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kesinlikle degerlendirme sirecine giremezler. Arastirma makalelerinde
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The Journal of Pediatric Research Ebsco, Cinahl, TurkMedline ve
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politikasi  Budapest Open  Access Initiative  (BOAI) http://
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The Journal of Pediatric Research, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali ve Ege Saglik Vakfinin yaym organi olup, cocuk saghg
ve hastaliklar ile dogrudan ya da dolayh olarak ilgili konularda 6zgiin klinik ve
laboratuvar arastirmalari, olgu sunumlar, derleme yazilan yaymnlar. Derginin
yaymn dili Tirkce ve Ingilizce'dir. Yaym icin dergiye yollanan her yazi hakem
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olacakuir. Yazarlar 4 hafta icinde haberdar edilecektir. Biittin makaleler, yaymn kurulu
tarafindan revizyona tabi olabilir. Yayma kabul edilen yazilarin her ttirlii yaym hakki
The Journal of Pediatric Research’e aittir.

Aragtirma, olgu sunumu veya derleme niteliginde hazirlanan yazilar, elektronik
ortamda dergiye gonderilirler. Elektronik degerlendirme ve kabul adresi http:/
www.journalagent.com/jprdir. Elektronik sisteme giris yapabilmek icin yazarlar,
kendilerine 6nce bir hesap olustururlar. Elektronik sistemdeki yonergelere gore
yazilar, sorumlu yazar tarafindan dergi degerlendirme sistemine ytiklenir.

Bunun disinda, yazarlar damisma ve diger konular icin asagidaki iletisim adresleri ile
dergi editorlerine ulagabilirler:

Prof. Dr. Ozgiir Cogulu

The Journal of Pediatric Research

Ege Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklar Anabilim Dali,
Bornova, 35100, Izmir, Tirkiye

Telefon: +90 232 3901005; Faks: +90 232 3901357

E-posta: ozgur.cogulu@ege edu.tr

YAZILARIN HAZIRLANMASI

Ozgtin Arastirmalar, klinik arastirma, klinik gozlem, yeni teknikler, deneysel
ve laboratuvar calismalanmi kapsar. Ozgiin arastirmalar, baslik, 6zet, yazimn
ana konusu ile ilgili anahtar kelimeler, giris, gere¢ ve yontem, bulgular, tartisma,
tesekkiir, kaynaklar, tablolar, resimler bsltimlerini icermelidir. Metnin timt 2500
kelimeyi ge¢cmemelidir. Olgu Sunumlari, nadir goriilen ya da tani ve tedavide
farkhilik gosteren, mevcut bilgilerimize katkida bulunan, egitici olguyu/olgulan
icermeli, giris, olgu sunumu, tartisma boliimlerini icermelidir. Metnin timt 1500
kelimeyi ge¢cmemelidir. Derlemeler gtincel bir konuyu, bagimsiz, literature bilgisini
de icerecek sekilde derinlemesine inceleyen yazilandir. Metnin tiimt 18 adet A4
sayfasinm gecmemelidir. Editore Mektuplar yayinlanmis makaleler hakkinda ya da
guincel pediatrideki gelismeleri iceren 1000 kelimeyi ge¢cmeyen ve kaynak belirten
yazilar olmahdir. Ozet boliimlerini icermez. Kaynak sayist 5 ile smirlidir.

1. Sayfa (Bashk Sayfas1): Yazimin bashg, yazarlarn adi, tinvanlar, cahstiklar
kurum ve yazismalardan sorumlu yazarn yazisma adresi, telefonu varsa faks: ve
e-postast yazilmalidir. Biitiin yazarlar ve kurumlar numaralar ile belirtilmelidir.
Baslik sayfasi disinda tiim ana metinde ve 6zellikle metodda calismacilar ve calisma
yapilan kurum kor degerlendirmeyi saglamak amaciyla kesinlike belirtilmemelidir.
Aynica bu sayfaya dergi yazim kurallarina uygunlugu kontrol edilmis olan bu
yazi tiim yazarlarca okunmus, onaylanmis ve ttm yayn haklar1 The Journal of
Pediatric Research’e devredilmistir” ctimlesi yazilarak, mutlaka tiim yazarlarca
imzalanmahdir.

2. Sayfa (Ozet Sayfas1): Ttrkee ve Ingilizce olmak tizere iki dilde yazilir ve
yazinin baghgmi ayrica kisa baghiklarini da icerir. Arasirma makalelerinde; Ozet
(abstract) Amag, Gereg ve Yontem, Bulgular ve Sonug alt bagliklart (Aim, Materials
and Methods, Results, Conclusion) altinda 200 kelimeyi, olgu sunumlarinda 50
kelimeyi ge¢cmemeli ve yazi ile ilgili sonuclar kapsamli bir sekilde verilmelidir.
Ozetlerin sonunda her iki dilden en az 3, en ¢ok 5 anahtar sozciik (keywords)
yer alir. Anahtar kelimeler uygun nitelikte ve standart terminolojide yazilmahdr.
Ttrkce anahtar kelimeler “Ttrkiye Bilim Terimleri” arasindan secilmelidir. Yazarlar
bilgilendirme icin http://wwwbilimterimleri.com adresini kullanabilir. Ozet
boltimlerinde Kaynak gosterilmemelidir.

Diger Sayfalar: Arasurma yazilarinda sirasiyla Giris, Gere¢ ve Yontem, Bulgular,
Tartisma; Olgu sunumlarinda Giris, Olgu(larin) sunumu, Tartisma seklinde ardarda
yazilabilir. Tarugma kisminin sonunda sonug olarak ¢ikan bilgi vurgulanmalidir.

Tesekktir kisminda her turlit ¢ikar catismasi, destek, bagis ya da yardim
belirtilmelidir.

Tablo ve Sekiller: Her biri ayr sayfaya yazilmalidir. Tablolar yazida gecis
siralamasina gore romen rakamlanyla (I, 1I) siralandirilmali ve bashk tasimalidir.
Sekiller de gecis siralamasina gore arap harfleri (1,2) ile siralanmahidir. Fotograflar
mat kagida basih halde teslim edilmeli ve orijinal filmler, EKG kayitlan gibi belgeler
kesinlikle yollanmamalidir. Resim ve sekillerin arkasina kursun kalemle yonleri
ve yazi bagliklart not edilmelidir. Sekil ve resimlerin alt yazilarn ayr bir sayfaya
yazilmahdir. Olgu sunumlarinda en ¢ok 2 sekil veya resim kullanilmahdir. Renkli
resimlerin masraflan yazarlar tarafindan bizzat karsilanacakur.

Kaynaklar Sayfas1: Kaynaklar metindeki gecis sirasina gore ayr1 bir sayfaya asagida
belirtilen formatta yazilmali ve metinde parantez icinde Arap rakamlarma gore
belirtilmelidir.

Dergilerdeki Makaleler icin Ornek: Koening JQ Air pollution and asthma. ]
Allergy Clin Immunol 1999; 104: 717-22.

Kitap i¢in Ornek: Fletcher CDM, Unni KK, Mertens E Genetics of Tumours of Soft
Tissue and Bone. Lyon, France, IARC Press, 2002, 225-419.

Kitap Bolumleri icin Ornek: Whitsett JA, Pryhuber GS, Rice WR. Acute respiratory
disorders. In: Avery GB, Mac- Donald MG (eds). Neonatology: Pathophysiology and
Management of the Newborn, 5t ed. Philadelphia, Lippincott Williams&Wilkins,
1999; 505-15.

Biittin kaynaklar icin tiim yazarlarm adi yazilmahdir. Ancak yazar sayist 6'dan fazla
olan calismalarda ilk 3 yazarin adi yazilmah, daha sonra Ttirkce makalede (ve ark.),
Ingilizce makalede (et al.) eki yapilmaldir. Tiim dergi kisaltmalar (Index Medicus)
formatina uygun yapilmahdir. Olgu sunumlart i¢in en fazla 10 kaynak kullamlmahdir.
Tum yazilarda Tiirk yazarlarca yapilmis yerli veya yabanci yaynlarin kullanilmasina
ozellikle dikkat edilmeli ve Tiirkce dil kurallarina uyulmasina 6zen gosterilmelidir.

REKLAMLAR

Reklamlar icin Editoér ile goriistilmelidir. Derginin dis ve i¢ kapaklar ile i¢
sayfalarinda renkli reklam yaymlanmast mtimkitindtr.
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Editorden / Editorial

Degerli Okuyucular,

The Journal of Pediatric Research (JPR) cocuk saghg ve hastaliklari ile ilgili konularda yeni bilgilerin, deneyimlerin
ve ilgin¢ olgularin bilimsel platformda yaygin bir sekilde paylasilmasini amaglamaktadir. Bu amag¢ dogrultusunda
dergimizde hem Ingilizce hem de Tiirkce arastirma makalesi, derleme, olgu sunumu ve editére mektup tiirlerinde
yazilar degerlendirmeye alinmaktadir. Son aylarda dergimize degerlendirme i¢in gonderilen bilimsel makale sayist
giderek artmistir. Bu nedenle dergimize gonderilen makalelerin degerlendirmesi ve yaymlanma stirecinin en hizh
sekilde sonuglandirilmasi i¢in yogun bir sekilde ¢alisilmaktadir. Dergimize bilimsel makale yazilarin gonderen tiim
yazarlarimiza, dikkatli ve ayn1 zamanda hizli degerlendirme yapabilmek i¢in ¢alisan tiim hakemlerimize ve emegi
gecen herkese JPR yaym kurulu adina tesekkiirlerimi sunuyorum.

JPR dergisinin 2016’daki ilk sayisinda 7 arastirma makalesi, 1 derleme ve 6 olgu sunumu olarak toplam 14 bilimsel
makale sunulmustur. Arastirma makaleleri; Adiyaman’da Birincil Bakim Merkezi'nde Bakim Goren Zihinsel Engelli
Cocuklarin Saghgi, Engelli Cocuklarin ve Ailelerinin Demografik Ozellikleri ve Engellige iliskin Saglik Problemleri,
Hepatit A Seropozitif Cocuklarda Astim ve Alerjik Hastaliklarin Siklig1, Konjenital Notropenili Cocuklarda Tedavi
ve Takibe Yaklasim, Cocukluk Caginda Poland Sendromu Olan Olgularin Klinik Bulgularinin Degerlendirilmesi, Tip
1 Diyabetli Adolesanlarda Diyabet Bakiminda Ebeveyn izlemi Olceginin Gegerlik ve Giivenirlik Degerlendirilmesi,
Cerrahi Girisim Uygulanacak Cocuklarin Ebeveynlerinin Anksiyete Durumlarinin Belirlenmesi gibi ana bagliklar
icermektedir. Arastirma makaleleri yan1 sira Pediatrik Onkoloji Hastalarinda Beslenme ozelliklerini inceleyen bir
derleme makalesi ile birlikte ilgin¢ olgular iceren olgu sunumlari da bu sayida yer almaktadir.

Dergimizin kisa stirede biiyiik yol aldigimi gormek bizlerin de bu konu ile ilgili calisma istegini arttirmaktadir. Emegi
gecen herkese bir kez daha tesekkiir ederim ve 2016 yilindaki bu ilk sayinin hepimiz i¢in hayirh olmasin dilerim.

Dog. Dr. Feyza Kog
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Derleme / Review

Pediatrik Onkoloji Hastalarinda Beslenme:

Sistematik Inceleme

Nutrition in Pediatric Oncology Patients: A Systematic Review
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Bu sistematik incelemede, pediatrik onkoloji hastalarinin  beslenme
durumlarinin incelenmesi amaclanmistir. Pediatrik onkoloji hastalarinda
beslenme ile ilgili 2005-2015 yillan arasinda yapilan calismalari belirlemek
igin Medline/PubMed, EBSCO, Cochrane veri tabanlari taranmistir. Tarama
yapilirken, “pediatrik onkoloji hastasl, kanserli cocuk, beslenme” anahtar
sozciikleri kullanilmigtir. Anahtar kelimelerle yapilan tarama sonucunda
elli bir makaleye ulagiimisti. Bu makalelerden kriterlere uyan 9 calisma
incelemeye alinmigtir. incelenen makalelerin tiimiine yakininda girigimler
etkili bulunmustur. Calismalarda ormeklem biyukliklerinin ve kullanilan
yontemlerin uygun oldugu, veri toplama araglaninin gecerli ve givenilir
oldugu, calismalarin biytk cogunlugunun sonuglarinin agikga belirtildigi
gortilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Pediatri, onkoloji, beslenme

Giris

Kanserde tedavi basarisinin ve beklenen yasam suresinin
uzunlugunun artmasi pediatrik onkoloji hastalarinda yasam
kalitesini 6nemli kilmaktadir (1,2). Kanserli ¢ocuklarin yasam
sliresinin uzamasi, cocuk ve ailesinin yasam kalitesinin
arttirlmasina, ailenin kronik ve yasami tehdit eden bir
hastalikla bas etme gabalarinin desteklenmesine, uygulanacak
hemsirelik bakimina, tedavinin akut ve ge¢ donemdeki
etkilerinin dnlenmesine odaklanmayi zorunlu kilmistir (2-4).
Bu zorunlu odak noktalarindan biri de beslenmedir. Yeterli ve
dengeli beslenme, pediatrik hastaliklarin prognozu ve tedavisi

ABSTRACT

This systematic review aimed to investigate the nutritional status of pediatric
oncology patients. Medline/PubMed, EBSCO, Cochrane databases were
searched for Pediatric oncology is to identify studies related to nutrition in
patients between the years of 2005-2015. While browsing the literature,
“pediatric oncology patients (pediatric oncology patients), children with
cancer (cancer children), nutrition (food)” keywords are used. As a result of
browsing carried out with the keywords fifty one articles were reached. The
criteria of this article matches those of 9 studies. Approaches have been found
to be effective in nearly all of the examined articles. The studies, sample size
and where appropriate the methods used, data collection instruments that
are valid and reliable, the results of the majority of the work seem to be clearly
stated.

Keywords: Pediatric, oncology, nutrition

icin dnemlidir. Bu nedenle pediatrik hastaliklarda beslenme
destegi énemli bir unsurdur. Cocukta yetersiz beslenmenin
blylme/gelisme geriligi, iyilesme slrecinin uzamasi, ilag
etkinliginin azalmasi, enfeksiyona yatkinlik ve moral kaybi
gibi cesitli olumsuz etkileri bulunmaktadir. Bu olumsuz etkiler
gocugun hastanede yatis siresini uzatarak mortalite ve
morbidite oranlarini artirmaktadir (5-7). Cocugun hastanede
uygun beslenmesinin saglanmasi, tibbi tedavinin etkinligini
arttirarak, komplikasyon oranini azaltarak ve hastanede yatis
slresini kisaltarak cocug@a/ailesine psikolojik ve ekonomik
kazang saglamaktadir (5,8,9). Kanser tedavisinin basarisinin
arttinlmasi ve hastaliktan kaynaklanan komplikasyonlarin
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azaltilmasi icin uygun beslenmenin saglanmasi 6nemlidir
(9). Kanserli cocuklarin  beslenmesinin saglanmasinda
gesitli zorluklar yasanmaktadir. Bunlardan ilki kanserle iliskili
faktorlerdir. Diger faktor ise; cevresel ve davranissal faktorler
olarak belirtilen (cocugun alistigi cevreden uzak kalmasi,
ebeveynlerinin  tutumu, hastaligindan dolayr ebeveynleri
cezalandirma, yemek yenilen ortam, hastane odasi, hastane
yiyeceklerini sevmemeleri, rutinlerine uygun olmayan yemek
saatleri, diyete uyum) faktorlerdir (8,10). Ayrica, besin
aliminda azalma, bulanti, kusma, konstipasyon, diyare, emilim
bozuklugu, stomatit ve tat degisiklikleri gibi tedaviler ile iliskili
yan etkiler; kanserli cocuklarda beslenme bozukluklarina,
kilo kaybina ve siklikla malnUtrisyona neden olmaktadir
(2,3,9-11). Yeterli ve dengeli beslenmenin saglanmasi,
tedaviye toleransi artirmakta, yan etkilerin azaltmakta,
kilo kaybini 6nlemekte ve tedaviye yaniti artirmaktadir.
Bu nedenle kanser tedavisi sirasinda ¢ocugun saglikli ve
dogru beslenmesi blylk 6nem tasimaktadir (12). Kanserli
cocuklarda biyokimyasal ve antropometrik degerlendirmeler
yapilarak cocugun beslenmesi degerlendiriimelidir. Oykide
belirlenen sorunlarin azaltiimasina yénelik medikal tedavinin
yani sira enteral, oral ve parenteral olarak beslenme destegi
verilmelidir  (12,13). Kanserli ¢ocuklarda beslenmenin
degerlendiriimesi ve diyetisyenle birlikte beslenmenin
dizenlenmesi gerekmektedir. Cocuklarda beslenme
durumunu ve gereksinimini gdsteren cesitli akis semalari
bulunmaktadir. Ancak kanserli cocukta tUmorin getirdigi
ek gereksinimler de gdz 6nlinde bulundurulmalidir (13).
Kanserli cocukta beslenmenin saglanmasinda aile ile isbirligi
icinde olunmalidir. Cocuklarda tedavinin neden oldugu
istah kaybini azaltmak icin yemek dagitim saatlerinin tedavi
saatleriyle cakismamasina dikkat edilmelidir (14). Ayrica
gocugun ebeveyni ile birlikte yemek yemesi memnuniyetini
arttirmaktadir (15). Hastanin beslenmesi, dyku ve ihtiyacina
gbre besin degeri ylksek, sevdigi gidalarla zenginlestirmeye
calisilmalidir (16). Ayrica, tedaviye bagli bulanti ve kusmalarda
antiemetik ilaglardan yararlaniimasi, konstipasyonu olanlarda
lif iceren gidalar ve sivi veriimesi, mukoziti olan hastalarda
yumusak gidalarin yani sira uygun agiz bakiminin yapiimasi,
agnisi olanlarda analjezik ilaglarin kullaniimasi uygulanmasi
gereken diger girisimler arasinda yer almaktadir (13).
Kanserli ¢ocuklarda beslenmenin saglanmasi icin oral
alim disinda enteral ve parenteral beslenme yontemleri
kullanilmaktadir. Enteral beslenme cocugun durumuna ve
ihtiyacina gore belirlenmektedir. Oral alimi yetersiz olan
cocuklarda devamli inflizyon ile desteklenebilmektedir. Oral
alimi olmayan ¢ocuklarda total almasi gereken miktar devamli
inflizyon veya aralikli bolus tarzinda verilebilir, ayrica hastaya
gbre Urln secimi ayarlanir. Sindirim fonksiyonlari uygun
olan cocuklarda protein, karbonhidrat ve uzun zincirli yag
asidi iceren polimerik formulalar ve konstipasyonu olan
cocuklarda lif iceren Urlnler tercih edilebilmektedir (17).
Beslenme ile ilgili sorunlarin ¢ézimunde uygulanacak bakim
icin rehberlere gereksinim vardir. Ancak kemoterapi alan
cocuklarin beslenme sorunlarinin klinik yénetiminde kullanilan
kanita dayall rehberler cok azdir ve beslenme sorunlarinin

¢6zUmU icin ulusal rehberlerin gelistirimesine gereksinim
vardir (4,18). Uygun beslenmenin saglanmasi, kanser
tedavisinin basarisi ve komplikasyonlarin azaltiimasi agisindan
onemlidir. Hemsireler kanserli cocugun beslenmesinin
sUrdurtlmesinde primer role sahiptirler. Bu nedenle kanser
tedavisinde beslenmenin 6nemini ve hemsirelik bakiminin
etkinligini bilmeli, hemsirelik slreci dogrultusunda ¢ocugun
gereksinimlerini saptamali, uygun girisimleri planlamali ve
bakimin sonuglarini degerlendirmelidirler (19). Bu sistematik
incelemede, pediatrik onkoloji hastalarinin  beslenme
durumlarinin incelenmesi amaclanmistir. Bu incelemedeki su
sorulara yanit aranmistir:

1. Pediatrik onkoloji hastalarinda kullanilan beslenme
Grlnlerinin etkinligi nasildir?

2. Pediatrik onkoloji hastalarinin beslenmesinde kullanilan
beslenme yontemleri nelerdir?

Pediatrik onkoloji hastalarinda beslenme ile ilgili 2005-2015
yillari arasinda yapilan calismalari belirlemek icin Medline/
PubMed, EBSCQO, Cochrane veri tabanlari taranmistir. Tarama
yapllirken, “pediatric oncology patient (pediatrik onkoloji
hastasi), children with cancer (kanserli c¢ocuk), nutrition
(beslenme)” anahtar sozctikleri kullanilmistir.

Calismada ele alinan makalelerin galismaya katilma
OlgUtleri su sekilde belirlenmistir:

a) Arastirma makalelerinin dilinin Ingilizce ve ya Tirkge
olmasi.

b) Arastirmalarin 2005-2015 yillarinda yapilmis olmasi.

¢) Pediatrik onkoloji hastalarini kapsamasi.

d) Pediatrik onkoloji hastalarinin beslenme durumlarini
icermesi.

e) Makalelerin tam metnine ulasiimis olmasi.

f) Calismalarin kanit diizeyi yiksek randomize kontrolll
calisma, sistematik inceleme, deney-kontrol, kontrolsliz
deneysel calisma ya da yari deneysel arastirma deseni ile
yurdtdlmas olmasi.

Calismada ele alinan makalelerin dislanma olcUtleri ise;

a) Arastirma makalelerinin Ingilizce ve ya Turkge disinda
farkl bir dilde yazilmis olmasi.

b) Arastirmanin pediatrik onkoloji hastalari disindaki
pediatrik poptilasyonla yuritilmUs olmasi.

¢) Arastirmanin tam metnine ulasilamamasi.

d) Arastirmanin tanimlayici bir galisma olmasi.

e) Her gruptaki denek sayisinin yirmi bes ve altinda olmasi

f) Makalenin derleme olmasi.

g) Makalenin olgu sunumu ya da dlgek calismasi olmasi

h) Arastirmanin diger veri tabaninda da bulunmasi (tek bir
veri tabanindaki degerlendirilir).

i) Arastirmanin kalitatif olmasi olarak belirlenmistir.

Calismalarin Secimi ve Arastirmalarin Degerlendirilmesi

Calisma sonucunda elli bir calismaya ulasiimistir. Calisma
kriterlerine uyan dokuz cgalismaya ulasiimistir. Calismalarin
seciminde orneklem, girisim, karsilastirma, sonug, calisma
deseni (population, intervention, comparison, outcome,
study design-PICOS) sistemine temellenmis arastirmacilar
tarafindan gelistirilen bir form kullanilmistir (Tablo 1).
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Calismalar olusturulan forma gbre puanlanarak
ayrn ayn iki arastirmaci tarafindan degerlendirilmistir.
Degerlendirime sonunda yedi ve altinda puan alan ve
calisma kriterlerine uymayan 42 calisma cikarildiktan sonra
9 calisma degerlendirmeye alinmistir (Sekil 1). Calismalari
degerlendirme konusunda arastirmacilar arasindaki uyum
kapa analizi ile 0,93 olarak belirlenmistir. Anahtar kelimelerle
yapilan tarama sonucunda elli bir makaleye ulasiimisti. Bu
makalelerden kriterlere uyan dokuz calisma incelemeye
alinmustir. Incelenen makalelerin timiine yakininda girisimler
etkili bulunmustur. Girisimlerin etkili bulundugu calismalarda
kullanilan beslenme Urinleri ve beslenmenin saglandig
yontem degerlendirilmistir.

a) Arastirma Evren ve Orneklem Biyuklugi:
Orneklem sayisi olarak ele alindiginda sadece dért calismada
orneklem sayisinin ylz kisinin altinda oldugu, calismalarin
sekizinin 6érneklem grubunu temsil ettigi belirlenmistir. Ayrica,
calismalarinin dérdindn randomizasyonunun cift kérleme
yontemi ile yapildigi belirlenmistir (Tablo I1).

b) Veri Toplama Araclarinin Gecerligi ve Giivenirligi:
Incelenen dokuz calismanin tamaminda kullanilan araglarin
gecerli ve glvenilir araglar oldugu (kilo, boy, beden kitle
indeksi 6lcim, 10 cm’lik renkli analog tat degisim skalasi vb.)
belirlenmistir (Tablo I1).

¢) Veri Toplama Yénteminin Etkinligi: Incelenen
dokuz calismanin (glnde vyeterli dizeyde veri toplanmis
ve kaybedilen kisilerle ilgili olarak analiz (intention to treat)
yapilmis, altisinda ise yeterli 6rneklem saglanmis ancak

kaybedilen kisilerle ilgili analiz yapilmamistir (Tablo I1).

d) Calismanin Methodu: Calisma kapsamina alinan
dokuz galismanin biri meta analiz, U¢U sistematik derleme,
2'si randomize kontrolli ve Ugl deney-kontrol dizaynl calisma
oldugu belirlenmistir. Incelenen dokuz calismanin altisi
beslenme drinlerini ve Ucl beslenme yontemlerini ayrintili
olarak tanimlamislardir (Tablo II).

e) Calismanin Sonuclarinin Acikhgi: Calisma kapsamina
alinan sekiz galismanin sonuglar agik bir sekilde belirtilmis,
bir calismanin sonucu ise belirtiimemistir (Tablo Il). Calisma
kapsamina alinan makale sonuglar kullanilan beslenme
arGnleri yoninden incelendiginde, aktif kemoterapi tedavisi
gdren kanserli ¢ocuklarda yogun protein ve enerji iceren
oral eikosapentaenoik asit takviyesinin kilo kaybinda azalma
sagladigl ve kanserli gocuklarda kullaniminin uygun oldugu,
yUksek riskli kanserli cocuklarda megesterol asetatin rolatif
agirlikta artis sagladigl, glutaminin ylksek doz kemoterapi ve
radyoterapinin risklerini azaltmada yararl oldugu ve 6zellikle
kemik iligi transplantasyonu olan hastalarda kullaniminin
avantajli oldugu, pediatrik onkoloji hastalari tarafindan taze sut
bazli oral besin takviyelerinin tercih edildigi, piyasada mevcut
olan hazir drlnlerin hastanede hazirlanan Urlinlere oranla
daha kabul edilir ve tercih edilir oldugu belirlenmistir (20-23).
Ayrica, calisma kapsamina alinan makale sonuclar kullanilan
beslenme yoéntemleri yoninden incelendiginde, proaktif
enteral beslenme tlpU kanserli cocuklarda kullaniminin uygun
oldugu, gastrostomi tlpU ile erken dénemde beslenmeye
baslanmasinin kanserli gocuklarda malndtrisyonu 6nlemek

Tablo I. Calismalan degerlendirme kriterleri

Evren- Orneklem
<26-60= 1 puan

Ediyor=1 puan
Yetersiz= 2 puan

Orneklem Segimi

Korleme= 1 puan

Digerleri= 0 puan

Her Grup Igin<25= 0 puan

<61 ve iistii= 2 puan

Grneklem grubunu temsil etme durumu

Cifte kérleme= 2 puan

Veri toplama araglari

Kullanilan araglar gecerli ve giivenirlik= 2 puan

Kullanilan araglarin giivenirligi yeterli degil= 0 puan

Veri toplama

Yeterli diizeyde veri toplanmis ve kaybedilen kisilerle ilgili analizler yapilmig= 2 puan
Yeterli diizeyde veri toplanmis ama kaybedilen kisilerle ilgili analizler yapilmamig= 1 puan

Yeterli Veri toplanmamis=0 puan

Girigim Meta Analiz veya

Randomize Kontrollu Calisma= 3 puan
Sistematik Degerlendirme= 2 puan

Deneysel Galismalar= 1 puan

Sonuglar

Acik Sekilde belirtilmis= 2 puan
Acik Sekilde belirtimemis= 0 puan
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Ulasilan 51 ¢alisma

|

Farkli veri tabanlarindan elde edilen aym
calisma
1 galisma

'

Tam metnine ulagilamayan
4 ¢alisma

J

Degerlendirilme sonunda alti ve altinda
puan alan 37 ¢alisma

|

incelenen
9 galisma

Sekil 1. incelenen calismalarin sayisi

icin oldukca guvenilir oldugu, parenteral beslenmenin enteral
beslenmeden daha etkili oldugunu ancak diger beslenme
yontemlerine iliskin belirsizliklerin mevcut oldugu saptanmistir
(24-26).

