadi. Solunum
fizyoterapisi uygulanan hasta yatisinin 59. giliniinde taburcu edildi. Kontrol bronkoskopik
degerlendirmede stent distal ugta minimal graniilasyon dokusu ve izlendi (Resim-3) ve ihtiyag¢ halinde
tekrar yerlestirilmek tizere stentin birinci yilin sonunda eksterne edilmesi planlandi. TARTISMA VE
SONUC: DAA anomalisi nadir goriiliir ancak hayati tehdit eden klinik tablolara sebep olabilir. Tan1 ve
tedavinin gecikmesi halinde uzun siireli bastya bagl trakeomalazi gelisebilir. Agir olgularda ventilator
bagimli solunum yetmezligi gelisebilir. Deneyimli merkezlerde, uygulanan hava yolu stentleri,
trakeostomi ve cerrahi ihtiyacini azaltarak yasam kalitesini belirgin olarak arttirabilir.

Anahtar Kelimeler: Double aortik ark, trakeomalazi, hava yolu stent uygulamasi, bronkoskopi
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P-13 Antibiyotige Yanitsiz Pnomoninin Ardinda: Dort Pediatrik Organize Pnomoni Olgusunda
Etiyolojik Cesitlilik ve Yonetim

Kiibra Ozkaya', Gokgen Kartal Oztiirk', Hazal Gacemer', Figen Giilen'
1 Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi

Organize pnomoni (OP), alveoller ve terminal bronsiyollerde fibroblastik proliferasyonla karakterize,
enfeksiydz pndmoniyi klinik ve radyolojik olarak taklit edebilen bir akciger hastaligidir. Pediatrik yas
grubunda tan1 gecikmesi sik goriilmekte; etiyolojinin belirlenmesi tedavi ve prognoz agisindan
belirleyici olmaktadir. Bu seride dort farkli etiyolojiye baglh pediatrik OP vakasi sunularak tanisal
yaklagim ve yonetimdeki farkliliklar tartisilmaktadir. Olgular Vaka 1 17 yasinda erkek, miks germ
hiicreli timor nedeniyle bleomisin iceren kemoterapi (BEP) almis. Kemoterapi bitiminden 3 ay sonra
asemptomatik donemde HRCT'de bilateral subplevral konsolidasyon ve ters halo isareti saptandi. BAL
kiiltiirleri negatifti. Radyolojik ilerleme iizerine biyopsi yapildi; histopatoloji BOOP paternini
dogruladi. Prednizolon ve azitromisin ile tedavinin 5. ayinda radyolojik ve semptomatik diizelme
saglandi. Vaka 2 B-ALL nedeniyle allojenik KIT yapilan 7 yasinda erkek hasta, transplantin 96.
giiniinde efor dispnesi ile bagvurdu. SFT'de agir restriktif-obstriiktif tablo, BAL'da negatif kiiltiir,
bronkoskopiyle malazi ve obliterasyon saptandi. Pulmoner GVHD ile iligkili OP tanisiyla yiiksek doz
steroid bagsland1; siiregte gelisen Aspergillus fumigatus siliperenfeksiyonu antifungal tedavinin
eklenmesini gerektirdi. FAM protokolii (flutikazon, azitromisin, montelukast) tedaviye eklendi. Vaka
3 Relaps Ewing sarkomu nedeniyle T5-7 vertebra diizeyine RT uygulanan 12 yasinda kiz hasta, 2 ay
sonra kuru oksiiriik ve dispne ile bagvurdu. BT'de RT alanina komsu paravertebral konsolidasyon
alanlar1 varligi, BAL kiiltiirleri negatif olmasi radyasyon sonrast OP ile uyumlu kabul edildi. Pulse
steroid ile semptomlar geriledi. Vaka 4 17 yasinda kiz hasta, 2 aydir kuru oksiiriik, kilo kaybi, gece
terlemesi ve agir dispneyle bagvurdu; rezervuarl oksijen ihtiyact mevcuttu. Romatolojik belirtegler,
mikrobiyolojik ve otoinflamatuar tetkikler negatifti. Akciger biyopsisinde BOOP paterni saptandi;
kriptojenik OP tanist konuldu. Pulse steroid (10 mg/kg/giin) ile belirgin iyilesme saglandi. Tartigma
Dort vakada da radyolojik tablo (subplevral konsolidasyon, buzlu cam, ters halo isareti) ve BAL
kiiltiirlerinin negatifligi ortakti. Bununla birlikte etiyoloji, klinik agirlik ve yonetim belirgin bigimde
farklilast1. Ilag-indiiklii OP (bleomisin) asemptomatik seyredebilir ve tani i¢in biyopsi gerektirebilir.
GVHD ile iliskili OP, kompleks immiinosiipresif tedavi degisikligi ve siiperenfeksiyon yonetimi
gerektirmektedir. Radyoterapi sonras1 OP, RT alaninin anatomik komsulugu tanty1 yonlendiren temel
ipucudur. Kriptojenik OP ise eksizyonal biyopsi ile dogrulanmakta, pulse steroid ile dramatik yanit
alinabilmektedir. Tim vakalarda steroid ana tedavi olmakla birlikte; doz, siire ve ek tedaviler
etiyolojiye gore farklilagmustr.

Anahtar Kelimeler: Cryptogenic Organizing Pneumonia, Bronchiolitis Obliterans Organizing
Pneumonia, Drug-Induced Lung Injury, Radiation Pneumonitis
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