Calismalarin seciminde PICOS sistemine temellenmis
bir form kullanilmistir. Bu calismada incelenen makaleler bu
boyutlar altinda tartisilacaktir.

a) Arastirma Evren ve Orneklem Biiyiikliigi: Calisma
sonuglarinin genellenebilirligi ve bilimsel degeri 6rneklem
blyUkltglyle dogrudan iliskilidir (27,28). Genelde degiskenler
arasindaki iliskilerin net gosterilebilmesi agisindan 6rneklem
blyUklGgundn yizdn Ustl olmasi dnerilmektedir. Calisma
sonuglarinin net bir sekilde ortaya konulmasi, beslenme
GrGnlerinin - ve  yontemlerinin kullanilirhg hakkinda bilgi
vermekte, etkin bir Grin ve ydntem olup olmadigini
gosterebilmektedir (28,29). Orneklem sayisi olarak ele
alindiginda sadece dort calisma da Orneklem sayisinin
ylz kisinin altinda oldugu belirlenmistir. Bu baslik altinda
calismalarin yaklasik vyarisinda drneklem grubunda yuzUin
Ustlnde kisi oldugu gorilmektedir (22,23,25,26,29). Bir
Urtnln ve yontemin hem kullanilabilirligi hem de maliyet etkin
olabilmesi uzun dénemdeki etkinligine bagli olmasi nedeniyle
de programlarin by Uk bolimundn sonuglarinin uzun dénemde
yeniden degerlendirilmesi gerektigi distnilmektedir.

b) Veri Toplama Araclarinin Gecgerligi ve Giivenirligi:
Olcegin gecerligi ve giivenirligi yikselmesi ilgilenilen 6zellige
iliskin minimum varyansli tahminlerde bulunulmasini ve gegerli
veriler elde edilmesini saglamaktadir (30). Incelenen dokuz
calismanin tamaminda kullanilan araclarin gegerli ve guvenilir
araclar oldugu (kilo, boy, beden kitle indeksi 6lgtim, 10 cm'lik
renkli analog tat deg@isim skalasi vb.) belirlenmistir. Bu durum
calismalarinin verilerinin gecerli ve glvenilir araclarla elde
edildigini ve galismalarin sonuglarin gegerlik ve glvenirligini
arttirdigini gostermektedir.

4

c) Veri Toplama Yonteminin Etkinligi: Randomizasyon
sonrasinda yasanan oOrneklem kayiplari randomizasyonunu
ortadan kaldirabilmektedir. Orneklemin arastirma protokoliine
uyan bireylerden olusmasi deney yapilan girisimin oldugundan
daha etkin gikmasina neden olabilmektedir. Bu sorunlari
ortadan kaldirabilmek icin “tedavi amacina yonelik” analiz
yaplimaktadir. Tedavi amacina yonelik érneklem grubundaki
bireylerinrandomize olarak atandiklarigruplardakarsilastiriimasi
olarak tanimlanmaktadir. Ayrica, tedavi amacina yonelik
ornekleme giren bireylerin arastirma slrecinde arastirmaya
alim ozelliklerinin  degisip degismedigine veya Onerilen
girisime uyup uymadigina tim bireyleri kapsayacak bicimde
analiz yapilmasidir. Analizi uygulamak igin arastirmadan ayrilan
bireylerin izlem verilerinin takibi veya ulasilamayan kisilerin
sonug verilerinin doldurulmasi gerekmektedir (31). Incelenen
dokuz calismanin Uglinde yeterli dizeyde veri toplanmis ve
kaybedilen kisilerle ilgili olarak analiz (tedavi amacina yonelik
analiz) yapllmis, altisinda ise yeterli drneklem saglanmis ancak
kaybedilen kisilerle ilgili analiz yapilmamistir (Tablo Il). Calisma
kapsamina alinan calismalarin Ugte biri randomizasyonun
devamliligi ve girisimin etkinligi acisindan gercekgi olarak
degerlendirilmektedir.

d) Calismanin Metodu: Calisma sonuglarinin
genellenebilirligi ve bilimsel degeri calisma yontemi ve
orneklem  blylkligliyle dogrudan iliskilidir (27,28).
Calismanin yonteminin belirlenmesinde kontrolli deney
grubunun kullanilmasi, cift kérleme olmasi ve drneklemin
randomize secilmesi sonuglarinin  genellenebilirligi  ve
glvenirligi arttirmaktadir (27,28). Calisma kapsamina alinan
dokuz galismanin biri meta analiz, U¢U sistematik derleme,
ikisi randomize kontrolll ve gl deney-kontrol dizaynl calisma
oldugu belirlenmistir. Incelenen dokuz calismanin altis
beslenme Urlnlerini ve Ugl beslenme yontemlerini ayrintili
olarak tanimlamislardir (Tablo I1). Bu baslik altinda ¢alismalarin
tamaminin deneysel ve randomize kontrol ilkesini yerine
getirdigi ve yarisinin randomizasyonunu gift kdrleme yontemi
ile yapildigi belirlenmistir (21,23,30,32).

e) Calismanin Sonuglarinin  Acikhigi:  Calisma
sonuglarinin okunabilirligi ve uygulanabilirligi icin, bulgular ve
sonuglar acikca belirtilmeli, gerekli ise sekil ve tablo konulmali
ve sonuclar acik ve sade olmalidir (33). Calisma kapsamina
alinan sekiz calismanin sonuglari acik bir sekilde belirtilmis, bir
calismanin sonucu ise belirtimemistir (32) (Tablo Il). Ayrica,
calisma kapsamina alinan calismalarda yiksek protein ve
enerji iceren Urlnlerin kilo kaybinda azalma sagladigi, proaktif
beslenme tUpl ve gastrostomi tlplnin kanserli gocuklarda
kullaniminin uygun oldugu, beslenme UriinG olarak glutaminin
ve megestrol asetatin kanserli ¢ocuklarda kullanimin uygun
oldugu ve parenteral beslenmenin enteral beslenmeden daha
etkili oldugu belirlenmistir (20-22,24-26).

Sonug

Calismalarda orneklem bUyUkliklerinin ve kullanilan
yontemlerin uygun oldugu, veri toplama araglarinin gegerli
ve gUvenilir oldugu, calisma randomizasyonlarinin yaklasik
yarisinin ¢ift kérleme ile yapildigl, cok az calismada kaybedilen
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Tablo Il. Calisma kapsaminda incelenen arastirmalar

Galisma Kiinyesi

Amag

Girigim

Sonug

The Use of a Protein and Energy Dense
Eicosapentaenoic Acid Containing
Supplement for Malignancy-Related Weight
Loss in Children

Bayram ve ark. (20)

Aktif kemoterapi tedavisi géren
kanserli cocuklarda yogun protein
ve enerji igeren oral EPA takviyesinin
klinik etkilerini incelemek amaciyla
yapiimistir

Calisma prospektif, randomize kontrollii ve

tek merkezde yiiriitilmistiir. Pediatrik malign
hastaligi olan ve yogun kemoterapi tedavisi alan
52 hasta ile yiiriitilmistiir. Deney grubundaki

33 hasta klinikte diizenli beslenme girisimine

ek olarak EPA iceren besinler almis, kontrol
grubundaki 19 hasta ise EPA destegi almamigtir.
Hastalarin 3 ayda bir kez ve 6. ayda viicut agirhgi,
beden kitle indeksi ve kilo persentil degerleri
degerlendirilmistir.

Bu ¢alisma yogun protein

ve enerjiiceren EPA destekli
beslenmenin kanser kaynakli
kilo kaybinda azalma
sagladigini gostermektedir.

A Randomized, Double-Blind, Placebo-
Controlled Clinical Trial of Megestrol
Acetate as an Appetite Stimulant in Children
With Weight Loss Due to Cancer and/or
Cancer Therapy

Cuvelier ve ark. (21)

Bu pilot klinik deneme megestrol
asetat uygulanan grupta plaseboya
kiyasla olusan rélatif agirhktaki artisi
belirlemek amaciyla tasarlanmigtir.

Calisma, randomize kontrolld, gift kér ve plasebo
kontrolliidiir. Deney grubundaki 13 hastaya
megestrol asetat verilmistir, kontrol grubundaki
13 hastaya ise herhangi bir sey uygulanmamigtir.
Gruplarin kilo ve antropometrik dlgiimleri
yapiimistir.

Yiiksek riskli kanserli
cocuklarda megesterol
asetatin plaseboya oranla
ortalama rolatif agirlikta arti
sagladifi belirlenmistir.

Proactive Enteral Tube Feeding in Pediatric
Patients Undergoing Chemotherapy

Sacks ve ark. (24)

Calisma pediatrik onkoloji hastalarinda
proaktif enteral beslenme tiipiiniin
kullanilabilirligini ve giivenligini
belirlemek i¢in yapilmigtir.

Calisma, yeni beyin tm tanisi alanlarda, AML ve
yiiksek riskli solid tiimdrlerde uygulanmigtir. Yirmi
kisilik deney grubuna kemoterapiden iki hafta
once proaktif enteral beslenme tiipii takilmistir.
Kontrol grubuna klinik standarti uygulanmigtir.
Beslenme durumu antropometrik dlgiimlerde
yapiimistir.

Proaktif enteral beslenme tiipii
kanserli gocuklarda kullanimi
miimkiindiir.

Tolerance and Efficacy of Preventive
Gastrostomy Feeding in Pediatric Oncology

Schmitt ve ark. (25)

Bu calisma tiimdr tedavisi sirasinda
kanserli cocuklarda enteral
beslenmenin etkinligini ve giivenligini
belirlemek amaciyla yapilmistir.

1995-2009 yillari arasindaki PEG tiipii olan
pediatrik hasta kayitlarina retrospektif olarak
ulagilmistir. Grup 1 kanser hastalari ile grup 2
ndrolojik bozuklugu olan ¢ocuklarda enteral
beslenme etkinligi beslenme parametreleri ile
degerlendirilmigtir.

Gastrostomi tiipii ile erken
donemde beslenmeye
baglamak dzellikle kemik
tlimorii olan kanserli
cocuklarda malniitrisyonu
onlemek icin oldukca
giivenilirdir.

Systematic review and meta-analysis:
Prevalence and possible causes of vitamin
D deficiency and insufficiency in pediatric
cancer patients

Iniesta ve ark. (29)

Bu calisma pediatrik kanser
hastalarinda vitamin D yetersizliginin
yayginhgini ve nedenlerini belirlemek
amaciyla yapilmistr.

2013 yilina kadar olan tiim veri tabaninda dil
kisittamasina gidilmeksizin vitamin d ve kanser
anahtar kelimeleri ile tarama yapilmis, 18 yas ve
alti kanser tanisi alan ve vitamin d yi belirten tiim
makaleler taranmig, 19 tane makale incelenmistir.

Kanser tanisi alan gocuklarda
vitamin d eksikligi oldugu
belirtilmigtir.

Nutritional interventions for survivors of
childhood cancer

Cohen ve ark. (23)

Bu meta analiz, kanser tedavisini
tamamlayan ¢ocuklarda besin alimini
artirmak i¢in yapilan miidahalelerin
etkinligini degerlendirmek icin
yapiimistir.

Medline/PubMed (1945'ten giiniimiize) ve
EMBASE/Ovid (1980'den giiniimiize) ve
International Society for Paediatric Oncology
2077 ile 2011 arasi makaleler taranmistir.

Caligmanin sonucu
belirtiimemistir.

Nutritional support in children and
young people with cancer undergoing
chemotherapy

Jones ve ark. (26)

Paranteral ve enteral beslenen
kemoterapi alan kanserli cocuklarin
beslenme destedi etkilerini belirlemek
amaciyla yapilmistir.

Konuyla ilgili olarak CENTRAL (The Cochrane
Library 2009, Issue 2), Medline (1950 dan 2006),
EMBASE (1974 dan 2006), CINAHL (1982'den
2006), the National Research Register (2007) and
Dissertations & Theses (2007) veri tabanlarindan
randomize ve randomize olmayan deneysel
calismalar taranmigtrr.

Sinirli sayida olan kanitlar
parenteral beslenmenin
enteral beslenmeden

daha etkili oldugunu
gostermektedir. Ancak diger
beslenme ydntemlerine iligkin
belirsizlikler mevcuttur.

Glutamine as indispensable nutrient
in oncology: experimental and clinical
evidence

Kuhn ve ark. (22)

Klinik onkolojide glutamin kullaniminin
potansiyel etkileri agisindan deneysel
ve Klinik verileri degerlendirmek
amaciyla yapilmistr.

Konuyla ilgili anahtar kelimeler kullanilarak
Medline veri tabanindaki haziran 2008'e kadar
olan deneysel ve klinik miidahale ¢alismalari
taranmistrr.

Glutaminin yiiksek doz
kemoterapi ve radyoterapinin
risklerini azaltmada yararl
oldugu, ozellikle kemik

iligi transplantasyonu olan
hastalarda kullamiminin
avantajli oldugu belirtilmistir.

Paediatric oncology patient preference for
oral nutritional supplements in a clinical
setting

Cohen ve ark. (32)

Bu calisma cesitli oral besin
takviyelerinin (sustagen, up&go,
moove, pediasure, calshake)
kanserli gocuklarda olusturdugu tat
degisikliklerini incelemek amaciyla
yapilmistir.

Calisma 21 kanserli cocuk ve 38 saglikh kontrol
grubuna cesitli oral besin takviyeleri (sustagen,
up&go, moove, pediasure, calshake) verilerek
10 cm'lik renki analog tat dlcekleri ile olusan tat
degisikligi degerlendirilmistir.

Pediatrik onkoloji hastalari
tarafindan taze siit bazli oral
besin takviyelerinin tercih
edildigi, piyasada mevcut olan
hazir Giriinlerin hastanede
hazirlanan iiriinlere oranla
daha kabul edilir ve tercih edilir
oldugu belirlenmistir.

EPA: Eikosapentaenoik asit, PEG: Perkiitan endoskopik gastrostomi
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verilere analiz yapildigi, calismalarin biydk cogunlugunun
sonuglarinin agikga belirtildigi ve 6rnekleme genellenebilir
oldugu gorulmektedir. Kanserli cocuklarda beslenme
bozukluklart sik rastlanan bir klinik tablodur ve kullanilan
beslenme yontemi ve Urlnleri 6nem tasimaktadir. Bu
hastalarin, antropometrik 6lcimleri ve beslenme durumlari
izlenerek beslenme sorunlarinin saptanmasi ve gerekli ise
beslenme desteginin saglanmasi ¢ocugun yasam kalitesini
olumlu yoénde etkilemektedir.

Etik

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu disindaki kisiler
tarafindan degerlendirilmistir.

Yazarhk Katkilari

Konsept: Murat Bektas, Dizayn: Asli Akdeniz Kudubes,
Murat Bektas, Veri Toplama veya Isleme: Asli Akdeniz
Kudubes, Analiz veya Yorumlama: Murat Bektas, Literatlr
Arama: Asli Akdeniz Kudubes, Murat Bektas, Yazan: Asli
Akdeniz Kudubes, Murat Bektas.

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar gatismasi bildirmemistir.

Finansal Destek: Calismamiz icin hicbir kurum ya da
kisiden finansal destek alinmamistir.

Kaynaklar

1. Kutluk T Cocukluk cagi kanserlerinin epidemiyolojisi. Klinik
Gelisim 2007;20:5-12.

2. Tas F Yimaz HB. Pediatrik onkoloji hastalarinda yasam
kalitesi kavrami. Tlrk Onkoloji Dergisi 2008;23:104-7.

3. James SR, Nelson KA, Ashwill JW. Nursing care of children:
Principles and practice, Chine, Elsevier Saunders, 2013:596-
611.

4. Linder LA. Developmental diversity in symptom research
involving children and adolescents with cancer. J Pediatr
Nurs 2008;23:296-309.

5. Korkmaz A, Arslan F Uzun, S. Hastanede sagligi gelistirme
uygulamalari: Hasta c¢ocuklarin  beslenme durumlarinin
incelenmesi. TAF Preventive Medicine Bulletin 2008;7:323-32.

6. Argiles JM. Cancer-associated malnutrition. Eur J Oncol
Nurs 2005;9:39-50.

7. Brinksma A, Huizinga G, Sulkers E, et al. Malnutrition in
childhood cancer patients: A review on its prevalence and
possible causes. Crit Rev Oncol Hematol 2012;83:249-75.

8. Yildinm T Kanserli ¢ocuklarda beslenme durumunun
degerlendirilmesi. Yayinlanmamis uzmanlik tezi. Kartal
Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
2. gocuk klinigi 2004:40-53. Istanbul.

9. Selwood K, Ward E. Gibson F Assessment and management
of nutritional challenges in children’s cancer care: A survey
of current practice in the United Kingdom. Eur J Oncol Nurs
2010;14:439-46.

10. Groben JJ. The Child with Cancer. In: Hockenberry MJ,
Wilson D (eds). Wong's nursing care of infants and children,
9th ed. America, Elsevier Saunders, 2011; 1461-17.

11. Ruland CM, Hamilton GA Schjedt-Osmo B.”The complexity
of symptoms and problems experienced in children with
cancer: a review of the literature. J Pain Symptom Manage
2009;37:403-18.

12. Muhsiroglu O. Beslenme ve kanser, Giilhane Askeri Tip
Akademisi Komutanligi Tibbi Onkoloji Bilim Dali, Ankara,
Gata Basimevi, 2007; 17-25.

13

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

Yaris N, BlyUkpamukcu M. TUmorll hastalarda beslenme.
Katki dergisi 1996:419-31.

Han-Markey T Nutritional considerations
oncology. Semin Oncol Nurs 2000;16:146-51.
Williams R, Hinds PS, Ke W, Hu XJ. A comparison of
calorie and protein intake in hospitalized pediatric oncology
patients dining with a caregiver versus patients dining alone:
Arandomized, prospective clinical trial. J Pediatr Oncol Nurs
2004;21:223-32.

Skolin I, Axelsson K, Ghannad B Hernell O, Wahlin YB.
Nutrient intake and weight development in children during
chemotherapy for malignant disease. Oral Oncology
1997,33:364-8.

Ozen H. Enteral ve parenteral beslenmede yenilikler. Katki
Pediatri Dergisi 2006;28:235-56.

Shipway L. Providing nutritional support for patients during
cancer treatment. Paediatric Nurs 2010;22:20-5.

Kostak MA, Zafer R. Kanserli cocuklarda beslenme sorunlari
ve hemsirelik bakimi. Firat Saghk Hizmetleri Dergisi
2012;7:19-34.

Bayram |, Erbey F Celik N, Nelson JL, Tanyeli A. The use of a
protein and energy dense eicosapentaenoic acid containing
supplement for malignancy-related weight loss in children.
Pediatr Blood Cancer 2009;52:571-4.

Cuvelier GD, Baker TJ, Peddie EF et al. A randomized,
double-blind, placebo-controlled clinical trial of megestrol
acetate as an appetite stimulant in children with weight loss
due to cancer and/or cancer therapy. Pediatr Blood Cancer
2014,61:672-9.

Kuhn KS, Muscaritoli M, Wischmeyer P Stehle P Glutamine
as indispensable nutrient in oncology: Experimental and
clinical evidence. Eur J Nutr 2010;49:197-210.

Cohen J, Rosen K, Russell KK, Wakefield CE, Goodenough
B. Paediatric oncology patient preference for oral nutritional
supplements in a clinical setting. Support Care Cancer
2011;19:1289-96.

Sacks N, Hwang WT, Lange BJ, et al. Proactive enteral tube
feeding in pediatric patients undergoing chemotherapy.
Pediatr Blood Cancer 2014,61:281-5.

Schmitt F Caldari D, Corradini N, et al. Tolerance and efficacy
of preventive gastrostomy feeding in pediatric oncology.
Pediatr Blood Cancer 2012;59:874-80.

Jones L, Watling RM, Wilkins S, Pizer B. Nutritional support
in children and young people with cancer undergoing
chemotherapy. The Cochrane Library 2010;1-10.

Akgiil A. Tibbi Arastirmalarda Istatistiksel Analiz Teknikleri
SPSS Uygulamalari. Ankara, Emek Ofset, 2003, 187-224,
382-5.

Sencan H. Sosyal ve davranissal olciimlerde glvenirlik ve
gecerlilik. Ankara, Seckin Yayincilik, 2005; 34-52.

Revuelta Iniesta R, Rush R, et al. Systematic review and
meta-analysis: Prevalence and possible causes of vitamin D
deficiency and insufficiency in pediatric cancer patients. Clin
Nutr 2016;35:95-108.

Ercan I, Kan I. Olceklerde givenirlik ve gegerlik. Uludag
Universitesi Tip Fakdltesi Dergisi 2004;30:211-6.

Glntsen NP Ustin B. Randomize kontrollii calismalarda
drneklemden kayiplar oldugunda gerekli bir jstatistiksel
analiz: Intention to treat analizi. Dokuz EylUl Universitesi
Hemsirelik YUksekokulu Dergisi 2009;1:46-56.

Cohen JE, Wakefield CE, Bartle J, Cohn RJ. Nutritional
interventions for survivors of childhood cancer. The Cochrane
Library 2012;3:1-12.

in pediatric

. DeMaria AN. How do | get a paper accepted? J Am Coll

Cardiol 2007;49:1666-7.



J Pediat Res 2016;3(1):7-12
DOI: 10.4274/jpr.19480

Orrijinal Arastirma / Original Article

Konjenital Nétropenili On Cocukta Klinik, Laboratuvar
ve Molekiler Incelemeler Desteginde Tedavi ve Takibe
Yaklasim

Clinical, Laboratory and Molecular Approach to Ten Children with
Congenital Neutropenia

Neslihan Edeer Karacal, Guzide Aksul, Nesrin Gulez1, Elif Azarsiz1, Kaan Kavakli,
Christoph Klein2, Necil Kitukculer?

TEge Universitesi Tip Faktiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Daly, [zmir, Ttirkiye
2Research Center for Molecular Medicine of The Austrian Academy of Sciences (CEMM), Viyana Tip Fakdiltesi, Viyana, Avusturya

0z

Amag: Agir konjenital ndtropeniler, nadir goriilen matiir nétrofillerin eksikligi
ile karakterize immin yetersizlik hastaligidir. Calismamizda amag Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Immiinoloji Klinigimizde izlenen ve genetik
analiz yapilan 10 nétropeni olgusunun molekiiler, klinik ve diger laboratuvar
bulgulan ile degerlendirilmesi ve fenatip-genotip iliskisinin arastinimasidir.
Gereg ve Yontemler: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Immiinoloji
Klinigimizde takip edilen toplam on hastanin klinik, laboratuvar ve tedavi
verileri elde edilerek mutasyon analizi yapildi.

Bulgular: Ayni aileden olan {¢ olguda HAX1 mutasyonu saptanirken, bir
olguda ELANE/ELA-2 mutasyonu gosterildi. Yasla beraber notrofil sayilari ve
klinik bulgulan spontan diizelen olgular (n=5) ile genetik olarak dogrulanmis
agir konjenital nétropeni olgularinin tani aninda bakilan hemogram ve
immunoglobulin degerleri karsilastinldiginda, diizelmeyen grupta manosit
orani ile lgG/M/A degerlerinin istatistiksel olarak anlamli yiiksek oldugu
gordlda.

Sonug: Tani aninda nétropeniye eslik eden belirgin eosinofili, monositoz ve
hipergammaglobulinemi saptanan olgularda nétropenilerinin persiste etme
riskinin ve genetik taniya ulasabilme sansinin daha yiksek oldugu kanisina
varilmigtir

Anahtar Kelimeler: Nétropeni, HAX1, ELANE, hipergammaglobulinemi

ABSTRACT
Aim: Severe congenital neutropenia is a rare immunodeficiency disease

characterized by lack of mature neutrophils. We evaluated the association
between the molecular, clinical and laboratory findings together with
genotype-phenotype relationship in 10 patients with neutropenia.

Materials and Methods: The clinical and laboratory findings of ten patients
with severe congenital neutropenia were obtained and the diagnosis was
confirmed by mutation analysis.

Results: The mutation analysis by DNA sequencing revealed HAX-1 mutation
in 3 patients from the same family and ELANE/ELA-2 mutation in 1 patient.
We compared the patients who had normalization in neutrophil counts and
clinical findings spontaneously by age with the patients with HAX1 and
ELANE/ELAZ defects and observed that patients with known genetic defects
had higher monocyte and immunoglobulin levels on admission.

Conclusion: The risk of persistence of neutropenia and the chance to reach
a genetic diagnosis is higher in neutrapenic patients who have accompanying
eosinophilia, monocytosis and hypergammaglobulinemia at the time of initial
investigation.

Keywords: Neutropenia, HAX1, ELANE, hypergammaglobulinemia
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Giris

Agir konjenital notropeniler (AKN), nadir gortlen olgun
notrofillerin - eksikligi ile karakterize primer bir immun
yetersizlik hastaligidir. Goérilme insidansi yaklasik milyonda
ikidir (1). Ik konjenital ndtropeni 1956 yilinda Isvegli Rolf
Kostmann (2) tarafindan “infantil agranllositoz” olarak
tanimlanmistir. Dolasimdaki nétrofil sayisinin 500/mm3‘den
az olmasi ve kemik iliginde nétrofil gelisiminde promiyelosit/
miyelosit evresinde duraksama ile olgun notrofillerin
perifere saliniminda bozukluk ile seyreden bir hastalik olup,
yasamin ilk yilinda tekrarlayan deri abseleri, diseti iltihabl,
otitis media, pnémoni, perineal enfeksiyonlar, Uriner sistem
enfeksiyonlari ve sepsis ile karsimiza cikabilmektedir. Etken
patojenler genellikle stafilokoklar, streptokok, psédomonas
ve mantarlardir.

Otozomal dominant agir konjenital notropenilerin
cogundan ELA-2/ELANE (notrofil elastaz) gen mutasyonlari
sorumlu iken, otozomal resesif formlardan HAX-1 (HS1-iliskili
protein X-1) mutasyonlari sorumlu tutulmaktadir (3,4). Agir
konjenital ndtropeniye neden olabilecek daha nadir diger
genler Glukoz-6-fosfataz katalitik alt birim 3 (GBPC3), Wiskott-
Aldrich sendromu ve bagimsiz blyime faktord-1'dir (GFI-1)
(3-5). Koloni stimile edici faktorlerinin (G-CSF) kullanimindan
once bu hastalik ilk 1 vyl icinde siklikla fatal seyretmekte
iken G-CSF tedavisi ile hastalarin ortalama yasam sureleri
belirgin olarak artmistir. Agir konjenital nétropeni olgularinda
yaklasik %20 oraninda akut miyeloid I6semi (AML) ve
miyelodisplastik sendrom (MDS) gelisme riski bulunmaktadir
(1,5). Calismamizda Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik
Immanoloji Anabilim Dali tarafindan izlenen ve genetik
analiz yapilan 10 notropeni olgusu molekdler, klinik ve diger
laboratuvar bulgular ile degerlendiriimis ve fenotip-genotip
iliskisi arastinlmistir.

Gereg ve Yontem

Calismamiza 2012-2015 villari arasinda klinigimizde
izlenen 10 olgu alindi. AKN tanisi erken donemde baslayan
enfeksiyon Oyklsl ile beraber 3 aydan uzun sire periferik
kanda mutlak nétrofil sayisinin 500/mms3 altinda olmasiyla
konuldu. Olgularin demografik 6zellikleri, akrabalik durumu,
aile OykUsU, basvuru semptomlari, semptomlarin baslangig
yasl, tani yasl, izlem suresi, klinik ve laboratuvar bulgular
(I6kosit sayisi, serum immunoglobulin (Ig) degerleri, lenfosit
alt gruplan) ve tedavi secenekleri kaydedildi. Tam kandan
|6kosit sayisi, mutlak nétrofil ve lenfosit sayilart “hemocounter,
Cell-Dyn 3700, Abbott Diagnostics, USA" ile bakildi. Serum
kantitatif 1gG, IgM ve IgA nefelometrik yontemle “Dade
Behring BNII Nephelometer Analyzer” ile galisildi. Serum Ig
degerleri TUrk gocuklarinin yas ile uyumlu referans degerleri
kullanilarak karsilastirildi (6). Lenfosit alt gruplarn (CD3+ T
hiicre, CD19+ B hiicre, CD3+CD4+ T helper hiicre, CD3+CD8+
T sitotoksik hiicre, CD3-CD16+CD56+ dogal 6ldirici hiicre)
EDTA'l periferik kan 6rneginden flow sitometre (FACSCalibur,
Becton Dickinson, USA) ile degerlendirildi.

“Dogal immdunitenin kaltsal inhibisyonu: Yeni gen
defektleri ve bu konudaki molekuler genetik yaklasimlar” isimli
TUBITAK projesi icin Etik kurul onayi alindiktan sonra olgularin
ailelerinden imzalanmis aydinlatiimis onam formu alindi ve 5
ml heparinli kan 6rneklerinden molekiler genetik analizler
Center for Molecular Medicine of the Austrian Academy of
Sciences (CeMM)-Viyana/Avusturya'da gerceklestirildi.

Elde edilen veriler SPSS 16.0 paket programi ile
degerlendirildi.

Tartisma

Calismaya 10 olgu (yedi erkek, lg¢ kiz) alindi. Akraba
evliligi orani %30 olup, olgularin ikisi kiz kardes, digeri ise
bu kardeslerin halalarinin oglu idi. Aile dykisU dort olguda
pozitifti; aralarinda akrabalik olan (¢ olgu disinda, anne baba
arasinda akrabalik olmayan bir kiz olgunun erkek kardesinin
de noétropeni tanisi ile farkli bir merkezce izlendigi ve 4
yasinda plastrone apandisit tanisi ile kaybedildigi 6grenildi.
Calisma grubunda ortalama semptomlarin baslangic vyasl,
tani yas! ve galisma sirasindaki yaslar sirasi ile 8,5+7,9 ay
(1-24 ay), 19,2+24,5 ay (4-60 ay) ve 8,6+5,7 yil (3-20) vl
olarak saptandi. Ortalama izlem slreleri 77,1+£58,7 ay (67-
180 ay) olan olgularinin tanida gecikme sdreleri 14,1+20,2 ay
(1-b5 ay) idi. Basvuru semptomlari tekrarlayan deri abseleri,
gingivostomatit, tekrarlayan Ust ve/veya alt solunum yolu
enfeksiyonu, lenfadenit ve tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu
idi (Tablo I). Olgularin hicbirinde fizik muayene ile dismorfik
bulgu ya da konjenital malformasyona rastlanmadi.

Ortalama beyaz kan hiicresi sayisi 6579,1+2003,6/mm3
(4130-10500/mma3), mutlak notrofil sayist (MNS) 270,8+207,1/
mms3 (27-495/mm3), mutlak lenfosit sayisi 4756,1+1955,3/
mm3 (2260-8700/mm3), monosit orani %14,3+10,7 (%1-31),
eosinofil orani %6,7+6,4 (%1,5-19), hemoglobin 11,5+1,2
g/dl (9,9-14 g/dl), trombosit 376000+£87987/mm3 (262000-
563000/mm3) olarak saptandi.

Calismaya alinan 10 olgudan 9" una uygulanan kemik
iligi aspirasyonunda saptanan ortak bulgu grandlositer seri
erken elemanlarinda artis ve matlr elemanlarda azalma idi.
Lenfosit alt gruplarindan CD3+ T lenfosit orani %64,1+9,2
(%50-77), CD19+ B lenfosit %25,4+9,2 (%11-36), CD3+
CD4+ T yardimcl hiicre %39,5+10,3 (%24-52), CD3+ CD8+
T sitotoksik lenfosit %22,8+4,6 (%14-28), CD3-CD16/56+
dogal olduricu hicre %7,7+3,9 (%4-14), 1gG 1542,3+686,4
mg/dl (523-2310 mg/dl), IgM 237,4+219,6 mg/dl (44-724
mg/dl) ve IgA 192,2+167.8 mg/dl (24-461 mg/dl) saptandi.
Tani aninda belirgin IgM yUksekligi ve yasa gore alt sinirda
IgG ve IgA degeri olan 2 erkek olguda flow sitometrik CD40
ve CD40 ligand (CD154) ekspresyonu normal bulundu.
Serolojik incelemelerde Ebstein-Barr virls, Sitomegalovirus,
Parvovirus, HIV ve Hepatitis A, B ve C virus IgM negatif
saptandi.

Sik tekrarlayan solunum vyolu enfeksiyonu ve deri
abseleri olan bes olguya semptomatik olmalari nedeni ile
G-CSF 5 mcg/kg, haftada iki ya da G¢ gin, MNS'sini 1000-
1500/mm3 arasinda tutacak sekilde tedavi diizenlendi. Sik
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Tablo I1. Konjenital ndtropeni olgularin demografik ve klinik bulgulari

Semptom n %
Tekrarlayan deri absesi, gingivostomatit, solunum yolu | 4 40
enfeksiyonu
Tekrarlayan iist solunum yolu enfeksiyonu 3 30
Tekrarlayan lenfadenit 1 10
Tekrarlayan deri absesi, gingivostomatit 1 10
Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu 1 10

Tablo IIl. izlemde Klinik bulgularn ve mutlak ndtrofil sayisi spontan
diizelen olgularin tani anindaki laboratuar verilerinin karsilastiriimasi

Diizelen (n=5) | Diizelmeyen (n=5) | p
MNS (/mm3) 337,7£210,8 226,1+211,2 0,441
Monosit sayisi (/mm3) | 269,5+ 25,9 1254,1+ 81,4 0,015
Eosinofil sayist (/mm3) 154,1+153,7 470,5+314,6 0,069
1gG (mgy/dl) 697,5271,7 1965,1+285,1 0,002
IgM (mg/dl) 71,2+26,1 320,7+227,9 0,043
IgA (mg/dl) 42,1+26,2 267,3£156,4 0,016

MNS: Mutlak nétrofil sayisi

tekrarlayan ve ciddi enfeksiyonlari olmayan bes olgu tedavisiz
izlendi. Bu olgulardan dordiinde yasla beraber MNS'lerinin
ylUkseldigi, G¢ olguda MNS'sinin 1000-1500/mm3 arasinda
seyrederken, bir olguda normal degerlere ulastigi gorldd.
Olgularin demografik, klinik ve laboratuar verileri Tablo Il'de
sunulmustur.

Ayni aileden olan U¢ olguda (iki kardes, bir kuzen)
HAX1 mutasyonu saptanirken, bir olguda ELANE/ELA-2
mutasyonu gosterildi. AKN acisindan bilinen genetik defekt
gdsterilemeyen olgularda calisilan anti-nétrofil antikor negatif
bulundu. Yasla beraber MNS'leri ve klinik bulgulari spontan
dlzelen olgular (n=5) ile genetik olarak dogrulanmis AKN
olgularinin tani aninda bakilan hemogram ve immunoglobulin
degerleri karsilastinldiginda, dlzelmeyen grupta monosit
orani ile IgG/M/A degerlerinin istatistiksel olarak anlamli
ylksek oldugu gorlldu (Tablo Il1).

G-CSF tedavisine ragmen direncli Gst ve alt solunum yolu
enfeksiyonlari ve deri abseleri gdzlenen bir olguya, altta yatan
genetik defekt gésterilememis olmakla beraber, klinigin hayati
tehdit eder sekilde ciddi olmasi ve doku tipi tam uyumlu
kardes donériin bulunmasi Uzerine hematopoetik kdk hiicre
nakli uygulandi.

Olgularin higbirinde miyelodisplastik sendrom veya akut
miyeloid I6semi gelismedi.

Sonug

Konjenital nétropeni sendromlari bakteriyel enfeksiyonlara
yatkinlik ile karakterize farkl kalitim &zellikleri gosteren bir
grup hastaligl kapsar. ELANE/ELA-2 mutasyonlari otozomal
dominant ve sporadik kalitilan agir konjenital nétropeniler ve
siklik ndtropenilerin nedeni olarak ilk tanimlanmis genetik
bozukluktur (7,8). GUnimuze dek yaklasik 52 farkli ELANE/
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ELA-2 mutasyonu bildiriimistir (9,10). Noétrofil Elastaz gen
(ELANE/ELA-2) mutasyon sonucu endoplazmik retikulumda
artan strese bagli olarak hucre i¢inde bigimlenmemis protein
birikimlerinin olustugu ve bunun sonucunda notrofil 6ncul
hicrelerinde erken apopitozise yol actigi ve miyelopoezi
baskiladigr disintlmektedir (7).

Calisma grubumuzda bir olguda (Olgu 7, Tablo Il) ELANE/
ELA2 geninde besinci ekzonda heterozigot nokta mutasyonu
(c.G607G/C; p.G203G/R) gosterilmistir. Bu olgu bazi dzellikleri
ile ilgingtir. Dogustan agir nétropenide klinik cogu zaman ilk
alti ay icinde omfalit, apse olusumu, otitis media, dis eti iltihabi
ve pndmoni gibi agir enfeksiyon tablosu ile bulgu verirken,
olgumuzda semptom yasi 24 ay olarak aile tarafindan ifade
edilmistir. Olgumuzda da ilk semptom perianal dermatit sonrasi
gelisen nekrotizan fasiit tablosu olmustur. Ik ciddi enfeksiyon
yasinin ge¢ olmasi, ailenin daha dnceden nétropenik bir erkek
cocugunu kaybetmis olmasindan kaynaklanan farkindalik
nedeni ile iyi bakimla iliskilendirildi. Olguda dikkat cekici
ikinci 6zellik merkezimize “Hiper-IgE sendromu” 6n tanisi
ile sevkedilmis olmasi idi. Bize basvurusundan yaklasik iki
ay Once otitis media ve perianal dermatit tanisi ile ayaktan
tedavi baslanan olgu izlemde nekrotizan fasiit, septik sok
ve multiorgan yetmezligine ilerleyen tabloda dis merkezde
yogun bakim Unitesine yatirimisti. Lezyonlardan alinan
sUrdntd kultdrlerinde Pseudomonas aureginosa ve Klebsiella
pneumoniae, idrarda Candida albicans izole edilen olgu,
periferik yaymada belirgin eosinofili, IgG (2310 mg/dl) ve IgE
(1149 kU/L) yUksekligi olmasi Uzerine hiper-Igk sendromu
on tanisi ile genel durumu dlzeldikten sonra gorustlerek
sevkedildi. Olgunun ilk alinan hemograminda MNS 6/
mm3 (%1) idi. Geriye donik hemogramlari incelendiginde
nétropeninin uzun slredir varoldugu gorllen ve izlemde de
nétropenisi persiste eden olgu konjenital ndtropeni tanisini
aldi. G-CSF 5 mcg/kg/glin haftada U¢ glin subkutan tedavi ile
olgunun izlemine devam edildi. Molekdler genetik analizler
ile de AKN tanisi dogrulandi. Sik ve agir enfeksiyon varliginda
hastalarin laboratuvar degerlendiriilmesinde algoritmada
hemogramin ilk basamak inceleme oldugu ve total beyaz
kan hlcresi sayisi yanisira dagilima da dikkat edilmesi
gerektigi unutulmamalidir. Periferik yaymada ndtropeninin
yani sira kompansatris monosit ve eozinofil sayisinda artis
ile birlikte tekrarlayan enfeksiyon ataklari nedeniyle serum
immunoglobulin  dizeylerinde yUkseklik AKN olgularinda
gorilebilmektedir (1,5,11). Olgu 7'de de belirgin eosinofili ve
tdm immunoglobulin izotiplerinde artis gézlenmistir.

AKN patogenezinin %15-20'sinden sorumlu HAX-1
proteini mitokondrial bUtlinligin saglanmasinda 6nemli
role sahiptir. Eksikliginde mitokondri duvarindaki potansiyel
bozularak nétrofillerin normale gére 2-3 kat fazla dizeyde
spontan programli hlcre 6limine neden olmaktadir (12).
HAX-1 proteini hemopoeitik hicrelerin disinda fibroblast
ve nodron hicrelerinde de sentezlenmekte, bu nedenle
mutasyonu taslyanlarin bir bdliminde degisik agirlikta
norolojik etkilenme meydana gelebilmektedir (5,12).
Ogrenme glicligi, gelisme geriligi, epilepsi ve nétropeni
birlikteliginde bu mutasyon akilda tutulmalidir. Otozomal
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resesif kalitilan HAX1 gen defekti calismamizda (g olguda
gosterildi (Olgu 1, 2 ve 3, Tablo Il). Olgu 1 ve 2 aralarinda
3. derece kuzen evliligi olan saglikli anne babanin iki kiz
cocugu idi. Olgu 3, bu 2 olgunun kuzenleri olup 1. derece
kuzen evliligi olan ailenin erkek cocugu idi. Homozigot
HAX1 mutasyonu gosterilen bu olgularda noérolojik bulguya
rastlanmadi. Primer immun yetmezlik sendromlarinindan X'e
bagl agammaglobulinemi, Wiskott-Aldrich sendromu, hiper
IgM sendromlari (6zellikle CD40 ve CD40ligand eksikligi),
retikller disgenezi ve WHIM (sigiller, hipogammaglobulinemi,
immUn yetmezlik, myelokatheksis) sendromunda nétropeni
gorulebilmektedir (13). Agir konjenital ndtropeniye neden
olan ELANE/ELA-2 ve HAX1 mutasyonlarinin gdsterildigi
4 olgu disinda kalan 6 olguda fizik muayene ve ayrintil
laboratuvar incelemeleri ile yukarida adi gegen iyi tanimlanmis
primer immdn yetmezlik sendromlari dislanmistir. Ayrica bu
olgularda Ebstein-Barr virus, Cytomegalovirus, Parvovirus ve
Hepatit A ve B gibi en sik nétropeni yapan viral enfeksiyonlar
serolojik incelemeler ile ekarte edilmistir. Anti-notrofil antikor
testleri negatif bulunmustur. AKN tanili olgularin yaklasik
Ucte birinde halen genetik bozukluk gdsterilememistir (14).
ilk 1 vyas icinde baslayan ciddi deri abseleri, tekrarlayan
Ust ve alt solunum yolu enfeksiyonlari olan ve ylksek doz
G-CSF tedavisine ragmen agir nétropenisi ve klinik bulgulari
olan, genetik incelemeler ile defekt henliz gosterilememis
olan bir olguya (Olgu 5, Tablo Il), tam uyumlu kardes
dondrinden kdk hicre nakli uygulanmistir. Kalan bes olgudan
dordinde yasla beraber mutlak notrofil sayisinin yikseldigi
ve enfeksiyon sikliklarinin azaldigi gértlmistir. Bir hastada
mutlak notrofil sayisi 500/mms3 altinda seyretmekle beraber
bu olguda da enfeksiyon sikligi belirgin azalmistir. Agir
konjenital ndtropeniye neden olan glukoz-6-fosfataz katalitik
subunit 3 (GBPC3) mutasyonlarinda noétropeni ile beraber
yuzeyel deri venlerinde belirginlik, konjenital kalp anomalileri
ve Urogenital malformasyonlar birarada bulunabilmektedir
(15). Calisma grubumuzda higbir olguda G6PC3 mutasyonuna
rastlanmamistir.

AKN olgularinda dizenli G-SCF tedavisi ve enfeksiyon
durumunda uygun antibiyoterapi ile sepsise bagli mortalite
azalmis olmakla birlikte, 10 yillik izlem slrecinde MDS veya
AML gelisme insidansi %20 olarak bildirilmektedir (1,5,7). Bu
nedenle olgulara dizenli olarak yilda bir kez ve G-CSF tedavisi
baslanmadan ©6nce kemik iligi aspirasyonu ve sitogenetik
degerlendirme yapilmasi &nerili. Calismamizda olgularin
hicbirinde izlem slresince AML ya da MDS gozlenmemistir.
AKN'ler nadir gorllen ancak agir bakteriyel enfeksiyonlar ile
erken dénemde 6lime neden olabilen ve malignite gelisimine
yatkinlk yataran bozukluklardir. Tanida iyi bir anamnez
alinmali, tim ailenin benzer hastaliklari sorgulanmalidir.
Hastanin fenotipi incelenmeli, sendromik olup olmadigina
bakilmalidir. Kalitsal hastaliklarin tekrarlama riskleri nedeniyle
bu olgulara genetik danisma verilmesi ve mutasyon tayini
sonrasl dogacak cocuklara prenatal genetik tani saglanmasi
onemlidir. Calismadaki tim veriler degerlendirildiginde
klinigi daha agir seyreden ve altta yatan genetik bozukluk
gosterilebilen olgular ile klinik ve MNS sayilari yasla beraber

kendiliginden duizelme gdsteren olgular karsilastirldiginda;
MNS'leri arasinda fark saptanmazken, tani aninda ve izlemde
Ig degerleri ve eosinofil degerlerinin agir grupta istatistiksel
anlamli olarak daha ylksek oldugu goérllmdistir. Bu veri
dogrultusunda tani aninda noétropeniye eslik eden belirgin
eosinofili, monositoz ve hipergammaglobulinemi saptanan
olgularda noétropenilerinin persiste etme riskinin ve genetik
taniya ulasabilme sansinin daha yUksek oldugu kanisina
varilmistir.
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Amag: Orofekal yolla bulasan Hepatit A gibi enfeksiyonlarin alerjik
hastaliklara egilimi azalttigi bildirilmistir. Ancak konu ile ilgili calismalarin
sonuglarl agik degildir. Calismamizda Hepatit A seropozitif ve seronegatif
cocuklarda astim ve alerjik hastalik belirtilerinin sikligini kargilastirdik.

Gereg ve Yontemler: Calisma hastanemize cesitli nedenler ile bagvuran
ve Hepatit A virlis (HAV) serolojisi belirlenmis 499 gocukta yapilmigtir.
Caligmaya alinan gocuklarin demografik dzellikleri kaydedildi. Astim ve alerjik
hastaliklarin belirtileri International Study of Asthma and Allergy in Childhood
(ISAAC) soru formu kullanilarak kaydedildi.

Bulgular: Dort yiiz doksan dokuz gocugun yas ortalamalar 9,28+2,24 (1-16)
yil olup %47,7'si kiz, %52,3'ti erkek idi. ki yiiz altmis bir cocukta Anti HAV IgG
serolojisi pazitif; 238'inde negatif bulundu. Doktor tanili astim orani ve kasinti
nedeni ile haftada <1 uykudan uyanma anti HAV IgG negatif cocuklarda daha
ylksekti. Son 12 ayda higilti, son 12 ayda atak siklik sayisi, hisilti nedeniyle
konusma bozuklugu ve son 12 ayda rinokonjuktivit siklig anti HAV 1gG pozitif
cocuklarda istatistiksel olarak anlamli yiksek bulundu.

Sonug: Hepatit A seronegatif gocuklarda doktor tanili astim siklii seropozitif
olanlara gore istatistiksel anlamli olarak daha yiiksek bulundu. Alerjik
semptomlar agisindan her iki grup arasinda 6nemli farkliliklar gézlenmedi.
Anahtar Kelimeler: Astim, alerjik rinit, atopik dermatit, hepatit A, ISAAC

ABSTRACT

Aim: An inverse association between markers of exposure to orofecal
pathogens such as hepatitis A and allergic disease has been reported.
However, the findings of studies have not been consistent. In this study we
compared to the frequency of allergic symptoms and asthma in children with
hepatitis A seropositive and seronegative.

Materials and Methods: This study was performed in 499 children admitted
to our Hospital and in whom we determined specific IgG in serum to hepatitis
Avirus (HAV). The demographical findings of the children were recorded. They
were examined by using ISAAC (International Study of Asthma and Allergies
in Childhood) questionnaire.

Results: The mean age of 449 children was 9.28+2.24 (1-16y) years. 47.7% of
the children were female and 52.3% were male. Anti-HAV IgG serology was
found positive in 261 children and negative in 238 children. The frequency of
physician-diagnosed asthma that kept them awake at night <1 per week on
average by this itchy rash were found to be high in children with hepatitis
A seronegative. Attacks of wheezing in the last 12 months, speech-limiting
wheeze and rhinoconjunctivitis in the last 12 months were high in children
with hepatitis A seropositive.

Conclusion: The frequency of physician-diagnosed asthma is higher in
children with hepatitis A seronegative. Significant differences between the
two groups in terms of allergic symptoms were observed.

Keywords: Asthma, allergic rhinitis, atopic dermatitis, hepatitis A, ISAAC
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Giris

Dlnya var oldugundan beri degisen cevresel etkenlerin
varligina bagli olarak farkli zaman sUreclerinde farkli hastaliklar
on plana ¢cikmistir. Halen gelismekte olan Ulkelerde enfeksiyon
hastaliklari toplum sagligini dnemli dlglide tehdit etmektedir.
Gelismis toplumlarda ise alerjik hastaliklar ve astim rahatsiz
edici boyutta bir artisla kendini gostermektedir (1). Alerjik
hastaliklara ait epidemiyolojik verilerin belirlenmesi tani ve
tedaviyi yonlendirmede 6nemlidir. Bu nedenle veri toplama
yonteminin standardize edildigi uluslararasi epidemiyolojik
bir calisma programi 1990'lardan itibaren International Study
of Asthma and Allergy in Childhood (ISAAC) adi altinda
baslatiimistir (2).

Hijyen hipotezi astim ve alerjik hastaliklarin prevalansindaki
artisi aciklamak Uzere ortaya konmustur. Artmis yasam
standardinin  ve hijyenik kosullarin erken yaslarda
enfeksiyonlara yakalanma olasiligini azalttigr bildirilmistir. Bu
durumun bir sonucu olarak immun sistemin olgunlasmasinin
yetersiz olacagl ve alerjik hastaliklarin daha sik gorilecegi
ileri strGlmUstlr (3,4). Alerjik hastaliklarda Th2 immUn yanit
baskindir. Ancak gegirilen enfeksiyonlar Th1 immdin yanitin
uyarilmasina neden olur bu da hijyen hipotezi i¢in olasi bir
biyolojik agiklama getirir. Enfeksiyonlarin Th1/Th2 balansini
saglayarak alerjik hastaliklarin ve astimin gelismesini azalttig
varsayilir (5).

Calismalarda orofekal patojenler ve alerjik hastaliklar
arasinda ters bir iliski gosterilmistir (4). Bir orofekal patojen
olan Hepatit A virisi (HAV) diger enterik virlslerde oldugu
gbi oOzellikle gelismekte olan Ulkelerde sik gortlmektedir.
Kalabalik ortamlar, distk sosyoekonomik dizey ve yetersiz
hijyen kosullari bu sikhgin onemli nedenleri arasindadir.
Gelismis Ulkelerde HAV insidansinin disUkIGgl ise; su
kalitesinin ylksek olmasi, el temizligine 6nem verilmesi
ve insan atiklarinin uygun sekilde ortadan kaldirimasina
baglanabilir (6).

Hepatit A enfeksiyonu geciren hastalarin astim ve alerjik
hastaliklara yakalanma olasiligi kesin olarak belirli degildir.
Calismamizda HAV serolojileri belirlenmis 1-16 yas arasi
499 cocukta ISAAC faz 1 anketi ile alerjik hastaliklarin ve
semptomlarinin sikliginin belirlenmesi ve HAV serolojisi pozitif
olan cocuklar ile negatif olanlarin karsilastiriimasi amaclandi.

Gereg ve Yontem

Calisma Cocuk Polikliniginde muayene edilerek Hepatit A
serolojisi belirlenmis 1-16 yaslari arasi 499 ¢ocukta yapilmistir.
Onceden hepatit A asisi yapilmis olanlar, gecirilmis akciger
enfeksiyonu ve kronik hastaligi olan gocuklar calismaya dahil
edilmedi. Cocuklar seroloji sonuclarina gore HAV IgG pozitif
ve negatif olanlar olmak Uzere iki gruba ayrildi. Calismada
kullanilan anket sorulari uluslararasi kabul géren ISAAC soru
listesinden hazirlandi. Bir-on iki yas arasindaki cocuklarin
anketleri anne veya baba tarafindan yanitlandi. On (g-on
alti yas anketleri ¢ocuklarin kendileri tarafindan dolduruldu.
Arastirma icin hastanemiz lokal etik kurulundan onay alind.
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ISAAC faz 1 yazili anketinde gocuklar astim icin; simdiye
kadar gdguste hisilti veya islik sesi olup olmadigl, son 12
ayl degerlendirmeye yonelik astim semptomlari ve agirligini
belirleyici hisilti atak sayisi, hisilti nedeniyle uyku dizeninde
bozulma ve konusmanin sinirlanmasiyla ilgili sorulara yanit
verdi. Doktor tanili astim sorusunda astmatik bronsit ve
alerjik bronsit yardimei tanimlamalar olarak kullanildi. Ankette
alerjik rinit; soguk alginhigi veya grip olmadiklari bir dénemde
hapsirik, burun akintisi veya burun tikanikliginin varligi, alerjik
rinokonjunktivit; kasinan, sulanan veya kizaran goz bulgularinin
eslik etmesiyle tanimlandi. Rinit belirtilerinin gtinlik aktiviteye
etkisi ve sezon Ozelligi soruldu. Ankette, en az alti ay
slren kasintili deri dokdntlsd tanimiyla ifade edilen atopik
dermatitin yerlesim yeri ve belirtilerin agirligiyla ilgili sorular
vardi. Calismada ISAAC anket sorulariyla beraber cinsiyet,
yas, kardes sayisi, evde sigara icilmesi, evde kullanilan
suyun mahiyeti (hazir su-sebeke suyu), evde yasayan birey
sayisl, anne ve babanin egitim dlzeyi, ailenin ekonomik
durumu gibi demografik ve alerjik hastaliklar icin muhtemel
risk faktorlerini iceren ilave sorular soruldu. Devlet Istatistik
Enstitlst'nin verilerine gore yoksulluk sinirnin altinda geliri
olanlar sosyoekonomik durumu duaslk; yoksulluk sinirmin
Ustinde geliri olanlar sosyoekonomik durumu orta duzey
seklinde iki gruba ayrildi.

Anti HAV 1gG serolojisi Triturus Grifols cihazinda GBC kiti
kullanilarak calisiimistir. Anti-HAV 1gG pozitif cut off degeri
0,650 ve Uzeri kabul edildi. Serum o6rneklerinde HAV IgG
antikorlarinin varligi ile seropozitiflik mikro-ELISA ydntemiyle
saptanmistir.

istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz SPSS Version 10.0 for Windows
istatistik paket programiyla ylzde, %95 glvenlik araligi (%95
GA) ve ki kare testi kullanilarak yapildi. %95 glven araliginda
p<0,05 anlamli kabul edildi.

Bulgular

Dort yiz doksan dokuz cocuk olgunun 238'i kiz (%47,7),
261'i erkek (%52,3) olarak saptandi. Olgularin 444'(n0n (%89)
sosyoekonomik dizeyi disik, 55'inin (%11) sosyoekonomik
dlzeyi orta olarak belirlendi. Yas gruplarina goére olgularin
sayisl 1-6 yas aras! 148 (%29,6), 7-12 yas arasi| 267 ( %53,5),
13-16 yas aras! 84 (%16,8) olarak saptandi. Olgularin yas
ortalamas! 9,28+2,24 idi. Dort ylz doksan dokuz olgunun
261'inde (%52,3) anti-HAV IgG pozitif, 238'sinde (%47,7) anti-
HAV IgG negatif bulundu (Tablo I).

Doktor tanili astm Anti HAV IgG seropozitifligi olan
cocuklarin 9'unda (%3,4) var iken, Anti HAV IgG seronegatifligi
olan ¢ocuklarin 28'inde (%35,3) saptandi. Anti HAV seronegatif
cocuklarda doktor tanili astim anlamli olarak ylksekti (Tablo
[). Anti HAV IgG dlzeyi seropozitif ve negatif olan cocuklar
arasinda herhangi bir zamanda gégsinden hisilti veya islik
sesi duyulmasi agisindan anlamli bir fark bulunmadi (p=0,05).
Anti HAV IgG seropozitifligi olan gocuklarin 90'inda (%34,5)
son 12 ayda hisilti var iken, AntiHAV IgG seronegatif olanlarin
35'inde (%14,7) son 12 ayda hisilti vardi (Tablo II). Anti HAV
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IgG seropozitif cocuklarda son 12 ayda hisilti ve son 12 ayda
hisilti atagl sayisi anlamli olarak yiksek bulundu (p=0,001).
Anti HAV 1gG seropozitifligi ve son 12 ayda hisilti nedeniyle
uykudan uyanma sikligi serbestlik derecesi 1 veya 1'e yakin
olmamasi nedeni ile istatistiksel olarak degerlendirilemedi.
Anti HAV 1gG seropozitifligi olan bireylerin 27'sinde (%17,8)
son 12 aydir konusmasini sinirlandiran hisiltili solunum var
iken, AntiHAV IgG seronegatifligi olan bireylerin 7'sinde
(%2,9) son 12 aydir konusmasini sinirlandiran hisiltili solunum
vardi (Tablo Il). Son 12 aydir konusmasini sinirlandiran hisiltili
solunum sikligi Anti HAV IgG pozitif cocuklarda negatif
olanlara gore anlaml yiksekti (p=0,001). Yasam boyu hisilti,
astim ilaci kullanma &ykUsU, sabahlar balgam ¢ikarma, son
on iki ayda egzersiz sonrasi hisilti ve gece oksuriikle uyanma
sikliklar Anti HAV seropozitif ve negatif cocuklar arasinda
anlamli farklilik géstermedi (Tablo 1).

Son 12 ayda alerjik rinokonjuktivit gecirme sikligr; anti HAV
IgG (+) cocuklarda %44,8, anti HAV IgG (-) cocuklarda ise

Tablo . Demografik veriler
Ozellikler n (499) %
Cinsiyet
Kiz 238 47,1
Erkek 261 52,3
Anne egitim
Yok 146 293
Ik dgretim 314 62,2
Lise 30 6,0
Universite 9 18
Baba egitim
Yok 66 132
ilk dgretim 375 75,2
Lise 51 10,2
Universite 7 14
Evde yasayan birey sayisi
Dért ve alti 199 399
Bes ve istii 300 60,1
Evde sigara igimi
Var 391 784
Yok 108 216
Su kullanimi
Sebeke suyu 169 339
Ambalajli su 360 66,1
Sosyoekonomik diizey
Diisiik 444 89
Orta 55 "
Yas dagihmi
1-6 yas 148 296
7-12 yas 267 53,3
13-16 yas 84 16,8

%20,6 olup Hepatit A seropozitif cocuklarda anlamli olarak
daha yuksekti.

Hayat boyu rinit, son 12 ayda rinit, uzun sUreli burun spreyi
kullanimi, alerjik rinit nedeniyle aktivite azalmasi ve doktor
tanili alerjik rinit sikhig hepatit A seropozitif ve seronegatif
cocuklar arasinda anlamli farklilik géstermedi (Tablo 1).

Hayat boyu kronik kasintili lezyon, atopik dermatit
yerlesimli dokintU, son 12 ayda kronik kasintili lezyon, son 12
ayda duzelen kasintil dokintl ve doktor tanili atopik dermatit
sikligi agisindan anti HAV IgG (+) ve anti HAV IgG (-) gocuklar
arasinda anlamli farklilik saptanmadi. Son 12 ayda kasinti ile
uykudan uyanma sikligi anti HAV 1gG (-) cocuklarda anlamli
olarak daha yiksekti. Tablo II'de siklik sonuglari ayrintili olarak
verilmistir.

Tartisma

Calismamizda hepatit A seropozitif ve seronegatif
cocuklar arasinda ISAAC anketi kullanarak atopik hastalik
semptomlarinin ve doktor tanili astim, alerjik rinit, atopik
dermatit sikliginin istatistiksel olarak anlaml fark gdsterip
gdstermedigini arastirdik.

Astimin ve diger alerjik hastaliklarin 6zellikle gelismis
toplumlarda artisi “hijyenik kosullarin  dizelmesi, aile
yapisinda kigllme, ev ici konfordaki iyilesme ailedeki geng
bireyler arasindaki capraz enfeksiyonlarin azalmasina yol
acmisti. Cocukluk déneminde enfeksiydz ajanlara yetersiz
diizeyde maruz kalma astim ve alerjik hastaliklarin gelisme
riskini arttirmaktadir.” seklinde Strachan (3) tarafindan
ortaya atilan “Hijyen Hipotezi” ile aciklanmaya calisimistir.
Ozet olarak hijyen hipotezi; batili yasam bicimi ile kalabalik
ailelerin kUcllmesinin bir yandan enfeksiyonlarda azalmaya
yol acarken diger yandan atopik hastaliklarin prevalansinda
artmaya neden oldugunu vurgulamaktadir (7).

Bebeklerdeilk glinlerde Th2 yanit 6n plandayken dogumdan
sonra immun sistem Th1 ydninde gelismektedir. Bunun ilk
yaslarda artmis yaygin solunum yolu virls enfeksiyonlarinin
Th1 yanitini uyarmasi nedeniyle oldugu dusutntlmektedir.
Fakat enfeksiyon ve atopik hastalik iliskisi ile ilgili yapilan
cesitli epidemiyolojik calismalar farkl sonuclar vermis olup bu
konudaki tartismalar halen devam etmektedir (7).

Kocabas ve ark. (8) 2006 yilinda yapilan bir calismada atopi
prevalansini HAV seropozitif olan g¢ocuklarda %4,8 bulurken
HAV seronegatif grupta %32,2 olarak oldukca yiksek bir
oranda saptamislardir. Matricardi ve ark. (9) tarafindan yapilan
bir baska calismada hepatit A seropozitifliginin atopi igin
koruyucu oldugu gosterilmistir.

Mclntire ve ark. (10) galismasinda ise HAV reseptorl
olan TIM-1'deki genetik polimorfizmin hepatit A seropozitif
kisilerde Th2 fenotipini degistirerek atopik hastaliklar
engelleyebilecegi ileri strllmUstar.

Calismamizda hepatit A seronegatif cocuklarda ISAAC
testinin dnemli bir indikatorl olan doktor tanili astim orani
anlamli ytksek bulundu. Ancak benzer bir iliski doktor tanili
alerjik rinit ve atopik dermatit icin gésterilemedi. Ayrica ISAAC
testi ile sorguladigimiz semptomlardan son 12 ayda hisilti,
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Tablo Il. International Study of Asthma and Allergy in Childhood anket sonuglarina gore Anti HAV IgG (+) ve (-) hastalarda alerjik hastaliklarin ve
semptomlarinin sikliklarinin kargilastiriimasi

Sorular Anti HAV IgG (+) Anti HAV IgG (-) p

n (%) n (%)
Astim ve semptomlarinin sikliklari
Yasam boyu higilt 108 (41,4) 84 (35,3) 0,163
Son 12 ayda higilti 90 (34,5) 35(14,7) 0,001
Son 12 ayda higilti atagi
1-3 54 (20,7) 14 (5,9)
4-12 9(34) 14(5,9) 0,001
>12 18(6,9) 7(2,9)
Son 12 ayda higilti ile uyanma
Hig 243(93,1) 210(88,1)
Haftada <1 18 (20,4) 21(18,6) 0,014
Haftada >1 0 7(2,9)
Son 12 ayda higittidan konusma bozuklugu 27(10,3) 7(29) 0,001
Son 12 ayda egzersiz sonrasi higilti 18 (6,9) 21(8,8) 0,423
Son 12 ayda gece oksiiriikle uyanma m 147 0,384
Astim ilaci kullanma dykiisii 27(10,3) 28 (11,8) 0,423
Sabahlari balgam gikarma 99 (37,9) 77(32,4) 0,193
Doktor tanili astim, alerjik bronsit 9(3,4) 28(11,8) 0,001

Alerjik rinit ve semptomlarinin sikliklari

Yasam boyu alerijik rinit 135 (51,7) 154 (67,4) 0,30

Son 12 ayda alerjik rinit 135(51,7) 105 (44,1) 0,089
Son 12 ayda alerjik rinokonjuktivit 117 (44,8) 49 (20,6) 0,001
Uzun siireli burun spreyi kullanimi 9(3,4) 7(2,9) 0,748
Alerjik rinitten aktivite bozulmasi

Hig 243 (93,1) 224 (94,1)

Az 18(6,9) 14 (5,9) 0,644
Cok 0 0

Doktor tanili alerjik rinit 9(3,4) 14 (5,9) 0,195

Atopik dermatit ve semptomlarinin sikliklari

En az 6 ay siiren kasintili dokiintli 27(10,3) 21 (%8,8) 0,565
Atopik dermatit yerlesimli dékiintii 18 (6,9) 28 (11,8) 0,60

Son 12 ayda kasintili kronik dékiinti 18 (6,9) 21(8,8) 0,423
Son 12 ayda diizelen kasintili dokiintii 18 (6,9) 14(5,9) 0,847
Son 12 ayda kasinti ile uyanma

Hig 261 (100) 224.(94,1)

Haftada <1 0 14 (5,9) 0,001
Haftada >1 0 0

Doktor tanili atopik dermatit 9(34) 14(5,9) 0,195
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son 12 ayda hisilti atak sayisi, hisilti nedeni ile konusmada
zorlanma ve son 12 ayda rinokonjuktivit HAV seropozitif; son
12 ayda kasinti ile uykudan uyanma sikligi ise HAV seronegatif
cocuklarda anlamli olarak daha yuksekti. Astim, alerjik rinit ve
atopik dermatit icin sorguladigimiz diger semptomlarda ise
her iki grup arasinda anlamli farkliliklar gézlenmedi.

Son zamanlarda vyapilan bir ka¢ calismada da
enfeksiyonlarin atopi prevelansini azalttigini gdsteren anlamli
sonuclar alinamamistir. 2011 yilinda yapilan bir calismada
Hepatit A virls seropozitivitesi ile astim ve atopik hastaliklar
arasinda biriliski bulunamamis bu durum cografik farkliliklardan
kaynaklanan cevresel ve genetik etkenlere baglanmistir (5).
Yine Michos ve ark. (11) Roma'li gocuklarda aralarinda
hepatit A'nin da bulundugu birkac enfeksiyon etkeni ile atopik
hastaliklar arasindaki iliskiyi arastirmislar ve higbir enfeksiyon
etkeni ile negatif ya da pozitif ydnde anlamli bir birliktelik
gostermemislerdir.

Calismamizi sinirlayan en onemli faktdér hastanemizin
genel popllasyonuna uyumlu olarak calisma grubumuzun
cogunlukla dislik sosyoekonomik dlzeydeki hastalardan
olusmasi nedeniyle ylksek sosyoekonomik dlzeydeki
hastalar ile karsilastirma yapmamizin mdmkin olamamasidir.
Ikinci dnemli nokta da calisma grubunu olusturan cocuklarin
yas araligi genistir.

Son yillarda yapilan galismalar, atopi gelisimi icin cevre
kosullarinin ve mikrobiyal etkilerin tek basina yeterli olmadigini
bireyin genetiginin de kismen etkili oldugunu gdstermistir.
CD14 geninin bazi polimorfizmlerini tasiyan kisilerde atopik
hastaliklarin sikligi daha fazla saptanmistir (12). Yine TLR4
genlerindeki polimorfizmlerin de astim patogenezinde énemli
oldugu gosterilmistir (13).

Sonug

Calismamizda HAV seronegatif hastalarda doktor tanili
astim sikhg her ne kadar ylksek olsa da diger alerjik
semptomlarin oranlarinda anlamli artislar gdsterilememistir.
Daha genis kapsamli immunolojik ve genetik calismalar
celiskili sonuclara aciklik getirecektir.

Etik

Etik Kurul Onayi: Calisma icin Haseki Egitim ve
Arastirma Hastanesi Etik Kurulu’ndan onay alinmistir, Hasta
Degerlendirmesi: Calismamiza dahil edilen tim hastalardan
bilgilendirilmis onam formu alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editoérler kurulu tarafindan
degerlendirilmistir.
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Adiyaman’da Birincil Bakim Merkezinde Bakim Géren
Zihinsel Engelli Cocuklarin Saghgi

Health of the Children with Intellectual Disability Being Cared at The

Primary Care Center in Adiyaman

Ibrahim Hakan Bucak, Habip Almis, Velat Celik, Mehmet Tekin, Mehmet Turgut

Adiyaman Universitesi Tip Faktiltesi, Cocuk Sagiligii ve Hastaliklari Anabilim Dal, Adiyaman, Tiirkiye

0z

Amag: Diinyada milyonlarca insan aile iginde, okulda, iste zihinsel engelli
bireylerle birlikte yasamaktadir. Zihinsel engelli bireyler igin devlet tarafindan
acilan ve yonetilen rehabilitasyon merkezleri bulunmaktadir. Bu calismada,
Adiyaman 80. Yil Zihinsel Engelliler ve Rehabilitasyon Merkezi'nde bakim
gbrmekte olan gocuklarin saglik tarama sonuglarini incelemeyi amagladik.
Gereg ve Yontemler: Rehabilitasyon merkezinde kalan 31 olgunun 2014
yili Aralik ayr rutin saglik tarama sonuglari geriye donik degerlendirildi.
Rutin tarama programi yoluyla elde edilen laboratuvar sonuglari, olgularin
tamaminin agirliklari ve boylan, viicut kitle indeksi, ek hastalik varlig, stiregen
ilag kullanimi ve 1Q sonuglan kaydedildi.

Bulgular: Calismaya, yaslar yediile 18 arasinda degisen 31 erkek olgu alind.
On iki(%38,7) olgunun boyu ve sekiz(%25,8) olgunun agirlig tigtincti persentilin
altinda idi. Yirmi sekiz (%90,3) olgunun Hepatit B agisi meveut idi. Anti-HAV
immiinglobulin G pozitif olgularin sayisi 25 (%80,6) idi. Degerlendirme
yapilabilen 30 olgu, hastaligin agirligina gore gruplandinldiklarinda; 10'u
(%33,3) hafif, 11'i (%36,7) orta, ikisi (%6,7) agr, dordi (%13,3) gok agr, tigl
(%10 ) agirhigi belirlenemeyen zihinsel engelli olarak siniflandinldilar. Bir olgu
ise galisma devam ederken baska bir merkeze transfer edilmesi nedeniyle
calisma disi birakildi.

Sonug: Ulkemizde, diinya standartlarina uygun rehabilitasyon merkezlerinin
bulunmasi sevindiricidir. Bu merkezlerin sayilarinin artiriimasi ve merkezlerde
kalan bireylerin saglik tarama sonuglarinin paylasiimasi gerektigini
diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Zihinsel engelli, cocukluk cagi, saglik taramasi, kurum
bakimi

ABSTRACT

Aim: Millions of people around the world live together with individuals with
intellectual diasability in the family, at school, at work. There are rehabilitation
centers opened and managed by the State for individuals with intellectual
disabilities. In this study, we aimed to review the health screening results of
patients being cared at The Adiyaman 80th Anniversary Mental Retardation
and Rehabilitation Center.

Materials and Methods: Thirty-one disabled male children’s health
screeing results from December 2014 routine were evaluated retrospectively.
The weight and height measurements of all patients, body mass indices,
nutritional status, presence of comorbid disease, chronic drug usage, and 1Q
scores were recorded.

Results: Thirty-one male patients, ages ranging between 7 and 18 were
included in the study. Twelve (% 38.7) patients” heights and eight (25.8%)
patients’ weights were less than the third percentile. Twenty eight (90.2 %)
patients had had Hepatitis B Vaccine. The number of IgG anti-HAV positive
patients was 25 (80.6%). When the patients were grouped according to the
severity level of intellectual disability; ten (33.4 %) patients were mild, eleven
(36.7 %) were moderate, two (% 6.6) patients were severe, four (% 13.4) were
profound and three (% 9.9) patients were of severity undetermined. A patient
was excluded because of being transferred to another center.

Conclusion: Several rehabilitation centers of international standards are
present in Turkey. The number of these centers should be increased, and the
data pertaining to health screening results of residents should be available for
use of other researchers.

Keywords: Intellectual disabled, childhood, health screening, facility care
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Giris

Zihinsel gelisim geriligi, gelisimini tamamlamamis bir
bireyin, zihinsel ve gelisimsel bozuklugunu gdsteren bir grup
hastaligin ortak adidir. Bu durumu tanimlamak igin “6grenme
glclagl”, “yayagin gelisimsel bozukluk”, “zihinsel engelli (ZE)"
gibi terimler de kullanilmaktadir (1,2). Calismamizda “zihinsel
engelli” terimi kullanilmistir. GlndmUzde bir olgunun ZE olarak
tanimlanabilmesi igin U¢ kriterden olusan bir tani algoritmasi
olusturulmustur. Ik kosul, genel zihinsel islevlerde ortalamanin
altinda olmak (2 standart sapmanin altinda kalmak); ikincisi,
bilissel islevleri (iletisim kurma, gunlik beceriler ve kendi
kendine yeterlilik gibi) belirgin olarak kotd etkileyen gelisimsel
bozuklugunun bulunmasidir. Ugiinctst, bitiin bu durumlarin
on sekiz yasindan 6nce ortaya cikmasi olarak tanimlanmaktadir
(1,3) (Tablo | ve Il). Amerikan Psikiyatri Cemiyeti (American
Psychiatric Association), Amerikan Zihinsel ve Gelisimsel
Bozukluk Cemiyeti (American Association on Intellectual
and Developmental Disabilities, AAIDD) ve Engelli Bireyler
Egitim Kanunu (Individuals with Disabilities Education Act,
IDEA), ZE bireylerde, bu U¢ kriterin bulunmasi konusunda
fikir birligi yapmislardir (3). Tirkiye Istatistik Kurumu (TUIK)
2002 Yil Raporu’'na gore; toplumumuzun %12,29'u 6zUrld
olup bu 6zUrld grubun %8,78'ini 19 yasindan kuiguk bireyler
olusturmaktadir. Ortopedik, goérme, isitme, dil ve konusma
ile ilgili zihinsel &zUrlllerin orani %2,58 iken (yaklasik 1,8
milyon), stregen hastaligi olanlarin orani %9,70'dir (yaklasik
6,6 milyon) (4). Zihinsel engelli cocuklarin rehabilitasyonu igin
Turkiye Cumbhuriyeti Aile ve Sosyal Politikalar Bakanligi'na
bagli olarak zihinsel engelliler rehabilitasyon ve egitim
merkezleri kurulmustur. Rehabilitasyon merkezlerinde kalan
cocuklarin bir kismi, ailelerinin bakmakta zorlandigi, bir kismi
kimsesiz, daha kicik bir kismi ise mahkeme karari ile
burada kalan cocuklardir Bu merkezlerde kalan cocuklar,
saglik hizmetinin yani sira egitim ve sosyal olanaklardan da
faydalanabilmektedirler.

Bu calismamizda, Adiyaman 80. Yil ZE'ler Rehabilitasyon
ve Egitim Merkezi'nde bakim goérmekte olan olgularin rutin
saglik tarama sonuclarini gdzden gecirmeyi amacladik.

Gereg ve Yontem

Adiyaman 80. Yil ZE'ler Rehabilitasyon ve Egitim
Merkezi'nde kalmakta olan 31 erkek olgu calismaya
alindi. Olgularin 2014 yili Aralik ayr rutin saglik taramasi
sirasinda elde edilen veri kaydedildi. Rutin Tarama Programi
kapsaminda bulunan tam kan sayimi, demir, demir baglama
kapasitesi, ferritin ve klinik gereklilik halinde diger vitamin
duizeyleri (D Vitamini, Folik Asit, B12 Vitamini) hepatit A (Anti-
HAV imminglobulin G (IgG) ve IgM), hepatit B (Anti-HBs,
HBsAg, Anti HBc IgM ve 1gG), hepatit C'ye karsi (Anti-HCV)
bagisiklik durumlari incelendi. Olgularin tamaminin agirliklari
ve boylar, boya gdre agirliklar, viicut kitle indeksleri (VKI),
ek hastaliklarinin olup olmadigi ve siregen ilag kullanip
kullanmadiklari kaydedildi. Olgularin 1Q’st WISC-R Metodu
ile, ayni uygulayici tarafindan degerlendirildi. Olgular, Amerikan

Psikiyatri Birligi tarafindan yayimlanan kriterlere gore zihinsel
engellilik dereceleri bakimindan bes gruba ayrildilar (Tablo
1) (1,3). Calisma icin, Adiyaman Universitesi Biyomedikal
Arastirmalar Etik Kurulu'ndan onay alindi (Onay No:2015/03-
4). Verinin istatistiksel analizi igcin SPSS paket program
kullanildi.

Bulgular

Merkezde bakim gérmekte olan 31 erkek olgu calismaya
alindi. Olgularinyaslari 7 ile 18 (14,3+2,7) arasinda degismekte
idi. Farkli zamanlarda rehabilitasyon merkezinde kalmaya
baslayan bu olgularin ortalama kalis stresi 41,3+37,9 (1-116)
ay idi. Olgularin 12'sinin (%38,7) boyu, sekizinin (%25,8)
agirhg Gglincl persentilin altinda idi. Yine, olgularin sekizinin
(%25,8) VKI'si besinci persentilden kiictk idi. Olgularin boya
gore agirliklari hesaplandiginda 21'inin (%67,7) normal oldugu,
8'inin (%25,8) hafif, birer hastanin da (%3,22) orta ve agir
malnutrisyonu oldugu tespit edildi. Olgularin higbirinde anemi
belirlenmez iken 12'sinde (%38,7) demir eksikligi, ikisinde
D vitamini eksikligi (%6,5), birer olguda ise demir+folik asit
eksikligi (%3,2), yalniz folik asit eksikligi (%3,2) ve yalniz B12
vitamin eksikligi (%3,2) belirlendi. Olgularin 14'inde (%45,2),
herhangi bir vitamin eksikligine rastlanmadi. Calismadan elde
edilen veri ve laboratuvar sonuclar Tablo [ll'te gorilmektedir.

Olgularin, hepatit B ve hepatit A'ya karsi bagisiklik durumu
degerlendirildi. Olgularin 28'inin (%90,2) hepatit B asisinin
bulundugu, ikisinin (%6,5) asisinin bulunmadigi, birinin ise
Hepatit B taslyicisi oldugu tespit edildi. Olgularin 25'inin
(%80,6) anti-HAV 1gG sonucunun pozitif oldugu, altisinin
(%19,4) anti-HAV IgG agisindan negatif oldugu tespit edildi.
TUm hastalarin es zamanli bakilan anti-HAV IgM degerleri ve
anti-HCV degerleri negatif idi. Calisma surerken, baska bir
rehabilitasyon merkezine nakledilmesi nedeniyle olgulardan
birinin, 1Q o6lcimU ve ZE'lik durumunun degerlendiriimesi
yapilamadi. Kalan 30 hasta, ZE'lik durumlarina gére bes gruba
ayrildi. Olgularin 10'u (%33,4) hafif ZE, 11'i (%36,7) orta
zihinsel engelli, ikisi (%6,6) agir zihinsel engelli, dordii (% 13,4)
cok agir zihinsel engelli, Ucl (%9,9) agirligr belirlenemeyen
zihinsel engelli olarak gruplandirildi. Hastalarin altisinin (% 19,3)
epilepsi, altisinin (%19,3) dikkat eksikligi ve hiperaktivite
bozuklugu, Gglinlin astim (%9,6); birer hastanin otizm (%3,2),
Down sendromu (%3,2) ve dogumsal kalp hastaligi (%3,2)
nedeniyle gesitli ilaglar kullandiklar belirlendi. Bes (%16,1)
hastanin serebral palsi tanisi ile izlendigi kaydedildi.

Tartisma

Dinyada milyonlarca insan, aile icinde, okulda, iste,
kisacas! her yerde ZE bireylerle birlikte yasamaktadir. Sik
karsilastigimiz bu hastalar icin devlet tarafindan acilan ve
yonetilen rehabilitasyon merkezlerinde egitim, saglik ve
sosyal alanda ve daha bir cok konuda destek yapilabilmektedir.
Cocukluk yas grubundaki bireylerin yaklasik %3-10'u serebral
palsi, epilepsi, korltk, otizm gibi herhangi bir nedenle engelli
olarak karsimiza ¢ikmaktadir (5). ZE sikhgnin gelismis
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bulunan kriterler (1)

Tablo I. Amerikan Psikiyatri Birligi, Amerikan Zihinsel ve Geligimsel Bozukluk Cemiyeti ve Engelli Bireyler Egitim Kanunu tarafindan {izerinde uzlagi

Zihinsel engellilik tani kriterleri

A Zihinsel engelliligin belirgin olarak ortalamanin altinda olmasi

1Q degerlendiriimesinde uygun test sonucunda 70 veya altinda olmak

Bilissel islevlerden en az iki ya da daha fazlasinda gerilik.

1. lletisim

2. 0z bakim

3. Evyasami

4. Sosyal ve kisiler arast iligkiler

3. Toplum kaynaklarinin kullanimi

B 4. Islevsel akademik beceriler
5. s hayati
6. Eglence
7. Saghk
8. Giivenlik
C Biitiin bunlarin 18 yasindan dnce baslamis olmasi

Tablo Il. Amerikan Psikiyatri Birligi'ne gore zihinsel engellilik agirlik
derecesinin belirlendigi kriterler

Zihinsel engelin 1Q diizeyi
adirlik derecesi
1. Hafif 50-55-70 arasi
2. Orta 35-40 ile 50-55 arasi Tablo |
3. Agir 20-25 ile 35-40 arasi B satirindaki
4. Cok agir 20-25'in altinda + | kriterlerden en
5. Agirhgi Zihinsel engeli oldugu az ikisi
belirlenemeyen bilinen, fakat standart

testlerle agirhgi

belirlenemeyen

Ulkelerde %1-10 arasinda degistigini bildiren bir¢cok ¢alisma
mevcuttur (2,6-8).

ZE'li bireylerin kendilerine 6zgu sorunlarini anlamak, onlara
engelleri dogrultusunda daha iyi bakim ve egitim saglamak
icin TUrkiye Cumhuriyeti Aile ve Sosyal Politikalar Bakanlgi'na
bagh 89 rehabilitasyon merkezi acilmisti. Bunlardan biri,
Adiyaman 80. Yil Zihinsel Engelliler ve Rehabilitasyon
Merkezi'dir. Bu Merkez, 2004 yilinda 40 hasta kapasiteli
olarak kurulmustur.

Jansen ve ark. (9), yaptiklari calismada ZE'li bireylerin
saglik sorunlarinin erken tespiti ve tedavisi icin prastisyen
hekim takibinde olmalar gerektigini bildirmektedirler. ZE
bireylerin sagliklariile ilgili kendine has problemleri var oldugu
halde yakinmalarini tam olarak dile getirememektedirler.
Bu nedenle, gunlik hayatlarinda onlara eslik eden aile
bireyleri ve rehabilitasyon merkezi calisanlari, sagliklari ile
ilgili en ufak degisimde farkli olani anlamakta ve yardimci
olmaktadirlar. Barr ve ark. (10), yaptiklari galismada ZE
bireylerin gérme problemleri, hipertansiyon ve hipotiroidi
gibi ciddi saglik sorunlarina dikkat cekmislerdir. Kwok ve ark.
(11) ZE hastalarin gozleri ile ilgili sorunlar yasadiklarini, ancak
sinirl sayida hastanin bunu ifade edebildigini bildirmistir.
Richdale ve ark. (12), Prader-Wili sendromu bulunan
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Tablo Ill. Olgulara ait demografik veri ve laboratuvar sonuglari

Sonuclar

ortalama = standart
sapma, median (min-maks)

Yas (ay) 14,3+2,7; 15 (7-18)

Boy (cm) 155,3+15,6; 155 (109-183)
Agirlik (kg) 48,8+14,7; 47 (18,5-82,5)

VKI (kg/m2) 19,7+3,3; 19,1 (12,8-25,9)

Normal degerler

7940,3+2516, 7800
(3680-15400)

Beyaz kiire sayisi 4000-10000/uL

Hemoglobin 14,1£1,2; 14 (12-16,3) 11,5-16 g/dL
Hematokrit 41,5+3,0; 41,3 (36,2-48,8) 35-53,%7
Ortalama eritrosit 82,4+5,1; 82 (71-95) 80-97 fL
hacmi

Trombosit sayisi 242+70,9; 229 (138-395) 103/uL

Demir 80+42,1; 74 (29-190) 65-175 pg/dL
Demir baglama 370,7+100,7; 367 (189-500) 120-370 pg/dL
kapasitesi

Ferritin 43,9+42,5; 30 (5-185) 30-400 ng/mL
Vitamin B12 429,9+270,6,,350 (189-1400) 191-663 pg/mL
Folik asit 6,8+1,8 (3,8-11,6) 4,6-34,8 ng/mL
Vitamin D 6,0+1,4 (5-7) 20-32 ng/mL
Parathormon 73,0+2,8 (71-75) 15-65 pg/mL

VKI: Viicut kitle indeksi

hastalari inceledikleri galismalarinda, aile bireylerinin uyku
problemleri (horlama, uyur-gezerlik gibi) tanimladiklarina
dikkat cekmis, ZE bireylerle ilgili genis calismalara ihtiyag
oldugunu vurgulamistir.

Rehabilitasyon merkezlerinde kalan ZE hastalar, saglik
taramalari agisindan aileleri yaninda kalanlara gére daha sansli
sayllabilirler. Calismamizi gerceklestirdigimiz Rehabilitasyon
Merkezi'nin bagh bulundugu bir aile hekimi mevcut iken
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surekli olarak Merkez'de bulunan kurum hekimi mevcut
degildi. Hastalarin gln icinde saglikla ilgili tGm izlemlerini
kurum hemsiresi yapmaktaydi. Cocuk sagligi ve hastaliklari
uzmanlari, altl ayda bir yapilan saglik taramalarina, goéndlli
olarak katiimakta idi. Rehabilitasyon Merkezi'nde, 2014 vyili
Aralik ayinda saglik taramasi yaptigimizda 31 olgu kalmaktaydi.
Adiyaman 80. Yil ZE'ler ve Rehabilitasyon Merkezi'nin 7-18
yas, zihinsel engelli, erkek hastalarin izlenebilecegdi bir merkez
olarak planlandigi 6grenildi (13). Bu nedenle, olgularin tamami
erkek ve yas ortalamalari 14,3+2,7 (7-18) idi.

Gil ve ark. (14), benzer yaslardaki ZE bireyler ile saglikl
grubun Hepatit A'ya karsi antikor varligi agisindan yaptiklari
calismada, ZE bireylerin %54'Unin anti-HAV pozitif oldugunu,
kontrol grubunda ise anti-HAV pozitifliginin %22 oldugunu
bildirmislerdir. Ulkemizde, saglikli bireylerde anti-HAV 1gG
sikligr 10 yasindan kigUklerde yaklasik %40 iken yas arttikga
bu oran %90'a kadar cikmaktadir (15). Bizim calismamizda
anti-HAV 1gG pozitifligi %80 idi.

1998 vyilindan itibaren, hepatit B asisi Ulkemizde rutin
asl programinda Ucretsiz yapiimaktadir. Yapmis oldugumuz
saglik taramasi sonucunda, bir olgunun hepatit B tastyicisi, iki
olgunun ise hepatit B'ye karsi asisiz oldugu tespit edildi ve asi
programina alindilar. Tlrkiye'de anti-HBs pozitifliginin ¢esitli
yayinlarda % 17-86 arasinda degistigi bildiriimektedir (16).

Hicbir olguda hepatit C'ye rastlamadik. Ulasabildigimiz
literatlr verisine gore Ulkemizde ZE bireylerde hepatit
A, hepatit B ve hepatit C ile ilgili yapilmis bir calisma
bulunmamaktadir.

Dunya Saglik Orglti'ne gore, gelismekte olan ilkelerde
demir eksikligi sikliginin gocukluk yas grubunda %40-50
oraninda oldugu bildirilmektedir (17). Bizim calismamizda
demir eksikligi sikhigi beklenti dogrultusunda idi. Demir, folik
asit, D vitamini ve B12 vitamini eksikligi saptanan olgulara
tedavi baslandi. Olgularin hicbirinde anemi belirlenmedi.
Saglik taramasi yapilan cocuklar, zihinsel engelin agirlik
derecesine gore, bes gruba ayrildilar. Hastalarin yaklasik
Ugte biri hafif, Ucte biri orta, Ucte biri agir ya da cok
agir ZE'li idi. Rehabilitasyon merkezinin fiziksel yapisini
inceledigimizde ¢ocuklarin zamanlarini gegirdikleri alanlarin,
uyuduklar yatakhanelerin bu ayrima goére U¢ bolimden
olustugu goruldu. Yemeklerini yerken de (¢ gruba ayrilarak
yedikleri, agir grupta ya da orta grupta, fiziksel ya da zihinsel
engel, yemek yemelerini engelliyor ise gorevliler tarafindan
yemeklerinin yedirildigi gortlda.

Kurumun ortasinda, soguk gulnlerde kullanilan,
bahcesinde ise glinesli glnlerde kullanilan iki oyun alani
bulunmasi dikkat cekici idi. Sosyal etkinliklere de yer veren
rehabilitasyon merkezi, internet sitesinde, ¢ocuklarimiza
tarihi yerleri ve mesire alanlarini gezdirdiklerini fotograflarla
paylasmis idi (18). Turkiye'ye &rnek olabilecek bir
rehabilitasyon merkezinin ilimizde bulunmasi mutluluk
vericidi. Bu c¢alisma rehabilitasyon merkezlerinde kalan
gocuklarin saglik durumlarinin goésterildigi ilk galisma olma
ozelligini tasimaktadir. Bu galismada olgularin dis sagliklarina
yer verilmedi fakat dzellikle dis hekimlerinin bu merkezlerde

dUzenli taramalar yapmasi gerekmektedir. ZE bireylerin
sorunlari bir ekip halinde ele alinmalidir. Bu merkezlerde
kalan zihinsel engelli bireylerin sorunlarinin daha dikkatle
ele alinmasi igin ortak bir tarama programi gerektigini
dislnmekteyiz.

Sonug

Tdm dinyada, zihinsel engelliler icin bircok projeye
imza atilmaktadir. Ulkemizde de dinya standartlarina uygun
rehabilitasyon merkezlerinin varligi bizler icin mutluluk vericidir.
Turkiye'de sayisi 89 olan bu merkezlerin énimdizdeki yillarda
daha da yayginlastiriimasini ve burada yapilan saglk tarama
sonuglarinin veri tabani ile birlestiriimesini umuyoruz. Ayrica,
zihinsel engelli bireylerin hepatite karsi asilanma durumlarini
gosteren ulusal galisma olmamasi, bu grup ile ilgili calismalarin
yapllmasi gerektigini gdstermektedir.
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Amag: Bu calisma; cerrahi girisimde bulunulacak gocuklarin ebeveynlerinin
endise nedenleri ve anksiyete durumlarini belirlemek amaciyla yapimistir.
Gere¢ ve Yontemler: Tanimlayici kesitsel tipte olan aragtirma; Harran
Universitesi Uygulama ve Arastirma Hastanesi Gocuk Cerrahi ve Kulak Burun
Bogaz Klinigi'nde Subat 2012-Mayis 2012 tarihleri arasinda ameliyat olacak
ve arastirmaya katilmay! kabul eden 113 cocugun ebeveyni ile yapilmistir.
Veriler; ‘Aile ve Cocugu Tanitici Bilgi Formu” ve ‘Durumluk-Stirekli Anksiyete
Olcegi’ kullanilarak toplanmistir

Bulgular: Arastirmaya alinan ebeveynlerin %73,5'inin kadin, %48,7'sinin 30-
39 yas arasl, %44,2'sinin ilkokul mezunu oldugu ve %32,7'sinin dort ve izeri
sayida cocuga sahip oldugu belirlenmistir. Arastirmaya katilan ebeveynlerin
9%57,5'inin narkoza bagli, %57,5'inin iyilesememe ve %23,9'unun ameliyattan
sonra olugabilecek agn nedeni ile endise duyduklan belirlenmistir. Ebeveynler
cocuklarinin ameliyatindan dolayr; diger cocuklara ayrilan zamanda azalma
(%56,1), sosyal iliskilerinde azalma (%25,5), ekonomik ytikte artma (%28,5)
ve ebeveyn rollerinde artma (%28,5) oldugunu ifade etmislerdir. Calismaya
alinan ebeveynlerin stirekli anksiyete puan ortalamasi 46,37+6,17, durumluk
anksiyete puan ortalamalan 44,07+5,05 olarak saptanmis olup aralarinda
istatiksel anlamlilik bulunmustur (p<0,05). Ebeveynlerin endise nedenleri ile
anksiyete puanlari arasinda istatiksel anlamlilik bulunmamigtir (p>0,05).
Sonug: Ebeveynlerin narkoza bagl, iyilesememe ve agri nedeni ile endise
yasadiklari ve biytik bir kisminin aile yasantisi gesitli nedenlerle olumsuz
etkilendigi saptanmistir. Cocuklan ameliyat olacak ebeveynlerin orta diizeyde
anksiyete yasadiklari belirlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Anksiyete, hemsirelik, ameliyat oncesi donem,
ebeveynler, cocuk

ABSTRACT

Aim: The purpose of this study was to determine the anxiety reasons
and anxiety states of parents with children who would undergo a surgical
intervention.

Materials and Methods: This research is a descriptive cross-sectional study.
The study was conducted with 113 parents that had children who would
have an operation in the Otorhinolaryngology and Pediatric Surgery Clinic
of a university hospital located in the southeast region of Turkey between
February 2012 and May 2012, and accepted to participate in the study. Data
were collected with “family and child identifying information form” and
“Spielberger Trait-State Anxiety Inventory”.

Results: Regarding parents who accompanied their children for the operation
at the hospital, 73.5% were mothers and 48.7% were aged between 30 and
39 years. The educational status of parents was investigated and 44.2% were
primary school graduates and had maximum 4 children; and more at the rate of
32.7%. Regarding the anxiety reasons of parents who participated in the study, it
was found out that 57.5% were anxious about narcosis, 57.5% failure in healing
and 23.9% were anxious about the postoperative pain. Parents stated that the
child's surgery caused a decrease in time allocated for other children (56.1%), a
decline in social relations (25.5%), an increase in economic burden (28.5%) and
an increase in parenting roles (28.5%). Regarding the parents wha were included
in the study; while the trait anxiety mean score of parents was 46.37:6.17, the
state anxiety mean scare of parents was determined as 44.07+5.05 and statistical
significance was found to be (p<0.05). There was no statistical significance
between the parent’ concern with anxiety scores (p>0.05).

Conclusions: It was determined that parents experienced anxiety due to
narcosis, failure in healing, and pain; and the family life of a great majority
of them was adversely affected due to several reasons. Parents with children
who would undergo a surgery experienced a moderate-level anxiety.
Keywords: Anxiety, nursing, preoperative period, parents, child
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Giris

Cocuklara uygulanan cerrahi islemler c¢ocuklar ve
aileleri igin stres olusturan durumlardir. Bu stres genellikle
anksiyete, kaygl, korku ya da kizginlik seklinde bulgularla
disa yansimaktadir (1). Ebeveyn kaygisinin indirekt olarak
cocugun kaygl dlzeyini etkileyebildigi, ebeveynlerin
kaygisinin azaltilmasi ile gocuklarin kaygisinin azaltilabilecegi
gosterilmistir (1-3).

Hafif dlizeydeki anksiyete dikkat dlzeyini, cesareti ve
atilganhigr arttinrken, anksiyetenin duzeyi ylkseldikce bireyin
algllama kavrama ve karar verme yetenegi azalmaktadir.
Ailelerin siddetli anksiyete yasamalari, ¢ocuk hakkindaki
aciklamalari dogru olarak anlamalarini, olaylari gergekgi
olarak yorumlamalarini, uygun kararlar vermelerini, cocugun
bakimina katiimalarini ve uygun bas etme ydntemlerini
kullanmalarini engelleyebilir (4,5).

Cerrahi girisim hangi tlr olursa olsun, girisim karari
alinmasinin bireylerde anksiyete yarattigi bilinmektedir. Bunun
yani sira yalnizca cerrahi girisim uygulanacak bireyleri degil
aile Gyeleri ve yakinlarini da etkilemektedir (6-9). Ebeveynlerin
hastalik ve ameliyatla ilgili daha onceki bilgileri, ekonomik
sorunlar, diger gocuklarin bakimi ve is yasantilan ile ilgili
sorunlar ebeveynin anksiyetesini etkileyen durumlardir (10).
Literatlrde anksiyeteye sebep olan diger nedenler arasinda;
tedavi hakkinda yeterli bilgiye sahip olmama, yabanci bir
ortamda bulunma, anestezi tlir(, anestezi sonrasi uyanamama,
cocugunu kaybetme korkusu, ¢ocukta agri olmasi, sosyal
yasamdan uzaklasma, tanimadigi bireylerle iletisim kurma
zorunlulugu, saglik bakim ekibinin tibbi iletisimde tibbi
terimleri kullanmasi ve tanimadigi tibbi aletlerle midahaleye
maruz kalmasi gibi nedenler yer almaktadir (11-13).

Gonener ve ark.'nin (14) calismasinda cerrahi girisim
uygulanacak cocuklarin ebeveynlerinin genellikle hastane
ortami, anestezi, invaziv islemler, sakat kalmasi, cocuklarinin
agri yasamasl ve onlara nasil yardimci olacaklar konusunda
yetersizlik ve gelecege iliskin konularda korku ve anksiyete
yasadiklari bildirilmekte, bu tepkilerinin dogal ve evrensel
oldugu vurgulanmaktadir.

Bununla birlikte, cerrahi girisimler blyUk ya da klguk, acil
ya da planlanmis olsun birey ve aile Uyeleri icin olumsuz bir
yasam deneyimidir (15). Cocugun hastalanmasi ve hastaneye
yatinlmasi tUm ailenin yasantisinda 6nemli degisikliklere
neden olmaktadir. Cocugun hastaligl, ailenin yasantisi
tamamen degistirir. Maddi giderlerin artmasi, tedavi slrecinin
yarattigi gerginlik gibi sebeplerle hasta olan ¢ocuk ile birlikte,
gocugun anne ve babasi, kardesleri ve yakin cevresi de
hastaliktan olumsuz olarak etkilenmektedir (7-9).

Saglik ekibi icinde hemsirelerin, saglikli/hasta birey ve
aileleri ile lyi iletisim kurabilen, onlarin psikolojik, sosyal ve
ekonomik sorunlarini iyi gdzlemleyebilen ekip Uyeleri oldugu
bilinmektedir (16). Ebeveynin anksiyetesi gideriimediginde
ebeveyn ile glven iliskisi kurabilmek oldukca zordur.
Hemsirelerin ebeveynlerdeki anksiyete dlzeyini belirlemesi
onemlidir. Hemsireler; ¢ocugun hastaneye yatmasi ve
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cerrahi islemler nedeniyle ebeveynlerin yasadigi anksiyeteyi
azaltmak, psikolojik ve fizyolojik dengesini korumak igin
uygun ortam hazirlamalidi. Ayrica ebeveynin anksiyetesi
cocugun da anksiyetesinin artmasina yol acmaktadir (17).
Anksiyetenin farkinda olunmasi, tedavi edilmesi, nedenlerinin
belirlenmesi, koruyucu &nlemlerin alinmasi hem ebeveyn
hem de gocugun saghg agisindan son derece dnemlidir. Bu
amacla yapilan arastirma, ebeveynlerin endise nedenlerini
belirleyip, anksiyete diizeyleri saptanip, yasanan anksiyetenin
saglikli sinirlarda olup olmadigi degerlendirilebilecek ve ayni
zamanda bu konuda yapilacak calismalara veri saglayacaktir.
Cerrahi girisim uygulanacak ¢ocuklarin ebeveynlerinin endise
nedenlerini ve anksiyete durumlarini belirlemek amaciyla
yapilmistir.

Gereg ve Yontem

Arastirma tanimlayici kesitsel tiptedir. Arastirmanin verileri
Subat-Mayis 2012 tarihleri arasinda Harran Universitesi
Uygulama ve Arastirma Hastanesi Cocuk Cerrahi ve Kulak
Burun Bogaz (KBB) Kilinigi'nde toplanmistir. Cocuk cerrahi
(CC) klinigi 30 yatakli olup hasta odalari dort kisiliktir. CC klinigi
glnUbirlik cerrahi dahil tim pediatrik cerrahi hastalarinin yattigi
kliniktir. KBB klinigi 20 yatakli olup hasta odalari ortalama iki
kisiliktir. KBB klinigi yetiskin hastalarla birlikte gocuk hastalarin
da cesitli nedenlerle (tonsillektomi, adenoidektomi, kulaga
tlp yerlestirme vb.) yatinimaktadir. Her iki klinikte de lokal
anestezi ile yapilan bazi ameliyatlardan sonra cocuk ayni
gln taburcu edilebilmekte ve major cerrahi girisim sonrasi
cocugun saglik durumu normal olana kadar hastanede
kalmaktadirlar. Hastanenin ameliyat rutininde hasta yakininin
kisa bilgilendiriimesi ve geceden ac bekletilen cocugun
ameliyat sirasi gelince ameliyathaneye alinmasi seklindedir.
Veriler cocuk ve ebeveyn hasta odasinda ameliyat sirasini
beklerken doldurulmustur.

Arastirmanin  evrenini belirtilen hastanede ameliyat
olan tim 18 yas alti cocuklarin ebeveynleri olusturmustur.
Arastirmanin érneklemini ise galismanin yUrttildigu tarihte
cocugu ameliyat olan ve arastirmaya katilmay! kabul eden
iletisim sikintisi (TUrkge bilen ve herhangi bir isitme ve
konusma problemi) olmayan ebeveynler olusturmustur.
Arastirmanin yaritildigu tarinte CC kliniginde 83 ve KBB
kliniginde 30 ebeveyn (anne veya baba) arastirmaya katiimayi
kabul etmis ve arastirma toplam 113 ebeveyn ile yapilmistir.
Veriler, ylUz ylze gorisme yontemi ile toplanmistir. Arastirma
verileri; cocugun ameliyathaneye gitmeden dnceki saatlerde
toplanmistir. Arastirma verileri; arastirmaci tarafindan literatlir
dogrultusunda hazirlanmis “Aile ve Cocugu Tanitici Anket
Formu"” ve “Spielberger Durumluk-Sirekli Anksiyete C)Igegi”
kullanilarak elde edilmistir (7,11,18).

Aile ve gocugu tanitici bilgi formu toplam 22 sorudan
olusmustur. Ankette cocuk ve ebeveyne ait sosyo-demografik
ozellikler (cocugun yasi, cinsiyeti, ebeveynin yasi, cinsiyeti,
medeni durumu, egitim seviyesi, calisma durumu, meslegi,
aile tipi, cocuk sayisi, saglik glvencesi) ile gcocugun tanisi,
anestezi tlrl, ebeveynin tanilyr bilme durumu, daha Once
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hastane deneyimi olma durumu, daha 6nce ameliyat olma
durumu, endise nedenleri (anestezi korkusu, ameliyat sonrasi
olusabilecek agr korkusu, cocugun iyilesememesi korkusu)
ameliyat ylzlinden aile yasantisi etkilenme durumu, nasill
etkilendigi (ekonomik ylUkte artma aile iliskilerinde bozulma,
ebeveyn rollerinde artma, diger cocuklara ayrilan zamanda
azalma), hastalik ve tedavi hakkinda bilgi alma durumu gibi
sorular yer almaktadir.

Arastirmada ebeveynlerin  anksiyete  dUzeylerini
belilemek amaciyla, gecerlik giivenirlilik calismasini Oner ve
Le Compte (19) tarafindan yapilan “Spielberger Durumluk-
Stirekli Anksiyete Olcegi” kullanimistir. Envanterin Tlrkce
uyarlamasinda alfa korelasyonlari ile saptanan guvenirlik
katsayilar durumluk anksiyete olcegi icin 0,94 ile 0,96
arasinda, sUrekli anksiyete Olgegi icin 0,83 ile 0,87 arasinda
degismektedir. Bu calismada durumluk anksiyete Olcegi
cronbach alfa katsayisi 0,91, sUrekli anksiyete dlgegi cronbach
alfa katsayisi 0,82 olarak bulunmustur. Durumluk-surekli kaygi
envanteri, durumluk ve sUrekli kaygH Olgeklerinden olusur.
Durumluk Kayg Olcegi, bireyin belirli bir anda ve belirli kosullar
altinda kendini nasll hissettigini saptamayi amaglayan ve yirmi
maddeden olusan dortli Likert tipi bir olgektir. Durumluk
Kayg Olceginde bireyden kendini “su anda” nasil hissettigini
degerlendirmesi ve maddelerde ifade edilen duygu ya da
davranislarin siddet derecesine gore 1-hayir, 2-biraz, 3-gok ve
4-tamamiyla ifadelerinden birini secmesi istenir. “Tamamiyla”
ifadesinin secilmesinde en ylksek puan olan 4, "hayir”
ifadesinin secilmesinde en dislk puan olan 1 verilir,

Strekli Kaygr Olcegi (STAI), bireyin icinde bulundugu
durum ve kosullardan bagmsiz olarak, kendini nasil
hissettigini belirlemeyi amaclayan ve yirmi maddeden olusan
4'li Likert tipi bir Olcektir. Sirekli kayg Olceginde bireyden
kendini “genellikle” nasil hissettigini degerlendirmesi ve
maddelerde ifade edilen duyus, dislnce ve davranislarin
siklik derecesine gore 1-hayir, 2-biraz, 3-cok ve 4-her zaman
ifadelerinden birini segmesi istenir. “Her zaman” ifadesinin
secilmesinde en ylksek puan olan 4, "hayir” ifadesinin
secilmesinde en dlsUk puan olan 1 verilir. Durumluk-strekli
kayg Olceklerinden alinabilecek toplam puan en dusUk
20, en yiiksek 80'dir. Olcekten alinan yiksek puan yiiksek
kaygl duzeyini, disik puan ise disUk kaygl dizeyini gésterir
(19). STAl'da 20-30 arasI skor dislk anksiyete, 40-59 arasi
orta dizeyde anksiyete, 60-80 arasi ise yUksek anksiyeteyi
gosterir (19).

Arastirmanin yapilabilmesi icin, Harran Universitesi
CC ve KBB Kkliniklerinden yazili izin alinmistir. Arastirmanin
yurUttlmesinde bilimsel ilkelerin yani sira evrensel etik ilkelere
de uyulmustur. Arastirmaya katillan bireylere arastirmaya
katlma ya da katilmama konusunda &zgur olduklari ve
arastirmadan istedikleri zaman ayrilabilecekleri konusunda
bilgi verilip, arastirmada bilgilendiriimis onam kosulu etik
ilke olarak yerine getiriimistir. Insan onuruna sayg ilkesi gz
onlinde bulundurulmus ve bu dogrultuda arastirmada gizlilik
ilkesine uyulmustur. Katilimcilara anket galismasinda verdikleri
bilgilerin gizli tutulacag konusunda bilgilendirme yapilmistir.
Veriler SPSS (Statistical Package for Social Sciences) 11.5

paket programinda degerlendiriimistir. Arastirmadan elde
edilen verilerin analizinde sayl, ortalama ve standart sapma
ve t testleri kullaniimistir.

Bulgular

Arastirmadan elde edilen bulgulara asagida vyer
verilmektedir.

Arastirma kapsamina alinan gocuklarin %60,2'sinin erkek
oldugu ve %36,3'Unlin 1 yas ve daha klclk olduklari
belirlenmistir. Ameliyatolacak cocugunyanindakalanebeveynin
%73,5'inin annesi oldugu, ebeveynlerin %37,2'sinin 18-29 ve
%48,7'sinin 30-39 yas arasi oldugu saptanmistir. Calismaya
alinan ebeveynlerin %44,2'sinin ilkdgretim mezunu oldugu,
%65,5'inin ¢ekirdek aileye sahip oldugu ve %32,7'sinin 4 ve
Uzeri gocug@a sahip oldugu belirlenmistir. Ailelerin blyUk bir
cogunlugunun sosyal glvencesinin oldugu ve bunun biyutk
béliminin yesil kart (%44,2) sahibi oldugu belirlenmistir
(Tablo 1). Arastirmada cocuklarin %69'unun genel anestezi
ile ameliyat edilecegi belirlenmistir. Ebeveynlerin %71,7'si
cocuklarinin tanilarini bildikleri saptanmistir. Ebeveynlerin
%38,9'unun ilk kez hastane deneyimi yasadiklar saptanmistir.
Ebeveynlerin  %65,5'inin  kendilerinin veya birinci derece
yakinlarinin ameliyat deneyiminin olmadigi belirlenmistir.
Ebeveynlerin  %86,7'sinin  gocugunun ameliyati hakkinda
bilgi aldiklari ve bunlardan verilen bilginin yetersiz oldugunu
ifade edenlerin oraninin %43,9 oldugu belirlenmistir (Tablo
[). Arastirmada ¢ocugun ameliyati dolayisi ile endise duyup
duymadiklari arastirilmis ve tamaminin endise duydugu
belirlenmistir. Tablo Ill'te gocugu ameliyat olacak ebeveynlerin
yasadigi endise nedenleri yer almaktadir. Arastirmaya katilan
ebeveynler %57,5 oraninda anesteziye bagli korku ve yine
ayni oranda (%57,5) ¢cocugunun iyilesemeyecegi korkusu ve
%23,9 oraninda ameliyat sonrasi olusabilecek agri nedeni ile
endise duyduklar saptanmustir (Tablo Il1).

Tablo IV'te cocugu ameliyat olmadan dnce “ebeveynlerin
ameliyat nedeni ile yasantilarinda ne gibi degisiklikler oldu”
sorusuna birden fazla cevap vermislerdir. Diger cocuklara
ayrilan zamanda azalma oldu diyenlerin orani %56,1,
ekonomik ylkte artma ve ebeveyn rollerinde artma oldu
diyenlerin orani esit olarak %28,5 iken aile iliskileri bozulma
oldu diyenlerin orani %25,8 olarak bulunmustur (Tablo 1V).

Calismaya katilan ebeveynlerin sirekli anksiyete puan
ortalamalarinin  46,37+6,17, durumluk anksiyete puan
ortalamalarinin 44,07+5,05 oldugu saptanmis ve orta dlizeyde
anksiyete yasadiklari belirlenmistir. Strekli anksiyete puan
ortalamasi ile durumluk anksiyete puan ortalamasi arasinda
istatistiki olarak anlamli fark bulunmustur (p<0,05) (Tablo V).

Tablo VI'da ebeveynlerin endise nedenleri ile surekli
anksiyete puan ortalamasi ve durumluk anksiyete puan
ortalamasi karsilastirilmistir.  Endise nedenleri arasinda
anesteziye bagll cevabini verenlerin sirekli anksiyete puan
ortalamalari 51,58 iken ameliyat sonrasi agri nedeni ile
endise yasayanlarin sUrekli anksiyete puan ortalamalari
62,24 olarak bulunmus olup anestezi, agri ve iyilesememe
nedenlerinin hepsini hisseden ebeveynlerin strekli anksiyete
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Tablo I. Cocuk ve ebeveyne ait demografik dzelliklerin dagilimi

Tablo Il. Ebeveynin ¢cocugunun hastahigina iligkin bilgileri

Ebeveynin bilgileri n %
Anestezi tiirii

Genel 78 69,0
Lokal 35 31,0
Cocugun hastalig

Tonsillektomi ve/veya adenoidektomi 30 26,5
Akut apandist 22 19,5
Yabanc! cisim aspirasyonu 20 17,1
Herni 15 13,3
Tiimoral hastaliklar 10 8,8
Yenidogan dénemi hastaliklari 9 8,0
Siinnet i 6,2

Ebeveynin ¢cocugun tanisini bilme durumu

Demografik dzellikler n %
Cocugun cinsiyeti

Erkek 68 60,2
Kiz 45 398
Cocugun yas!

1yas ve alti Iy 36,3
7 yas ve lizeri 38 33,6
2-6 yas 34 30,1
Ebeveynin cinsiyeti

Kadin 83 735
Erkek 30 26,5
Ebeveyn yasi

30-39 55 48,7
18-29 42 37,2
40 ve iizeri 16 14,1
Ebeveynin egitim durumu

ilkokul 50 44,2
Okur-yazar degil 26 23,0
Okur-yazar 23 20,4
Ortaokul 14 12,4
Galisma durumu

Calisiyor 30 26,5
Cahsmiyor 83 735
Aile tipi

Cekirdek 74 65,5
Genis 39 345
Cocuk sayisi

4 ve lizeri 37 327
2 28 248
3 28 248
1 20 17,7

puan ortalamalari 68,25 olarak belirlenmistir. Arastirmaya
katilan ebeveynlerin endise nedenleri ile surekli anksiyete
puan ortalamalar arasinda istatistiki olarak anlamlilik
saptanmamistir (p>0,05). Anestezi nedeni ile endise yasayan
ebeveynlerin durumluk anksiyete puan ortalamalari 60,23,
agri nedeni ile endise yasayan ebeveynlerin durumluk
anksiyete puan ortalamalar 63,38, cocugun iyilesememesi
nedeni ile endiselenen ebeveynlerin durumluk anksiyete
puan ortalamasi 50,87 olarak belirlenmistir. Arastirmada
ebeveynlerin endise nedenleri ile anksiyete puan ortalamalari
arasinda istatistiki olarak anlamli fark saptanmamistir (p>0,05).

Tartisma

Cerrahi girisim uygulanacak cocuklarin ebeveynlerinin
anksiyete nedenlerini ve seviyelerini belirlemek igin yapilan
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Biliyor 81 n,i
Bilmiyor 32 28,3
Ebeveynin daha 6ncesinde hastane deneyimi olma

durumu

Var 69 61,1
Yok I 38,9
Ebeveynin daha énce cerrahi bir operasyon gegirme

durumu

Gegirmemis 74 655
Gegirmis 39 315
Cocugun ameliyati hakkinda ebeveyne bilgi verilme

durumu

Verilmis 98 86,7
Verilmemis 15 133
Ebeveyne gore verilen bilginin yeterli olma durumu

(n=98)

Yeterli 55 56,1
Yetersiz 53 439
Tablo Ill. Ebeveynin ameliyat ile ilgili yasadigi endige nedenleri
Endise nedenleri* n %
Anesteziye bagh korku 65 57,5
Cocugunun iyilesememesi korkusu 65 51,5
Ameliyat sonrasi gocugunda olabilecek agri nedeni ile 21 239
korku

*Ebeveynlerin cevaplari gruplandinimistir

calismadaki bulgular asagida tartisiimistir.  Arastirmada
ebeveynlerin yasadiklari endise nedenleri incelenmis ve
nedenler arasinda anesteziye bagl korku ve cocugunun
iylesememe korkusu (%57,5) ayni oranda iken ameliyat
sonrasi gocukta olusabilecek agri nedeni ile korku yasayanlarin
orani (%23,9) daha az bulunmustur. Ebeveynlerin endise
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nedenleri arasinda bUyUk bir oranla cocugunun iyilesememesi
ve anesteziye bagl korku yasadiklar 6n plana ¢ikmaktadir.
Karaman'in (20) calismasinda da narkoza bagli korku
yasayan ebeveynlerin oranlarl yiksek (%63) bulunmus ve
bulgu calismamizda anestezi nedeni ile korku yasayanlarin
toplam orani ile benzerlik gostermektedir. Génener ve ark.
(14) calismasinda ebeveynlerin genellikle hastane ortami,
anestezi, invaziv islemler, iyilesememe, postoperatif agn
nedeni ile endise yasadiklar belirlenmistir. Boyaci'nin (6)
calismasinda da cerrahi girisim sonrasi komplikasyonlar,
narkoz ve iyilesememe gibi nedenlerle anksiyete yasadiklari
belirlenmistir. Ebeveynlerin cocuklarinin ameliyat olmasiile ilgili
yasadiklari sosyal yasamla ilgili degisiklikler arasinda %56, 1
oraninda diger cocuklara ayrilan zamanda azalma, %28,5
oraninda ekonomik ytkte artma ve ebeveyn rollerinde artma ve
%25,5 oraninda aile iliskilerinde bozulma oldugu belirlenmistir.
Karaman'in (20) calismasinda ekonomik ylkte artma %74,
anne baba sorumlulugunda artma %79, Anne babanin
kendilerine ayrilan zamanda azalma%64, diger cocuklara
ayrilan zamanda azalma %63, aile ici anlasmazliklarda artma
%29 ve sosyal iliskilerde azalma %34 olarak belirlenmis olup
calismamizla benzerlik gostermektedir. Arastirmanin yapildigi
orneklemdeki ebeveynlerin cocuk sayisini yliksek olmasi (4 ve
lzeri sayida cocuk sahibi olanlarin orani %32,7) ebeveynlerin
bu acidan yasadiklari degisiklikleri 6n plana g¢ikarmaktadir.
Arastirma da gocuklari ameliyat olacak ebeveynlerin orta
dlzeyde (durumluk anksiyete puan ortalamalari 44,07,
sureklilik anksiyete puan ortalamalari 46,03) anksiyete

Tablo IV. Cocugu ameliyat olacak ebeveynlerin, ameliyat nedeni ile
yasantilarinda olan degisiklikler

Dedisiklikler* n %

Diger cocuklara ayrilan zamanda azalma 55 56,1
Ekonomik yiikte artma 28 28,5
Ebeveyn rollerinde artma 28 28,5
Aile iliskilerinde bozulma 25 25,5

*Ebeveynler birden fazla yanit vermislerdir

yasadiklari belirlenmistir. Turan ve Acaroglu (21) ile Oguzalp
ve ark.’nin (22) calismasinda da ebeveynlerin orta dizeyde
anksiyete yasadiklari belirlenmis olup calismamizla benzerlik
gostermektedir. Li ve Lam (23), 112 cocuk ve ebeveyni
ile gerceklestirdikleri ameliyatin cocuklar ve ebeveynler
Gzerindeki etkileri konulu calismalarinda ebeveynlerin ameliyat
oncesi donemdeki durumluluk kaygi puani ortalamasini 43,7
olarak saptamislardir. Mutlu ve Savaser'in (24) calismasinda
da annelerin durumluk anksiyete puani egitim éncesi her iki
grupta ortalama 45 olarak bulunmustur. Calismada annelerin
durumluk kaygl puan ortalamalari Li ve Lam’in (23), Mutlu
ve Savaser'in (24) calisma sonuclari ile 6rtismektedir. Hafif
dizeyde anksiyete spontan dikkat, cesaret ve atilganhgi
arttirrken, dlzeyi ylkseldikgce bireyin algilama, kavrama
ve karar verme yetenegi azalmaktadir. Ailelerin siddetli
anksiyete yasamalari, cocuk hakkindaki agiklamalari dogru
olarak anlamalarini, olaylari gercekei olarak yorumlamalarin,
uygun kararlar vermelerini, cocugun bakimina katilmalarini
ve uygun bas etme yontemlerini kullanmalarini engelleyebilir
(4,5). Ayrica anksiyete bir cesit duygusal salgin seklinde
ebeveynlerden cocuklara yansitilabilmektedir. Ebeveynlerin
yasayacagl anksiyetenin cocuklara yansitiimasi; gcocugun
var olan anksiyetesini ve cerrahi girisim sonrasi olusabilecek
agriya karsi tepkilerini arttirabilin. Bu durum; bakima direng
gostermesine, bakim ve tedavi girisimlerini reddetmesine
ortam hazirlayabilmektedir (14). Yiksek anksiyeteli ebeveyne
sahip cocuklarin daha korkak, heyecanli ve cerrahi girisim
sonrasl agri konusunda daha cok endiseli oldugu, aksine
dusik anksiyeteli ebeveynlerin cocuklarinin ise anksiyete
yaratan durumlarla bas etme ve sorun ¢dzme ydntemlerini
kullanmada daha basarili oldugu bildirilmektedir (25). Yapilan
baska bir calismada ameliyat Oncesi donemde anksiyete
dlzeyi yiksek olan ebeveynlerin cocuklarinda da anksiyete
diizeyinin ytksek oldugu belirlemistir (17).

Arastirmada sirekli anksiyete puan ortalamastile durumluk
anksiyete puan ortalamalar karsilastirilmis ve aralarinda
istatistiki fark bulunmustur (p<0,05). Ebeveynlerin beklenenin
aksine surekli anksiyete puan otalamalarinin  durumluk
anksiyete puan ortalamalarindan yiksek bulunmustur. Fortier

Tablo V. Ebeveynlerin durumluk ve siirekli anksiyete puanlari

Anksiyete envanteri Alinabilecek alt ve iist Minimum Maksimum Toplam puan Standart sapma | Test ve p degeri
dederler ortalamasi

Durumluk 20-80 32,00 67,00 44,07 5,05 t=3,514

Siirekli 20-80 25,00 72,00 46,37 6,17 p=0,001

Tablo VI. Ebeveynlerdeki endise nedenleri ile durumluk anksiyete puan ortalamasi ve siirekli anksiyete puan ortalamasinin karsilastiriimasi

Endise nedenleri Say DAPO Test ve p dederi SAPO Test ve p degeri
Anestezi korkusu (A) 31 60,23 KW=2,057 51,58 KW=2,494
Ameliyat sonrasi agri korkusu (B) 17 63,38 SD=4 62,24 SD=4

Cocugun iyilesememesi korkusu (C) 31 50,87 p=0,725 56,45 p=0,646

A+C 24 56,56 56,31

A+B+C 10 56,20 68,25

DAPO: Durumluk anksiyete puan ortalamasi, SAPO: Siirekli anksiyete puan ortalamasi, KW: Kruskal wallis, SD: Standart sapma
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ve ark.'nin (26) calismasinda ebeveynlerin durumluk anksiyete
puan ortalamasi, surekli anksiyete puan ortalamasina gore
daha yuksek bulunmustur. Durumluk anksiyete bireyin belirli
bir anda ve belirli kosullarda kendisini nasil hissettigini ortaya
koyarken strekli anksiyete bireyin genelde nasil hissettigini
ortaya koyar (19). Arastirmanin yapildigi grubun sosyo-kultirel
ve sosyo-ekonomik durumu gz éndnde bulunduruldugunda
ailelerin gocuk sayisinin fazla olmasi, ekonomik sorunlar ve
sosyal destegin azlig gibi nedenlerle ebeveynlerin strekli
(genel) anksiyetelerinin yiiksek oldugu disdndlebilir.

Arastirmada ebeveynlerin endise nedenleri ile anksiyete
puan ortalamalari karsilastirilmis fakat istatistiksel anlamlilik
saptanmamistir. Fakat genel olarak durumluk anksiyete
puan ortalamasina bakildigi zaman ameliyat sonrasi agr
nedeni ile endise yasayanlarin 63,38, anestezi nedeni ile
endise yasayanlarin 60,23 ve iyilesememe nedeni ile endise
yasayanlarin 50,87 oldugu belirlenmistir. Anestezi, agn
ve iyilesmeme gibi endise nedenlerini bir arada hisseden
ebeveynlerin slrekli anksiyete puan ortalamalarinin
oldukca yulksek oldugu 68,25 gozlenmistir Bu sonuglar
gostermektedir ki ne kadar ¢cok konuda endiselenilirse o kadar
anksiyete yasanmakta ve dolayisi ile durumlarin Ustesinden
gelmekte guclesmektedir. Ebeveynlerin basta ameliyat
sonrasl agr olmak Uzere anestezi ve cocugun iyilesememesi
gibi konularda endise yasamalari anksiyete puanlarini
arttirmaktadir. GUnUmUzde gelisen postoperatif bakim ile
ameliyat sonrasi komplikasyonlar en aza indiriimektedir.
Ayrica ebeveynlere ameliyatla ilgili ameliyat dncesi, ameliyat
ve ameliyat sonrasini kapsayacak bilgilendirme yapilmasi
ebeveynin kafasindaki soru isaretlerini azaltacak ve dolayisi
ile bu durum anksiyete durumlarini etkileyecektir. Ameliyat
Oncesi anestezi hakkinda bilgilendirme yapiimasinin hem
cocuklarda hem de ebeveynlerdeki endiseyi azalttigr ve
postoperatif déneme daha iyi hazrrlandiklan kanitlanmistir
(27-29).

Sonug

Ebeveynlerin anestezi, cocugun iyilesememesi ve
ameliyattan sonra olusacak agri nedeni ile endise duyduklari
belirlenmistir. Ebeveynler; cocugun ameliyatindan dolays,
diger cocuklara ayrilan zamanda ve sosyal iliskilerinde azalma,
ekonomik ylikte ve ebeveyn rollerinde artma gibi durumlar
yasadiklarini ifade etmislerdir. Cocuklarn ameliyat olacak
ebeveynlerin orta dlizeyde anksiyete yasadiklari belirlenmistir.
Yasanan bu anksiyeteyi en aza indirebilmek icin; ameliyat
oncesi tUm hazirlik asamalarinda ebeveynin ¢ocukla birlikte
olmasina olanak saglanmasi ve c¢ocugun bakiminin her
asamasinda ailenin ve cocugun bilgilendiriimesi gibi konulara
o6nem verilmelidir. Bu amagla, cerrahi kliniklerde yatan ¢ocuk
hastalara ve ebeveynlerine yonelik yapilacak cerrahi midahale
ile ilgili anlasilir bilgi ve dnerileri iceren egitim kitapgigi, broslr
vb. materyaller hazirlanarak egitimler verilebilir. Operasyon
nedeni ile hastaneye yatan cocuk ve ebeveynine hastane
ortami tanitilabilir. Ayrica bu konuda ailelerin ve/veya ¢ocuklarin
sorulari yanitlananarak ve soru sormaya cesaretlendiriimelidir
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(29,30). Ameliyat olacak cocuklara ve ebeveynlerine bakim
veren hemesireler, ameliyat 6ncesi donemde ebeveyni
duruma ne kadar iyi hazirlar ise gocuga da o kadar gok
yardimci olabilirler. Hemsireler cocuklari ameliyat olacak
ebeveynlerin korkularini ve dustncelerini ifade etmelerine
olanak saglayan hemsirelik girisimlerini ortaya koymalidir.
Ebeveynin anksiyete dlzeyindeki azalmanin ¢ocugun da
yasadigi anksiyeteyi azaltacag unutulmamalidir. Dolayisi ile
ebeveyn anksiyetesini azaltabilecegi disUnulen yontemlerin
denendigi ve karsilastirildigi calismalarin yapilmasi 6nerilebilir.

Etik

Calismaya baslanmadan o6nce Harran Universitesi
Bashekimligi'nden ve arastirmanin ydritaldiga kliniklerden
yazil izin alinmistir, Hasta Onayi: Arastirmaya dahil edilen
tim ebeveynlere arastirmanin amaci aciklanarak aydinlatiimis
onam formu alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editérler kurulu tarafindan
degerlendirilmistir.
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Poland Syndrome in Childhood: Evaluation of the Clinical Findings
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0z

Amag: Cocukluk caginda Poland sendromu (PS), baglica pektoralis major
kasinin hipoplazisi, ipsilateral degisken derecede Ust ekstremite deformiteleri
ve gogls malformasyonlan ile karakterize, konjenital bir sendromdur.
Bu calismanin amaci, PS'li olgulanmizda yas, cinsiyet, eslik eden klinik
belirtilerin, radyolojik ve laboratuvar bulgularinin degerlendirilmesi ve
sendromun gocukluk gaginda tani alabilirliginin arttinimasidir.

Gereg ve Yontemler: Akdeniz Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Genetik
Poliklinigi'me Ocak 2000-Ocak 2014 tarihleri arasinda, gégtis deformitesi
sikayeti ile bagvuran, 3 ay-17 yas arasindaki 11 hastanin (yedi erkek, dort kiz)
kayrtlan geriye doniik olarak incelendi. Hastalarin yagi, cinsiyeti, aile 6ykist,
klinik bulgulari, radyolojik tetkikleri, kromozom analizleri ve psikometrik
analizleri kaydedildi.

Bulgular: Hastalarimizda en sik sag tarafli (dokuz hasta) pektoralis major
yoklugu bulundu. Ekstremite anomalisi olarak brakidaktili (10/11), sindakili
(5/11) gériildi. Vertebra patolojilerinden tig hastada skolyoz, bir hastada spina
bifida bulundu. Kardiyak anomalilerden bir hastada dekstrokardi, bir hastada
hafif mitral ve trikiispit yetmezlik saptand. ki olguda piyelonefrit gegirme
Oykiisti meveuttu. Bir hastada hafif diizeyde mental retardasyon saptandi.
Kromozom analizlerinde patoloji saptanmadi. Bir hastaya meme operasyonu,
iki hastaya sindaktili operasyonu uyguland.

Sonug: PS'li hastalar genellikle kozmetik problemler nedeniyle addlesan ve
erigkin dénemlerinde tani alirken, glinimiizde sendromun daha iyi biliniyor
olmasi ile tanisi ¢ocukluk déneminde konulabilmektedir. Bildigimiz kadariyla
calismamiz literatirde gocukluk caginda PS'nin klinik 6zelliklerini zetleyen
ilk olgu serisidir. Gocukluk ¢aginda gégiis deformitesi, meme ve meme basgl
anomalileri, ayni tarafta parmak anomalileri ve kolda hipoplazi saptanirsa
tanida PS'de akla gelmeli ve multidisipliner yaklasimla hastalar izlenmelidir.
Erken ve dogru tani, gereksiz aragtirmalari engelleyip ebeveynlerin endiselerini
azaltir ve bagarili bir tedavi olanagi saglar.

Anahtar Kelimeler: Poland sendromu, ayirici tani, gocukluk cagi

ABSTRACT

Aim: Chilhood Poland syndrome is a congenital syndrome that is
characterized by pectoralis major hypoplasia, variable upper extremity
deformities and chest malformations. The aim of this study was to review the
age, sex, accompanying symptoms, radiological, and laboratory tests findings
in patients with Poland syndrome and to increase the recognizability of the
syndrome in childhood.

Materials and Methods: Patient records of eleven children (7 boys and 4
girls) aged between 3 months and 17 years, presented with chest deformity
between January 2010 and January 2014 to the Pediatric Genetic clinic,
were examined retrospectively. Age, sex, family history, clinical findings,
radiological, and laboratory test findings, chromosomal analysis and
psychometric analysis were recorded.

Results: The absence of the right sided pectoralis major (9/11) was the
most common side in our patients. Limb abnormalities as like brachydactyly
(10/11), syndactyly (5/11) were observed. Among vertebral pathologies 3
patients had scoliosis and a patient had spina bifida. Dextrocardia, and mild
mitral and tricuspid regurgitation were detected. In two cases there was a
history of pyelonephritis. Only one patient had a mild mental retardation. All
chromosome analyses were normal. A patient had breast surgery, and two
patients underwent syndactyly operation.

Conclusion: Poland syndrome is usually diagnosed in adulthood due to cosmetic
problems. However, in recent years it has come to be diagnosed in childhood as
well. To our knowledge, this is the first case series that summarizes the clinical
findings of the syndrome in childhood period. We should stress the importance of
keeping Poland syndrome diagnosis in mind on the grounds of chest deformities in
childhood, breast and nipple abnormalities, abnarmalities of the fingers and arm
hypoplasia and a multidisciplinary monitoring of the patients is necessary. Early
and correct diagnosis, and reducing the concerns of parents prevent unnecessary
investigations and provide a successful treatment.

Keywords: Poland syndrome, differential diagnosis, childhood
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Giris

Poland sendromu (PS), baslica pektoralis major kasinin
hipoplazisi, ipsilateral degisken derecede Ust ekstremite
deformiteleri ve gdgls malformasyonlari ile karakterize,
konjenital bir sendromdur. llk olarak Poland tarafindan 1841
tarihinde tanimlanmistir (1). Ortalama 10,000-100,000 canli
dogumda bir siklikta gdortlmektedir. Erkek cinsiyette daha
sik gortlmektedir. Ayni aileden tanimlanan olgular olmasi
nedeni ile otozomal dominant gecis disunUlse bile gogu olgu
sporadiktir. Ailesel gegis orani <%1 olarak bildirilmektedir.
Etiyoloji kesin olarak bilinmemektedir. Genetik faktorler,
vaskiler nedenler, teratojenik ajanlar (talidomide gibi
bazi ilaglarin kullanimi, sigara, vs.) sorumlu tutulmaktadir.
Embriyonik gelisimin ilk 6 haftasinda subklavian/vertebral arter
veya arterlerin klcuk dallarindaki dolasimda azalma sonucu
gelistigi bildiriimektedir. Bir diger hipotez ise hamileligin
Gclncl dordincl haftalarinda ortaya c¢iktigi dustnilen
mezodermal plato hasari veya gelisim yetersizligidir (2).

Hastalarin ana yakinmalari asimetrik vicut postUrd, gogus
kafesi deformiteleri, meme veya meme basi yoklugudur (3).
Sendromun klinik bulgulari meme ve/veya meme basinin
yoklugu veya hipoplazisi, deri alti yag dokusunun hipoplazisi,
major pektoral kasin kismen veya tamamen yoklugu, minor
pektoral kasin yoklugu, pektoral ve aksiller killanma yoklugu,
kaburgalarin degisen oranlarda yoklugu ve el anomalileridir.
GUndmizde sendromun taniminda belirgin degisim olmustur.
Asil 6ne cikan 6zellik major pektoral kasin yoklugudur. Bu
Ozellige PS'nin bilinen diger 6zelliklerinden bir veya daha
fazlasinin eslik etmesi PS olarak kabul gormektedir. Tim
bulgularin birlikte gorildigu olgu oldukca nadirdir. Genellikle
tek tarafli olmasina karsin, nadir olarak bilateral tutulumlu
olgularda tanimlanmistir (4).

Cocukluk caginda PS tanisi yasa bagh faktorlerden ve
farkli klinikleri ilgilendirmesi nedeni ile zorluk géstermektedir.
Tani, basit bir anamnez, dikkatli bir fizik muayene ve
radyolojik tetkiklerin yardimi ile konabilecegi gibi, bazen
detayll incelemelere karsin tani alamayan hastalar eriskin
yaslara kadar gelebilmektedir. Literatirde c¢ocukluk ¢aginda
PS ve eslik eden patolojilere yonelik yayinlanmis olgu serisi
yoktur. Yayinlanan makaleler genellikle izole olgu sunumlarini
icermektedir. Olgu serileri ise eriskin yas hastalar veya cerrahi
uygulanmis hastalari bildirmektedir. Bu c¢alismada, gégls
deformitesi veya meme gelisim sorunlari sikayeti ile gelen ve
PS tanisi alan hastalarimizin yas, cinsiyet, eslik eden bulgulari,
radyolojik ve laboratuvar bulgular incelenmis ve literatlr
bilgileri 1s1ginda tartisiimistir.

Gereg ve Yontem

Calismamizda, Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Genetik Poliklinigi'nde Ocak 2000-Ocak 2014 tarihleri arasinda,
go6gUs deformitesi sikayeti ile basvuran 3 ay-17 yas arasindaki
(yas ortalamasi; 5,72 yil) 11 hastanin (yedi erkek, dort kiz) kayitlari
geriye donlUk olarak incelendi. Hastalarin ebeveynlerinden
fotograf izin belgesi ve aydinlatiimis onam alind.

Hastalarin yasl, cinsiyeti, akrabalik 6ykUsU, aile 6ykusu,
klinik bulgulari, radyolojik tetkikleri, kromozom analizleri
ve psikometrik analizleri kaydedildi. Ayrica hastalarin tam
kan sayimi ve biyokimyasal tetkiklerini (glukoz, elektrolitler,
kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz, karaciger fonksiyon testleri,
kolesterol, demir, vitamin D dUzeyi ve tiroid fonksiyon testleri)
iceren laboratuvar bulgular kaydedildi. El, gogis kafesi,
vertebra anomalileri olanlara el, toraks, vertebra direkt grafisi
ile degerlendirildi. Abdominal ultrason ve ekokardiyografi tim
hastalara uygulandi.

istatistiksel Analiz

istatistiksel hesaplamalar ‘SPSS 20.0" stirimii kullanilarak
yapildi.  Calisma verileri degerlendirilirken tanimlayici
istatistiksel metodlar (ortalama + standart sapma) kullanildi.

Bulgular

Calismaya yaslarn 3 ay-17 yas arasinda (yas ortalamas;
yil) degisen toplam 11 hasta (yedi erkek, dort kiz) alindi
(Resim 1). Iki ailede 2. derece kuzen evliligi gozlendi.
Aile o6yklUslinde PS saptanmadi. Hastalarmizda en sik
sag tarafli (sekiz hasta) pektoralis major yoklugu bulundu.
Meme basi anomalileri (hipoplazik/aplazik/ice doénik) yedi
hastada saptandi. Ekstremite anomalisi olarak brakidaktili
(10/11), sindaktili (5/11) gortldl. Vertebra patolojilerinden
(¢ hastada skolyoz bulundu. Resim 2'de PS'li olgularda
skolyoz ve brakisindaktili'yi gdsteren direkt grafi gortntlleri
verilmektedir. ki hastada pektus ekskavatum saptand..
Kardiyak anomalilerden dekstrokardi, hafif mitral yetmezlik
ve triklspit yetmezlik ve sekundum atriyoventrikiler septal
defekt gorildi. Iki olguda piyelonefrit gecirme dykisd, bir
olguda vezikoUretral reflli nedeniyle operasyon &ykusuU, bir
olguda inmemis testis mevcuttu. Bir hastada hafif dizeyde
mental retardasyon saptandi. Kromozom analizlerinde
patoloji saptanmadi. Bir hastaya meme operasyonu, bir
hastaya vezikoUreteral refli ve inmemis testis operasyonu
ve iki hastaya sindaktili operasyonu uygulandi. Laboratuvar
tetkiklerinde iki hastada demir eksikligi anemisi, bir hastada
vitamin D eksikligi gorildi. Diger biyokimyasal tetkikler
ve tiroid fonksiyon testlerinde patolojik bulgu saptanmadi.
Hastalarin timdnin nérolojik muayeneleri dogaldi. Tablo
I'de cocukluk déneminde PS'li olgularin klinik bulgulan
Ozetlenmektedir.

Tartisma

PS'nin klinik belirtileri cesitlilik gosterir ve nadiren tim
ozellikleri bir hastada tanimlanir. Temel bulgu olan pektoralis
major kasinin sternokostal parga yoklugu genellikle hasta
veya ailesi tarafindan fark edilir veya daha nadir olarak, temel
bulgu fark edilmeyip meme hipoplazisi veya Ust ekstremite
deformitesi gibi eslik eden baska bulgu arastirilirken PS
tanisina ulasilabilir. Ancak, sendromun multidisipliner olmasi,
bazi hastalarda fonksiyonel sorunlarin olmamasi nedeniyle
tani alma yasl gecikebilir (5). Calismamizda hastalarin basvuru
sikayetlerinin meme gelisiminde gerilik (5/11), el parmaklarinda
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Resim 1. Poland sendromlu olgularin fenotipik 6zellikleri

Resim 2. Poland sendromlu olgularin direkt grafi gorintuleri

kiclkltk veya bitisiklik (4/11), gogls kafesinde cokuklik
(2/11) oldugu gorildid. Cocukluk déneminde pektoralis
major kasi ile ilgili aile tarafindan fark edilen bir patoloji
tanimlanmadi. Sendrom, erkeklerde kadinlara kiyasla 2-3 kat
daha fazla gorilmektedir. Ancak kiz hakimiyetinin mevcut
oldugu, ozellikle major estetik nedenli cerrahi uygulanan
olgu serileride mevcuttur. Genellikle sag tarafli tutulum sik
gorilmektedir (%60-70). Erkeklerdeki tek tarafli deformite
go6gUs sag tarafinda olmasina karsin, kadinlarda genellikle bir
taraf tercihi yoktur. Literatlrde iki tarafli tutulum olan ¢cok nadir
olgular bildirilmistir (6). Sendromda nadiren familiyal olgular
bildirilmesine ragmen yakin zamana kadar sorumlu genetik
bolge tanimlanmamisti. 2014 yilinda Vaccari ve ark. (7) PS'li
ikiz kardeste kromozom 11g12,3'te HRASLS5, RARRESS3,
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HRASLS2, ve PLA2G16 genlerini iceren bdlgede de novo
heterozigot 126 kbp'lik bir delesyon bildirdi. Bu genler
Ras aracili sinyal yolaginda goérevli ve hicresel blylme,
farklilasma ve apopitozda gérevli proteinlerin kodlamasinda
onem tasimaktadir ve genlerdeki delesyonun sendroma
neden olabilecegi 6ne slrllmUstlr. Calismamizda da erkek
hastalar literatlrle uyumlu olarak fazla saptandi. Erkek (6/7)
ve kiz (3/4) hastalarda sag taraf hakimiyetinin oldugu gorulda.
[ki hastanin ailesinde akrabalik dykisi mevcuttu ancak
pozitif aile 6yklsul hicbir hastada saptanmadi. TUm olgularin
sporadik oldugu gortldi ve hastalarda kromozomal patoloji
saptanmadi.

Gogus kafesi ve ekstremite inspeksiyonu ¢ogu zaman
PS tanisi koymak icin yeterli olur. Ancak hastanin muayenesi
sirasinda eslik eden bulgulari ile birlikte deformitenin tam
tanimini yapmak ve bunlarin hastaya getirdigi islevsel ve
estetik yuki belirlemek veya eslik eden diger anomalilerin
belirlenmesi igin godglds deformitesinin  ve kostalarin
palpasyonu, omuz-dirsek, 6n kol, el ve parmak uzunluklarinin
Olglimleri ve pektoralis major, latissimus dorsi ve serratus
anterior kaslarinin islev muayeneleri rutin olarak yapilmalidir.
Toraks grafisi ve lizum halinde toraks bilgisayarli tomografi
incelemeleri gogu zaman vyeterlidir Rekonstriksiyon
planlanan hastalarda ise U¢ boyutlu bilgisayarli tomografi
Onerilir (8). PS'de ayni taraftaki Ust ekstremitede anomalisi
%13-56 sikliginda ve degisik agirliklarda ana bulguya eslik
eder. Ust ekstremite anomalileri brakisindaktiliye ek olarak
st ekstremitenin kisaligi ile de ortaya cikabilir. liging olarak,
yalnizca sindaktili yakinmasi ile basvuran hastalarda %10
oraninda PS yakalanabilmektedir (5). Calismamizda 10
hastada brakidaktili, bes hastada sindaktili, ¢ hastada kol
boyunda kisalik saptandi. PS bdbrek, omurga, gégus duvari
anomalileri, kardiyak anomali, Klippel-Feil sendromu, mdbius
ve sprengel anomalisi gibi konjenital anomaliler eslik edebilir
(2). PS ve dekstrokardi birlikteligi ¢ok nadirdir. Su ana
kadar 30’a yakin bildirilmis hasta mevcuttur. Dekstrokardi,
ozelliklede sol taraf yerlesimli PS bir komponenti olabilecegi
dUslncesi desteklenmekteyken, Lee ve ark.'nin (9) 2012
yilindaki ve Atasoy ve ark.'nin (10) 2013 yilindaki bildirdigi
olgularda sag tarafli PS olgularinda da mevcuttur (9,10).
Diger bir 6zellik ise ¢cogunda kot defekti olmasi ve izole
dekstrokardilerde %98 konjenital kalp hastaligi mevcutken PS
ile birliktelik gbsteren dekstrokardilerde herhangi bir konjenital
kardiyovaskuler anomali olmamasidir (11). Calismamizda 6
aylik bir hastada izole dekstrokardi saptandi. Son vyillardaki
vayinlarla uyumlu olarak sag tarafli tutulumu mevcuttu ve
kosta defekti saptanmadi. Yedi yasinda bir erkek hastada
ise sekundum atriyoventrikliler septal defekt saptandi.
Bulgular 1siginda PS'li olgulara dikkatli bir kardiyak muayene
ve ekokardiyografi yapilmasi dnerilmektedir.

PS ve renal anomali birlikteligi de gok nadir goérilmektedir.
Ipsilateral renal hipoplazi, megakalikozis, renal agenezi eslik
eden renal anomaliler arasindadir (11-13). Hastalarimizin
hicbirinde renal anomali gdézlenmedi ancak iki hastada
piyelonefrit gecirme dykUsU, bir hastada vezikouretral reflli ve
genital anomalilerden de bir hastada inmemis testis saptandi.
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PS servikal vertebra anomalisi, lumbosakral vertebra
anomalisi gibi vertebra anomalilerinin de eslik edebilecegi
bilinmektedir (14). Olgularimizin direkt grafi tetkiklerinde Ug
hastada skolyoz saptanmistir (15). Yakin zamanda Sunitha ve
ark. (16) sol tarafli PS 10 yasindaki kiz hastada spina bifida
bildirmistir. Bizim hastalarimiz arasinda da 10 yasinda sag tarafli
PS’li bir erkek hastada S1 seviyesinde spina bifida saptandi.
Iki hastamizda pektus ekskavatum bulundu. Sendrom, siklikla
gogus deformitesi ile tani almasina ve pektus ekskavatumun
en sik gortlen gogis duvarl deformitelerinden olmasina
karsin, nadir eslik eden bulgular arasindadir.

PS'ye birliktelik gosteren bir ¢cok hastallk ve sendrom
oldugundan hastalar klinik olarak ayrintili degerlendiriimelidir.
Hipospadias, endokrin anomaliler, kraniyal sinir felci, mental
retardasyon, psikososyal geriligin de daha seyrek olarak eslik
edebilecegi bildirilmektedir. Hipoplazik memede karsinomlar
basta olmak (zere gastrik karsinom, akciger timorleri ve
intrakraniyal solid timorler, [6semi gibi gesitli malignitelerle
birlikteligi gosterilmistir (17). Sendromun tipik bir bulgusu
olmamasina ragmen bir hastamizda hafif mental retardasyon
saptanmistir. Hastalarin malignite gelisimi riski nedeniyle ve
psikososyal agidan da dUzenli takibe alinmasi bu nedenlerle
onem kazanmaktadir. PS'de yas, cins, deformitenin siddetine
bagl olarak cerrahi tedavi yapiimaktadir. Erkeklerde pektoral
bdlgenin depresyonu, kadinlarda meme patolojileri kozmetik
anlamda hastalari tedavi arayisina itmektedir. Erkeklerde
pektoral bolge icin, kadinlarda ise meme igin slikon protezler
basta olmak Uzere bircok kozmetik girisim gelistirilmistir.
Cocukluk doéneminde ise genellikle fonksiyonel sorunlar
nedeniyle operasyon yapilmaktadir. lleri diizeyde gdgiis duvari
defekti, kardiyovaskuiler yetmezlik ve bazi el anomalisi bulunan
hastalar cerrahi tedavi icin uygundur (18). Calismamizda 17
yasindaki bir kiz hastaya silikon protez operasyonu, iki erkek
hastayada sindaktili operasyonu uygulandigi saptandi.

Sonug

PS'li hastalar kozmetik problemler nedeniyle genellikle
adodlesan ve eriskin ddénemlerinde tani almaktadi. Nadir
gorilen bir sendrom olmasina ragmen, literattrdeki bildirilen
olgu sayisinin artist ile sendromun, kozmetik problemlerin yani
sira fonksiyonel bozukluklara da neden olabildigi gérilmektedir.
Cocukluk caginda goégls deformitesi, meme ve meme
basi anomalileri, ayni tarafta parmak anomalileri ve kolda
hipoplazi saptanirsa tanida PS akla gelmeli ve multidisipliner
yaklasimla hastalar izlenmelidir. Erken ve dogru tani, gereksiz
arastirmalar engelleyip ebeveynlerin endiselerini azaltir ve
basarili bir tedavi olanagi saglar.

Etik

Etik Kurul Onayri: Calisma verileri retrospektif dosya
kayitlarindan toplanmistir, Hasta Onayr: Tanimlanan sendrom
tanisinda rutin poliklinik hastalarimizda yapilmasi gereken
tetkikler uygulanmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu disindaki kisiler
tarafindan degerlendirilmistir.
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Tip 1 Diyabetli Adélesanlarda Diyabet Bakiminda
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Amag: Arastirma, Tip 1 diyabetli adolesanlarda diyabet bakiminda ebeveyn
izlemi 6lgegini Tirkce'ye uyarlamak, gegerlik ve giivenirligini degerlendirmek
amaclyla planlanmig metodolojik tanimlayici bir calismadir.

Gere¢ ve Yontemler: Calisma, Sanlurfa ilinde Harran Universitesi
Arastirma Uygulama Hastanesi ve Sanliurfa Cocuk Hastaliklan Hastanesi
Gocuk ve Endokrinoloji Poliklinik'lerine basvuran tip 1 diyabetli addlesanlarin
ebeveynleri ile Kasim 2013-Subat 2014 tarihleri arasinda yapilmistir.
Arastirmanin 6rneklemini diyabetli gocugu 12-18 yas aralijinda, en az bir
yildir tip 1 diyabet hastali§i tanisi almis, gelisim ile ilgili bilinen bir gecikme ya
da diger kronik tibbi bir sorunu olmayan, arastirmaya katilmayi kabul eden 206
adolesanin ebeveyn olusturmaktadir. Veri toplama araci olarak; tanimlayici
ozellikler soru formu ve “Tip 1 Diyabetli Adélesanlarda Diyabet Bakiminda
Ebeveyn Izlemi Olgegi” (DBEIO) kullanilmistir. Veriler bilgisayar ortaminda
SPSS programi kullanilarak degerlendirilmistir. Calismanin yapilabilmesi igin
kurumlardan yazili, katiimcilardan sdzlii izin ayrica etik kurul izni alinmistir.
Bulgular: Bu calismada DBEIO'nin ig tutarlilik katsayisi Cronbach alfa degeri
0,85'dir. Giivenirlik calismasi igin 27 maddelik 6lgegin madde-toplam puan
korelasyonlan 0,19-0,62 arasinda istatistiksel olarak anlamli diizeyde oldugu
saptanmistir (p<0,001). Test-tekrar test glvenirlik katsayilarinin 0,92-0,99
arasinda ve istatistiksel olarak anlamli oldugu bulunmustur (p<0,001).
Sonug: Diyabet bakiminda ebeveyn izlemi 6lgedinin sonuclar dikkate
alindiginda DBEIO'nin gegerli ve giivenilir oldugu saptanmisti. DBEIO'nin
daha genis dreklemde uygulanarak ebeveyn izlemini etkileyen faktorlerin
belirlenmesi 6nerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Tip 1 diabetis mellitus, adélesan, ebeveyn, gtivenirlik,
gegerlik

ABSTRACT

Aim: The research is a methodological study in order to evaluate the validity
and reliability of the parental monitoring scale in diabetes care of type 1
adolescents with type 1 diabetes. And its adaptation to Turkish patients.
Materials and Methods: The study was conducted with parents of type 1
diabetes adolescents, who applied to the children and endocrinology clinics of
two hospitals in the province Sanliurfa between November 2013 and February
2014. The samples of this study consist of 206 parents of adolescents, who
agreed to join this investigation, whose diabetic child was between 12-18
years old, who had been diagnosed with type 1 diabetes at least one year
ago, who didn't have a delay with issues related to development or other
chronical medical problems. The data collection tools used are Descriptive
characteristics questionnaire and Parental Monitoring of Diabetes Care
Questionnaire (PMDC-R)".

Results: In this study the internal consistency coefficient Cronbach alpha
value is 0.85. For the reliability study, the item-total correlations between 0.19-
0.62 of the 27 item scale was found to be statistically significant(p<0.001). The
test-retest reliability coefficient between 0.92-0.99 was found statistically
significant (p<0.001).

Conclusion: PMDC-R is found to be valid and reliable when looking at
diabetes care considering the results of parental monitoring scale. It is
recommended to apply PMDC-R in a wider sample for determining the factors
affecting parental monitoring.

Keywords: Type 1 Diabetes mellitus, adolescents, parents, reliability, validity
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Giris

Tip 1 diyabet cocukluk déneminde en sik gorllen
endokrinolojik metabolik bozukluklardan biridir. Uluslararasi
Diyabet Federasyonu tarafindan 2013 yilinda yayinlanan
Altinci Diyabet Atlasi'nda, diinyada 382 milyon diyabetlinin
yasadigi ve 2035 yilinda bu sayinin 592 milyona ulasacagi
bildirilmistir. Turkiye 2035 yili tahminlerine gore, diyabetli
nifus agisindan diyabetin dinyada en yiksek olacagi ilk 10
Ulke arasina girecektir. Diyabet hastalarinin %5-10"u tip 1
diyabetlidir ve tip 1 diyabetli birey sayisi gittikce artmaktadir.
TUm dUnyada yaklasik 497,100 cocugun tip 1 diyabet ile
yasadigi ve her yil 15 yas alti 79,100 cocukta tip 1 diyabet
gelistigi tahmin edilmektedir (1).

Adolesan doénem, blylme ve gelismenin hizlandig,
degisimlerin  yasandigi cocukluktan vyetiskinlige gecis
dénemidir. Kronik bir hastalik olan diyabet tanisinin varliginda,
addlesanin gelisimsel gorevlerinin yaninda hastaliga iliskin
sorumluluklarini yerine getirmesi gl¢ olabilmekte, hem
addlesan hem de ailenin psikolojik ve emosyonel iyilik hali
etkilenmektedir (2-4). Bu donem hastaligin yénetiminin ve
metabolik kontrolinin en glc¢ oldugu, addlesanlarin ve
ebeveynlerin en yogun sorun yasadiklari bir ddnemdir. Yapilan
calismalarda da, glisemik kontrol agisindan addlesan dénemin
preaddlesan ddéneme kiyasla kotllestigi gorllmusttr (3).
Geffkenveark. (4)tip 1 diyabetliaddlesanlarla yaptigi calismada;
ebeveynlerine yonelik negatif algilara sahip olanlarda diyabetik
ketoasidozun daha fazla yasandigi saptanmis, diyabetin iyi
yonetilmesi icin ebeveyn ve ergen arasinda problem ¢ézmeye
ve iletisimi glglendirmeye yonelik uygulamalarin yapilmasi
onerilmistir. Diyabet, ergenlik déneminde iyi yonetildiginde
ergenin yasam kalitesi artmaktadir (5).

Ebeveynizlemi; addlesan ve ebeveyn arasindailetisimiigeren,
cocugun bulundugu yerlerin, yaptiklarinin ve hastaliga uyumunun
izlemine dikkat edilmesini iceren ebeveyn davranislaridir (6,7).
Ebeveynlik uygulamalarinin bir boyutu olan izleme davranisi,
ebeveynin ergenlerin ev disinda yaptiklari etkinliklerle ilgili
bilgi sahibi olmasi olarak tanimlanmaktadir. Ebeveynlerin
addlesan izleminin cok dnemli oldugu ve addlesanin hayatindaki
olumsuzluklar 6nemli diizeyde etkiledigi belirtiimektedir (6).
Yapilan calismalar ebeveyn izlemi arttikga hastaligin yénetiminin
ve metabolik kontrollin daha iyi olacagl belirtimektedir. Ellis ve
ark. (7) tarafindan yapilan bir calismada, ebeveyn izlemesinin
saglkli ergenlerde oldugu gibi tip 1 diyabetli ergenlerde de
koruyucu rol oynadigi bildirilmistir. Diyabetli ergenlerde ebeveyn
izleminin 6nemi belirtiimesine ragmen Ulkemizde tip 1 diyabetli
adolesanlarda ebeveyn izlemini degerlendirmeye yonelik élcim
aracina rastlanilmamistir. Bu c¢alisma 2012 yilinda revize edilen
“Tip 1 Diyabetli Addlesanlarda Diyabet Bakiminda Ebeveyn
Izlemi Olceginin (DBEIO) Gegerlik ve Giivenirlik Calismasi'nin
yapllmasi amaclyla planlanmistir.

Gereg ve Yontem

Calisma, Sanlurfa ilinde iki hastanenin c¢ocuk ve
endokrinoloji  polikliniklerine basvuran tip 1 diyabetli
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adolesanlarin  ebeveynleri ile Kasim 2013-Subat 2014
tarihleri arasinda metodolojik tanimlayici olarak yapilmistir.
Arastirmanin  6rneklemini diyabetli ¢cocugu 12-18 vyas
araliginda, en az bir yildir tip 1 diyabet hastaligi tanisi almis,
gelisim ile ilgili bilinen bir gecikme ya da diger kronik tibbi
bir sorunu olmayan, arastirmaya katilmayi kabul eden 206
adolesanin ebeveyni olusturmaktadir. Olgek calismalarinda
yeterli érneklemi saglamak amaciyla her élgek maddesi igin
5-10 kisi alinmas! uygun bulunmustur (8,9). Ebeveynlerin ve
adolesanlarin bazi tanimlayici dzellikleri Tablo I'de verilmistir.

Veri Toplama Araclan

Verilerin toplanmasinda tanimlayici 6zellikler soru formu
ve “Tip 1 DBEIO kullanilmistir. Tanimlayici 6zellikler soru
formunda arastirmacilar tarafindan gelistiriimis; cocugun yasi,
cinsiyeti, diyabet tanisi alma stresi ve HbA1c dizeyi ile
ebeveyn vyasi, cinsiyeti, gelir durumu, yasadigi yer, egitim
durumu olmak tzere 10 maddeden olusmaktadir.

Diyabet bakiminda ebeveyn izlem &lgegdi; 27 maddeden
olusmaktadir. Olgek Ellis ve ark. (7) tarafindan 2008 yilinda
yayinlanmis, tekrar Ellis ve ark. (7) tarafindan 2012 yilinda
revize edilmistir. Olcek 5'li likert tipinde bir dlcektir, “en az
haftada bir” “1"” ve “glnde birden daha fazla” “5" seklinde
puanlanmakta ve puan arttikca ebeveyn izlemi artmaktadir.
Olcegin cronbach alfa katsayisi 0,91 olarak belirtilmistir (7).

islemler

Olcedin Dil Gegerliligi

(")Igegin Tlrkce'ye uyarlanmasi ve bu calismada
kullanilmasi icin Olgegi gelistiren arastirmacidan e-posta
yoluyla izin alinmustir. Tirkce'yi ve Ingilizce'yi iyi diizeyde bilen
ddrt uzman tarafindan élcegin Ingilizce'den Tiirkce'ye cevirisi
yapilmistir. Olceklerin anlasilirigini saglamak amaciyla dneriler
alinmistir. Olcek, iki dili de iyi diizeyde bilen, dlcegin Ingilizce
halini gérmeyen farkli iki uzman tarafindan tekrar Ingilizce'ye
cevrilmis ve Turkge 6lgegin dil gecerliligi tamamlanmistir.

Uzman Goriisii Alinmasi

Olcegin, dil ve kapsam gecerliligi icin alti uzmana
DBEIO'niin 6zgln formu ile gevirisi birlikte verilmistir ve
karsilastirmalari istenmistir.

On Uygulama

Olcim aracinin  anlasilirhginin - degerlendiriimesinde
orneklemdeki maddelere uygun gruba On uygulama
yapiimasi dnerilmektedir (10,11). Tip 1 diyabetli addlesanlarda
DBEIO'nlin dil ve kapsam gecerliligi degerlendirildikten sora
orneklem oOzelliklerine uygun 16 tip 1 diyabetli adélesanin
ebeveyni ile 6n uygulama yapilmistir.

Verilerin Toplanmasi

On uygulama yapildiktan sonra veriler arastirmacilar
tarafindan yUz yUze gorisme teknigi kullanilarak toplanmistir.
Olceklerin uygulanmasi 20-25 dakika strmistir. Olcek ilk
uygulamadan ¢ hafta sonra 65 ebeveyne tekrar uygulanmistir.

Verilerin Analizi

Verilerin analizi bilgisayar ortaminda SPSS for Windows
15.0 programi kullanilarak yapilmistir. Olcegin yapi gecerliligi
icin aciklayici ve dogrulayici faktér analizi, glvenilirligini test
etmek icin; Cronbach alfa i¢ tutarliik katsayisi, madde test
korelasyonu ve test tekrar test analizi yapilmistir (8,9).

Arastirmanin Etigi
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Arastirmaya baslamadan once calisma Ellis ve ark. (7)
tarafindan 2012 vilinda revize edilen “Tip 1 DBEIO'nin
Gecerlik ve Glvenirlik Calismasi’'nin” Tirkce'ye uyarlanmasi
konusunda yazardan vyazl izin alinmisti. Arastirmanin
yaplimasi igin ilgili kurumlardan yasal izin alinmistir. Harran
Universitesi Tip Fakultesi Etik Kurulu'ndan etik kurul onayi
alinmustir. Verilerin toplanmasinda ebeveynlere, arastirmanin
amacina uygun kisa bir bilgi verilmis, gizlilik ilkesi anlatiimis
ve calismaya katilmalarinda gondullilik ilkesinin uygulandig,
istemezlerse katiimayacaklari belirtiimistir.

Bulgular

Gecerlik

Kapsam Gecerliligi

Tip 1 diyabetli addlesanlarda DBEIO'niin  kapsam
gecerliliginin saglanmasina yonelik uzman degerlendirmeleri
yaplimistir. Uzmanlar tarafindan 6lgekteki her bir maddenin
Olcme derecesi; 1=uygun degil, 2=uygun ancak ifadede
klcUk degisiklikler gerekli, 3=oldukgca uygun, 4=timdyle
uygun ifadeler kullanilarak, her maddenin 1-4 puan arasinda
degerlendiriimesi istenmistir (9). Uzmanlarin verdikleri
puanlarin uyumunu 6lgmek igin Kendall uyusum katsayisi (W)
hesaplanmistir. Uzmanlarin gords birligine vardiklari dlctlmek
istenen alani temsil ettigi belirlenmistir.

Yapi Gegerliligi

Aciklayici Faktor Analizi

Olcegin verilerinin homojen ve faktér analizi yapilmasina
uygun olup olmadigina karar vermek igin Kaiser-Meyer-
Olkin (KMO)-Barlet analizi yapilmis verilerin homojen oldugu
ve varyanslarin faktor analizi yapilmasina uygun oldugu
belirlenmistir. KMO katsayisi 0,80 ve Barlett testi sonucu X2
=1332,456, p=0,000 olarak bulunmustur. Toplamda agiklanan
varyans orani %34,5'tir.

Ebeveynin
dogrudan izlemi

=|= =
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A A A AhA
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Kontrol yoluyla
adilesan veya
digerlerinden
edindigi izlem
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Resim 1. Dogrulayici faktor analizi

Dogrulayici Faktor Analizi

Tip 1 diyabetli addlesanlarda DBEIO niin gecerliligi icin,
Olcegin orijinal formunda bulunan faktorlerin dogrulanmasi
amaciyla dogrulayic faktor analizi uygulanmistir. Olcegin
alt boyutlarinin faktor yuikleri ebeveynin dogrudan gdzlemi
(izleme) 0,66-0,98 kontrol yoluyla addlesan ve digerlerinden
edindigi bilgi 0,67-0,92 addlesanin ve digerlerinin kendiliginden
verdigi bilgi  0,60-0,94 bulunmustur. DBEIO'nin  uyum
gostergeleri incelendiginde df=324, p=0,00, uyum iyiligi
indeksi (GFI)=0,82, karsilastiriimali uyum indeksi (CF1)=0,89,
kok ortalama kare yaklasim hatasi (RMSEA)=0,065 olarak
saptanmistir (Resim 1).

Giivenirlik

Test Tekrar Test Giivenirligi

C)I(;egin zaman igindeki tutarliigina bakmak amaciyla ilk
uygulamadan Ug¢ hafta sonra 65 tip 1 diyabetli ad6lesanlarin
ebeveynleriyle test-tekrar test analizi yapilmistir. Olcek ve alt
boyutlarindan g hafta ara ile uygulanan iki dlgim sonucunda
elde edilen test-tekrar test glvenirlik katsayisi Pearson

Tablo I. Addlesanlarin demografik 6zellikleri
Ozellikler n %
Addélesanin cinsiyeti Kz 108 i
Erkek 98 416
12-14 n 345
Yas 15-16 70 34,0
17-18 65 315
1yl 74 359
Diyabet tanisi alma siiresi 12yl 62 30,1
2 yil ve daha fazla 70 34,0
21-30 10 49
Ebeveyn yasi 30-40 97 471
41 yas ve lizeri 99 48,0
Ebeveyn cinsiyeti Anne i o9
Baba 107 48,1
Cok kot 23 1.1
Kot 62 30,1
Aylik gelir Orta 84 40,8
Iyi 35 17,0
Cok iyi 2 1.0
Koy 40 19,4
Yasadigi yer Kasaba 86 a7
Sehir 80 388
ilkokul 144 69,4
Ortaokul 40 194
Egitim Durumu
Lise 18 87
Universite 5 25
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Tablo II. Olcekten alinan test-tekrar test puan ortalamalari karsilastiriimasi

Puan Ortalamalan

Analiz sonuglan

Olgek ik Uygulama X + SD

ikinci Uygulama X + SD r p t p

110,3+13,3 110,6+13,1

0,99 0,000 2,609 0,011

SD: Standart deviasyon

Momentler Carpimi Korelasyonu ile degerlendirilmistir.
Olcegin test-tekrar test puan ortalamalari arasinda istatistiksel
olarak pozitif yonde anlamli bir iliski oldugu saptanmistir
(r=0,99, p=0,000 ) (Tablo ).

ic Tutarhk Analizi

Tip 1 diyabetli adélesanlarda DBEIO niin toplam Cronbach
alfa degeri 0,85 olarak saptanmistir. GUvenirlik analizleri icin
iki yariya bolme islemi uygulanmis, birinci bdlimadn gavenirlik
kat sayisi 0,73 ve ikinci boluminin glvenirlik kat sayisi 0,77
olarak saptanmistir. Birinci bdlimle ikinci bolim arasindaki
korelasyon katsayisi 0,74 olarak hesaplanmistir (p<0,05).
Spearman-Brown kat sayisi 0,85 ve Guttman Split-Half degeri
0,85 olarak belirlenmistir.

Olcegin Madde - Toplam Puan Kolerasyonlan

Olgegin her maddesinin alt élgek toplam puanla
korelasyonu hesaplamak amaciyla yapilan madde analizinde
korelasyon katsayilar dlgcek maddeleriyle birlikte Tablo Ill'te
verilmistir. GUvenilirlik calismasi icin 27 maddelik 6lgegin alt
boyutlarina goére madde alt dlcek toplam puan kolerasyon
katsayilarina bakildiginda, 0,19-0,62 arasinda bulunmustur.
Madde toplam kolerasyonu test maddelerinden alinan
puanlar 6lcme aracindaki her bir maddenin benzer davranislari
ornekledigini gosterir.

Tartisma

Bu calismada, tip 1 diyabetli addlesanlarda DBEIO'nin
Turkgce'ye uyarlanmasi, gecerlik ve guvenilirliginin
belirlenmesi amaciyla yapilmistir. Diyabet bakiminda ebeveyn
izlemi dlceginin glvenirligini test etmek igin test-tekrar test
yontemi, 6l¢clim aracinin degismezlik ¢zelligini degerlendiren
ve en sik kullanilan guvenilirlik gostergesi kullanilmistir.
Test-tekrar test guvenirlik katsayisinin 0,99 bulunmustur
(p<0,001). Tekrarlanan o6lglimler sonrasi anlamli bir farkin
olmamasi 6lgegin givenilir oldugunu gostermektedir (10,11).
Arastirmalarda kullanilabilecek dlgme araglari igin 6ngdrulen
glvenirlik degeri -1 ile +1 arasindadir, +1'e yaklastikga
guvenirlik dizeyi artar (11). Ellis ve ark. (7) calismasinda test
tekrar test guivenirlik katsayisinin 0,79 olarak belirtiimistir.

Olcegin ic tutarlilik degerlendirmesinde cronbach alfa degeri
0,70 Uzerinde olmasi i¢ tutarliiginin yeterli diizeyde oldugunu
kanitlamaktadir (11,12). I¢ tutarlilik analizi bu calismada 0,85
olarak bulunmustur. Bu bulguya dayanarak, maddelerin kendi
iclerinde birbiri ile iliskili oldugu ve 6lgme aracinin bitinine
hizmet ettigi, birbirine esit agirlikli oldugu, diger bir degisle
Olgegin homojen oldugu sdylenebilir (12). Ellis ve ark. (7)
calismasinda Cronbach alfa degeri 0,91 bulunmustur.

Uyarlanan bir dlcegin i¢ tutarliiginin degerlendiriimesinde
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kullanilan bir diger ydntemde madde analizidir. Olcme aracini
olusturan maddelerin 6lgme aracinin bitindyle hangi diizeyde
iliskili olduklarini belirlemektedir. Madde analizi icin kolerasyon
katsayisi hesaplanmaktadir (13). Bir madde icin elde edilen
kolerasyon katsayisinin ylksek olmasi, o maddenin olgllen
kuramsal yapiyla baglantisinin yiksek, maddenin amaclanan
davranisi dlcmede etkin ve yeterli oldugunu gostermektedir
(13). Faktor analizi, gok sayidaki degiskenden anlamli yapilara
ulasmak, olgcek maddelerinin Ol¢tigl ve faktdr adi verilen
yap! ya da yapilari ortaya gikarmak icin kullanili. Bu nedenle,
maddelerin tasidigi faktor yikleri dogrultusunda, birbiriyle
iliski gésteren maddeler faktorleri olusturur (14). Guvenilirlik
calismasi icin 27 maddelik 6lgegin alt boyutlarina gore madde
alt dlcek toplam puan kolerasyon katsayilarina incelendiginde,
0,19-0,62 arasinda bulunmustur. BlyUkoztlrk'e (13) gore,
madde toplam kolerasyonu test maddelerinden alinan puanlar
ile testin toplam puani arasindaki iliskiyi aciklar ve dlgcme
aracindaki her bir maddenin benzer davranislari 6rnekledigini
gosterir. Bu dogrultuda, madde toplam kolerasyonu'nun
pozitif ve yliksek olmasi gerekir madde toplam kolerasyonun
yorumlanmasinda 0,30 ve daha ylksek olan maddelerin,
Olcegi temsil glcUnin yUksek oldugu kabul edilir (14).
Bu degerler Ellis ve ark. (7) calismasinda, 0,36 ile 0,70
arasinda degisken korelasyon gostermistir. Bu sonuclar
acisindan incelendiginde yaptigimiz analizlerin Ellis ve ark. (7)
sonuglarina benzerlik gosterdigi anlasilmaktadir.

Olcegin verilerinin homojen ve faktér analizi yapilmasina
uygun olup olmadigina karar vermek icin KMO-Barlet
analizi yapilmistir. Faktor analizi sonucunda KMO katsayisi
0,80 ve Barlett testi sonucu p=0,000, X2=1332,456 olarak
bulunmustur.

Verilerin ~ faktdér analizine  uygunlugunu saptamak
icin  1,00cKM0<0,90 muikemmel 0,90<KMO<0,80 iyi
0,80<KMO<0,70 orta dizeyde 0,70<KMO<0,60 zayif
0,60<KMO koéti KMO'nun alt sinirt 0,50 olmasi gerektigini
KMO<0,50 icin veri kiimesinin faktérlenemeyecegini ifade
etmistir (15) . Ozglin dlcekte KMO- Barlet analizi yapilmamistir.

Yapilan analiz sonucunda, verilerin homojen oldugu
ve varyanslarin faktér analizi yapilmasinda yuksek
derecede guvenilir oldugu saptanmistir. Yapi gegerliliginin
degerlendirilmesinde en sik kullanilan yéntem faktor analizidir
(8). Olgegin Tirkce formunda toplamda aciklanan varyans
%34,5 olarak bulunmustur. Bulunan varyans oraninin blydk
olmasi faktor yapisinin glicint gosterir ve %40-60 arasindaki
varyans oranlari yeterli olarak kabul edilmektedir (16). Bizim
calismamizdan elde ettigimiz varyans degeri bu sinira yakin
olarak gortlmektedir. Ozgiin dlcegin gelistiriimesi sirasinda
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Tablo lll. Diyabet bakiminda ebeveyn izlemi dlgedi alt boyutlarinin madde-toplam puan ve maddelerin test-tekrar test analizleri

Madde-toplam puan

Maddelerin test-tekrar

Maddeler korelasyonlar test puan korelasyonlan
r p r p

1. Cocugunuzun kendine insiilin yapmasini ne siklikla izliyorsunuz? 0,28 0,000 0,97 0,000

2. Cocugunuzun diyabet bakimini tamamlayip tamamlamadigini aile Giyelerinize (6rnegin, es, 0,44 0,000 0,98 0,000

onemli baska kisi, biiyiikanne/biiyiikbaba, biiytik kardesler) ne kadar siklikta sordunuz?

3. Cocugunuz evinizin diginda (6rnegin, bir restoranda, bir aile iiyesinin evinde) yemek yediginde, | 0,48 0,000 0,98 0,000

ne kadar siklikta yanindaydiniz?

4. Cocugunuz ne siklikla gelip size, siz ona sormadan giin i¢inde neyi ne kadar yedigini 0,51 0,000 0,98 0,000

sOyliiyordu?

5. Cocugunuzun/Onun kan sekeri dlgiimlerinin/okumalarinin ne oldugunu ne kadar siklikla 0,41 0,000 0,97 0,000

gocugunuza sordunuz?

6. Beklenilen miktarda kullanilip kullaniimadigini gérmek igin cocugunuzun insiilin flakonlarini/ 0,40 0,000 0,98 0,000

siselerini ne kadar siklikla kontrol ettiniz?

7. Cocugunuz bir insiilin dozunu kagirdiysa, siz ¢ocugunuza sormadan, gocugunuz ne kadar 0,33 0,000 0,97 0,000

siklikta bunu size soyledi?

8. Cocugunuzun arkadaslari ya da arkadaslarinin aileleri, gocugunuz onlarla vakit gecirdiginde ne | 0,53 0,000 0,97 0,000

kadar siklikla siz onlara sormadan diyabet bakiminin yapilip yapilmadig ile ilgili size bilgi veriyor?

9. Cocugunuz evinizin diginda (6rnegin, bir aile tiyesinin evinde, arkadaginin evinde) kendi kan 0,48 0,000 0,96 0,000

sekerini élctiigiinde veya insiilin yaptiginda, ne kadar siklikta yanindaydiniz?

10. Beklenilen miktarda kullanilip kullanilmadigini gérmek igin gocugunuzun test gubuklarini ve 0,31 0,000 0,99 0,000

lancetlerini ne kadar siklikla kontrol ettiniz?

11. Gocugunuz giin boyunca yaptigi insiiline iligkin (rnegin, ne zaman alindigi, ne kadar alindigi), | 0,48 0,000 0,98 0,000

siz ona sormadan, ne kadar siklikla size geldi?

12. Cocugunuz ne siklikla gelip size, siz ona sormadan giin i¢inde yaptigi kan sekeri dl¢imiinden 0,54 0,000 0,99 0,000

bahsediyordu (6rnegin ne kadar siklikla dl¢iim yaptigi, degerlerin ne oldugu)?

13. Okul personeline ne siklikla gocugunuzun okulda diyabet bakimini tamamlayip 0,58 0,000 0,99 0,000

tamamlamadigini soruyordunuz?

14. Cocugunuzun kan sekerini 6lgen cihazdaki degerlere ne siklikla bakiyordunuz? 0,48 0,000 0,99 0,000

15. Okul personeli, gocugunuzun okulda diyabet bakimini tamamlayip tamamlamadigi konusunda, | 0,51 0,000 0,99 0,000

siz onlara sormadan ne siklikla bilgi veriyordu?

16.Cocugunuz, diyabet konusunda sikinti yasayacak sekilde yemek yediginde (Grnegin dgiin 0,45 0,000 0,97 0,000

atlama, karbonhidrat hesabi yapmama), siz ona sormadan ne siklikla bunu size anlatiyordu?

17. Cocugunuz evde kan sekerini dlgtiigiinde ne siklikla yaninda oluyordunuz? 0,54 0,000 0,98 0,000

18. Aile iyeleri (Grnegin es, sevili, biiyiikanne/baba, biiyiik kardegler), siz onlara sormadan ne 0,57 0,000 0,94 0,000

siklikla cocugunuzun diyabet bakimini tamamlayip tamamlamadigi konusunda size bilgi veriyordu?

19. Ne kadar siklikla gocugunuzu kan sekeri dl¢iimii yaparken izliyordunuz? 0,51 0,000 0,99 0,000

20.Cocugunuzun kan glikozunu 6l¢iip dlgmedigini cocugunuza ne kadar siklikla sordunuz? 0,46 0,000 0,97 0,000

21. Onlarla zaman gegirirken cocugunuzun diyabet bakimini tamamlayip tamamlamadigini 0,62 0,000 0,98 0,000

cocugunuzun arkadaslari ve onlarin ebeveynlerine ne kadar siklikla soruyorsunuz?

22. Ne yedigini cocugunuza ne kadar siklikla sorarsiniz? 0,34 0,000 0,94 0,000

23. Cocugunuzun ne yedigini ve ne kadar yedigini tam olarak gérmek i¢in bir 6giin boyunca 0,33 0,000 0,99 0,000

gocugunuzu ne kadar siklikla gdzlemlediniz?

24. Cocugunuza insiilin alip almadigini ne siklikla soruyorsunuz? 0,40 0,000 0,92 0,000

25. Cocugunuz evde insiilin aldiginda ne siklikla orada oluyorsunuz? 0,50 0,000 0,97 0,000

26. Cocugunuz bir kan sekeri dl¢iimiinii atladiginda, siz ona sormadan ne siklikla bunu size 0,57 0,000 0,96 0,000

soyliyor?

27. Cocugunuz evde yemek yediginde ne siklikla yaninda oluyorsunuz? 0,19 0,000 0,97 0,000
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aciklayici ve dogrulayici faktor analizi yapilmistir, Olgek 27
madde 3 faktor altinda toplanmistir ve toplam varyans %21
olarak agiklanmistir (7).

Tip 1 diyabetli addlesanlarda DBEIO'niin gecerliligi icin,
Olcegin orijinal formunda bulunan faktérlerin dogrulanmasi
amaciyla dogrulayici faktdr analizi uygulanmistir. indeks
degerleri, GFI, CFlI'nin >0,90 ve RMSEA'nIn=0,08'in altinda
olmasi modelin kabul edilebilir uyuma sahip oldugunu
gostermektedir (8,12). Olgegin alt boyutlarinin faktér yiikleri
ebeveynin dogrudan gdzlemi (izleme) 0,66-0,98 kontrol
yoluyla addlesan ve digerlerinden edindigi bilgi 0,67-0,92
addlesanin ve digerlerinin kendiliginden verdigi bilgi 0,60-0,94
bulunmustur. DBEIO’niin uyum gostergeleri incelendiginde
df=324, GFI=0,82, CFI=0,92, RMSEA=0,065 olarak
saptanmistir. Ozgiin dlcekte uyum indeksi degerleri, GFI,
CFlI'nin 0,91 ve RMSEA'nIn=0,058, olarak gosterilmektedir
(7). Uyum Ellis ve ark. (7) calismasi ile Tarkge versiyonunun
sonuglar benzer diizeyde bulunmustur.

Sonug
Diyabet bakiminda ebeveyn izlemi o6lceginin sonuclari

dikkate alindiginda DBEIO'niin gecerli ve glvenilir oldugu
saptanmistir. DBEIO'niin daha genis érneklemde uygulanarak

ebeveyn izlemini etkileyen faktorlerin  belirlenmesi
onerilmektedir.
Etik
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ABSTRACT

Aim: The purpose of this study was to determine demographic characteristics
and health problems related to disability of diabled children and their families
living in the city center of Gaziantep.

Materials and Methods: This cross-sectional and descriptive study was
conducted between 01.09.2012 and 24.02.2013. The study sample consisted
of families with children with a disability, who were chosen by random
sampling from those who attended private training and rehabilitation centers
in the county of Sehitkamil, Gaziantep and accepted to participate in the study
(n=239).

Results: It was found that 62.8% of the children were boys, 75.3% had
mental disabilities, 27.6% of the mothers suffered from anxiety due to the
burden of care. Also, it was determined that 77.8% of the children were
dependent to on their parents for their personal needs; and health problems
such as oral cavities (46.9%); lack of appetite (43.5%) and spasticity and
restricted movement (35.6%) were comman among disabled children.
Conclusion: It was found that most of the children had more than one
disability and their disability was accompanied by oral, dental, eating
problems, spasticity and other muscular disorders. Also, most of the
caregivers were suffering from anxiety due to the burden of care. In light
of these findings, we suggest that there is a need for providing increased
support for children with a disability and their caregivers.

Keywords: Children with a disability, family, health problems, demographic
characteristics

0z

Amag: Gaziantep'te yasayan engelli cocuklarin ve ailelerinin demografik
ozellikleri ve engellige iliskin saglik problemlerini belirlemek amaciyla
yapilmistir.

Gereg ve Yontemler: Kesitsel ve tanimlayici olan bu alisma 01.09.2012 ve
24.02.2013 tarihleri arasinda yapilmigtir. Galismanin drneklemini Gaziantep'te
Sehitkamil ilgesinde bulunan rehabilitasyon merkezlerinden rastgele
drnekleme yontemiyle segilen ve bu merkezlere devam eden calismaya
katilmayi kabul eden (n=239) engelli cocugun ailesiyle yapilmigtir.

Bulgular: Cocuklarin %62.8'inin erkek, %75,3'tiniin zihinsel engelli oldugu,
annelerin %27,6'sinin bakim yiikiine bagli olarak anksiyete yasadiklar,
cocuklarin %77,8'inin kisisel bakimini gergeklestirmede bagimli oldugu,
%46,9'unun agiz problemleri, %435'inin istahsizlik, %35,6'sinin spastite,
hareket kisithligi gibi sagdlik sorunlari yasadiklar saptandi.

Sonug: Cocuklarin gogunun birden fazla engele sahip oldugu, engelli olmanin
yani sira agiz, dis, yeme problemleri, spastite ve diger kas sorunlari bulundugu
saptand. Bakim verenlerin cogunun da bakim ytikiine bagli olarak anksiyete
yasadigi belirlendi. Bu sonuglar dogrultusunda bakim verenlerin ve engelli
cocuklarin desteklenmesi 6nerilebilir

Anahtar Kelimeler: Engelli gocuk, aile, saglik problemi, demografik ¢zellikler
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Introduction

Humans are social beings and they realize themselves by
participating in the community in which they live. However,
in real life, because of their social conditions, cognitive or
physical differences, some groups may not have a full level of
participation. Individuals with a disability constitute a category
within these groups and they are in need of information on
subjects related to their professional development and social
welfare in their daily lives (1). The concept of disability is a
life condition to which affected individuals and their families
are involuntarily exposed beyond their control and a state of
functional limitation caused by physical, mental or sensory
incapacity (1-5). In general, among children, disability may
occur separately as physical, developmental, cognitive or
sensory impairment or several types of disability may coexist
in one individual (6). Disability in children leads to inadequacy
in different areas such as self-care, speech, communication,
learning, mobility, independent living and financial adequacy
(7). Disability affects the quality of life of children and their
parents. Multiple symptoms and complications present a
range of physical, intellectual, orthopedic, auditory, visual,
and communication impairments, with a wide range
of severity, and are likely to influence quality of life (8).
Therefore, individuals with chronic disabilities need long
term care, treatment and rehabilitation (7). According to the
Global Burden of Disease (2004) data; it is estimated that
15.3% of the world’'s population are “mild or severely”
disabled, 2.9% are "heavily” disabled and that 0.7-3 5.1% of
children between the ages of 0-14 are disabled (9). There is
insufficient information on the number, percentage and the
socioeconomic characteristics of individuals with disabilities
or chronic illnesses in Turkey. According to the data of a
survey on people with disabilities conducted by the Turkish
Prime Ministry Administration for Disabled People in 2002,
the percentage of disabled individuals in relation to the total
population is 12.29% (10).

Individuals with intellectual and physical disabilities suffer
also from motor disorders, mental retardation, convulsions
and visual, auditory, speech, sensory and behavioral disorders
(11-13). For example, although cerebral palsy is a motor
abnormality, it is often accompanied by mental retardation
as well as epilepsy, visual, auditory, speech and nutritional
disorders (14-21). These disorders have an adverse effect
on the development levels of children and their self-care
(22). Children with limited motor and sensory coordination
disorder need to their parents or caregivers (11). In recent
years, the availability of care services in Turkey for individuals
with disabilities has increased. Care insurance premiums
of poor families who provide care for disabled individuals
are covered by the government. Education services for the
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disabled are provided in official and private institutions by
the Ministry of National Education. However, although some
services exist, there are still many problems to be addressed.
These include a lack of family participation in the programs
offered, inadequate support services for families, and a
lack of available counselling and guidance services in these
caregiving institutions (17,22).

In Turkey, major considerations exist for disabled children,
which should be improved, including their disability-related
and general health problems, their access to health-care
services, specifying the problems encountered in the provision
of health-care services and exploring sustainable solutions.
While there are studies which specifically focus on disabled
persons, a limited number of studies have been conducted to
investigate other coexisting health problems of individuals with
disabilities in a generalized approach. Sociocultural-economical
and demographical characteristics vary in the various regions
of Turkey. Gaziantep is one of the most important industrial
and agricultural major cities in the south-east; it has mixed
socio-economic characteristics due to migration into the city.
The purpose of this study was to determine demographic
characteristics and health problems related to the disability of
children and their families living in the city center of Gaziantep.

Materials and Methods

Procedures

This cross-sectional and descriptive study was conducted
between 01.09.2012 and 24.02.2013. The study sample
consisted of families with disabled children who were
selected randomly from those who attended private training,
and rehabilitation centers in the county of Sehitkamil,
Gaziantep and accepted to participate in the study (n=239)

Inclusion Criteria of the Study

- Families with children who had mental, physical,
auditory and/or visual and speech disabilities, and who were
between the ages of 0-18,

- Families who agreed to participate in the study,

- Parents without mental, auditory and/or visual disabilities.

Measures

For the purposes of data collection, a questionnaire of 34
guestions was used, which was generated by the investigators
based on a review of the literature (12,15,22-27). The form
had two sections. The first section included 17 questions
on the socio-demographic characteristics of the children and
their families; and the second section included 17 questions
on the care burden and other coexisting health problems of
the disabled children. Questionnaires were administered by
the investigators during face-to-face interviews with parents
while they were waiting for their children at the rehabilitation
centers. Each guestionnaire took approximately 15 minutes to
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complete. After the questionnaires were completed, they were
submitted to an expert for his opinion. Also, before the initiation
of collecting study data, the questionnaire was administered to
the families of 16 disabled children in an institution not related
with the study, in order to test the comprehensibility of the
guestions. Incomprehensible questions were revised.

Data Analyses

The study data were analyzed with a computer using
means, numbers and percentages.

Ethical Considerations

Before the initiation of the study, written approval was
obtained from the relevant institutions and the Ethics
Committee of Gaziantep University, and families gave oral
informed consent.

Results

Socio-demographic Characteristics of Children with
Disability and Their Families

The mean age of the children participating in the study
was 8.63 + 4.45 years; 62.8% of them were boys and 30.1%
were second-born children. It was found that 94.1% of the
children attended rehabilitation centers, 84.4% received
rehabilitation service twice a week, mean years of attending
a rehabilitation center was 3.46+2.52 and 58.6% did not
attend school. When the socio-demographic characteristics
of the families were examined, it was observed that the
mean age of the mothers and fathers was 36.34+7.71 years
and 40.24+8.33, respectively and 54.0% of the mothers and
50.6% of the fathers were primary school graduates, 93.7%
of the mothers were housewives and 46% of the fathers
were self-employed, 96.7% had social security, 46.4% had
equivalent levels of income and expenses, 34.3% of the
families had four or more children, 83.3% did not have any
other disabled children (Table 1)

Disability Type, Health Condition of Children and Provision of
Health-Care Services

When the disabilities of the children were examined, it
was observed that 75.3% had mental disability, which was
first noticed between 0-5 months of age for 48.6%. The
cause of disability was genetic or hereditary for 34.4% of
the children. It was determined that 21.7% of the children
had convulsions, 27.1% were taking medication on a regular
basis, and of those using medication 86.2% were taking
anticonvulsants; 78.2% did not have any illness during the
previous year and 78.6% had not been hospitalized. It was
also reported that 79.5% of the children did not benefit from
home-based health care services, 41.9% preferred state
hospitals to obtain health services and of those preferring
state hospitals, 58.6% stated that their preference was
based on the fact that their physician was working in that

institution, and 61.1% said that most of their health services
were provided by physicians (Table 2).

Care-related Needs of Children

It was stated that the care-related needs of 95.8% of the
children were being fulfilled by their mothers, and that 27.6%
of the mothers suffered from anxiety due to the burden of
care. Moreover, it was reported that 43.5% of the mothers
needed assistance while providing hygiene and bathing care
to their children (Table 3).

Characteristics of Children Related to Performing Daily
Activities

It was also stated that 77.8% of the children were
dependent on others for their personal care needs, 69.0%
needed assistance in getting; dressed, 60.7% for their toilet
needs, 54.4% for feeding and 46.4% for mobilization.

Health Problems Accompanying Child's Disability

Alookatthe health problems of childrenaccompanying with
their disability revealed that they had the following coexisting
problems: Oral problems (lesions, halitosis, tooth decay,
gum diseases) (46.9%), lack of appetite (43.5%), spasticity,
restriction of movement and contracture, foot deformity (foot
drop, defective shape, pes equinovarus, pes planus, inward
or outward flexion of the feet) (35.6%), difficulty in breathing
(31.8%), eating, swallowing and chewing (29.7%), vision
problems (27.6%), salivation (20.5%), sleeping problems
(19.7%), elimination problems (18.8%), hand deformity
(%17.6), nasal discharge, congestion, bleeding (17.2%), ear
discharge, infection (11.7%) and allergy (10.5%) (Table 4).

Discussion

Having a disabled child necessitates assuming more
responsibility than having a child without any disabilities.
The life of the family of a disabled child generally revolves
around the needs of the child (28), because individuals with
intellectual or physical disability usually require assistance
from others in performing their daily life activities and taking
care of their needs (11). Children with disabilities may be
partially or wholly dependent on someone else to perform
their daily care and activities, and this situation may cause
difficulties for the families of these children (29). The mother
is most often the primary caregiver for a disabled child. Many
studies conducted in our country have shown that the care
of the children with a disability is mostly provided by their
mothers (25,28,30-32). Consistently, our study has found out
that almost all the children with a disability, have their needs
provided by their mothers (95.8%).

Disability is one of the most important issues affecting
the society in terms of social life, economics, public health,
and politics today (33). Having a disabled child also increases
the responsibilities of the parents and the functional burden
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and their families

Table I. Socio-demographic characteristics of children with disability

No 8 33
Income status

Income more than expenses 18 15
Income equal to expenses m 46.4
Income less than expenses 110 46.0

Number of children in the family

1 16 6.7
2 62 25.9
3 79 33.1
4 82 34.3
Other children with any disability?

Yes 40 16.7
No 199 83.3

Socio-demographic characteristics | n %
Mean age of children 8.63+4.45
Child’s gender

Female 89 | 372
Male 150 | 62.8
Child’s birth order

First-born 61 255
Second-born 72 [ 301
Third-born 51 213
Fourth-born 55 | 231
Does the child attend a rehabilitation center?

Yes ESER
No |14 |59
Frequency of child to attend a rehabilitation center

Once a week 12 |53
Twice a week 190 | 84.4
Three times a week 23 10.3
Mean years of child attend a rehabilitation center 3.46+2.52
Is the child going to the school?

Yes 99 | 414
No 140 | 58.6
Mean age of mothers 36.34+7.71
Mean age of fathers 40.24+8.33
Mather’s education status

llliterate 59 | 247
Primary school 129 | 54.0
Secondary school 24 10.0
High school 15 6.3
University 12 5.0
Father's education status

llliterate 19 19
Primary school 121 | 50.6
Secondary school 44 18.4
High school 37 15.5
University 18 15
Mather’s occupation

Housewife 224 | 93.7
Worker 2 0.8
Civil Servant 13 5.4
Father’s occupation

Worker 104 | 435
Civil Servant 25 10.5
Self-Employed 110 | 46.0
Social security

Yes | 231 | 967
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on them, because an individual with a disability requires more
attention with respect to satisfying their needs in several
areas such as education, health, care, affection, being loved,
leisure activities, and protection (31). The nurse plays a
significant role in getting to know the child, the family and the
difficulties encountered by them. Nurses can also determine
the types of support families need. Because of the fact
that children with a disability are in a dependent position
and their needs for care are increased, their parents and
especially mothers suffer from physical overload. Moreover,
insufficient knowledge on how to deliver proper care for a
disabled child, concerns for his/her future, social stigmata
and economic problems may lead to an emotional overload
(23,30,31). The increased burden of care imposed on the
family naturally causes health problems as well as stress
and anxiety between the parents (23,27,30,33). Several
studies have confirmed that families with disabled children
suffer from physical/physiological health problems as well
as psychological problems while providing personal care
and tending to other needs of their children (2,25,27,28,32-
36). Similarly, our study has shown that parents experience
physical problems like low back pain and psychological
problems such as anxiety resulting from the burden of care.
Parents of children with a disability need assistance and
support in several areas in order to provide care for their
children, sustain their development and aid them in their daily
lives. (21,25,32). A study by Usenmez (37) found that parents
of disabled children required assistance in satisfying the
needs of their children while feeding, bathing and using the
toilet. A study by Sen and Yurtsever (6) reported that parents
of children with cerebral palsy were in need of greater
assistance in meeting the needs of their children while
feeding and using the toilet. A study by Bilsin (25) showed
that parents of children with a disability required assistance
in taking care of the needs of their children while bathing,and
using the toilet and giving treatment. A study by Abelson (38)
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Table Il. Disability type, health condition of children and provision of health-care services

Characteristics n %
Type of child’s disability*

Mentally 180 75.3
Physically 143 59.8
Visually 7 2.9
Hearing 3 13
Speech 74 31.0
Age when the disability was first noticed

Between 0-5 months 116 48.6
Between 6-11 months 21 8.7
Between 1-3 years 62 259
4 years and over 40 16.8
Cause of child’s disability*

Genetic or hereditary causes 82 344
Birth-related causes (trauma, asphyxia) 75 31.3
Maternal reasons (illness, medication, nutrition, substance using) 23 9.6
Child-related causes 39 16.3
Unknown 58 24.3
Does the child have convulsions?

Yes 52 21.7
No 187 783
Does the child take medications regularly?

Yes 65 211
No 174 729
Type of medication (n=65)

Inhaler 5 11
Anticonvulsant 56 86.2
Tranquilizer and antidepressant 4 6.1
llinesses during the previous year

Upper respiratory tract infection 33 13.9
Asthma/bronchitis 17 1.1
Urinary infection 1 0.4
Poisoning 1 0.4
None 187 78.2
Hospitalization during the previous year

Yes 51 214
No 188 78.6
Provision of home-based health-care services

Yes 49 20.5
No 190 795
First institution preferred for receiving health-care services

State Hospital 100 41.9
University Hospital 8 34
Private Hospital 15 6.3
Family Physician 53 223
No response 55 23.1
Reason for preference (n=174)

Economic 37 213
Treatment course of the child and his/her physician working there 102 58.6
Proximity 37 211
Health-care personnel from whom you received most of the services

Nurse 30 12.6
Doctor 146 61.1
Physical therapy specialist 63 26.4

*More than one answer checked
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Table IlIl. Care-related needs of the children

Individuals contributing to the care of the child* | n %
Mother 229 95.8
Father 113 413
Siblings 56 234
Relative 14 5.9
Friends/Neighbours 7 29
Association/Institution 20 8.4

in child care*

Health problems experienced by the mothers because of difficulties

Low back pain 33 13.8
Headache 4 17
Anxiety 66 216
Insomnia 2 0.8

Areas where assistance is needed when providing care to the child*

found that parents of disabled children required assistance
with their children while giving their drugs, bathing, feeding,
dressing them, taking them to the toilet and giving oral care.
Consistently, our study has shown that parents required
assistance primarily while helping their children with their
bathing/toilet needs (43.5%) and during the mobilization/
exercising of their children. The results of our study are
consistent with the literature.

Like normally functioning children, those with a disability
have biological and physiological needs such as eating,
drinking, elimination and mobility (39). However, children with
disabilities may be dependent on others in satisfying these
needs as opposed to other children of the same age. Any
number of disabilities may considerably impair the ability to
meet their self-care needs (5,11,22,37,40). Self-care plays an
integral role in the development of positive health behaviours
and self-control as well as for increasing individual capacities
and improving the level of quality of life (22).

Individuals with intellectual and physical disabilities

Hygiene-Bathing 104 435 . ) i

constitute a risk group with regard to health problems. One
Treatment 49 20.5 . . L

of the two major reasons for this is that these individuals
Nutrition 46 192 are more susceptible to health problems in comparison to
Toilet 62 259 the general population. Secondly, they may not sufficiently
Exercise-Mobility 61 255 benefit from health-care services (41). Our study has shown
™" that nearly half of the children had oral and dental problems

ore than one answer checked ) . )

such as bad breath, lesions in the oral cavity, tooth decay
Table IV. Health problems accompanying childs disability*
Health problems of children with disability Yes No Sometimes

n % n % n %

Oral and dental problems 112 46.9 120 50.2 1 29
Lack of appetite 104 435 92 385 43 18.0
Spasticity 85 35.6 154 64.4 0 0.0
Foot deformity 85 35.6 154 64.4 0 0.0
Breathing problems 76 31.8 123 51.5 40 16.7
Difficulty in eating, swallowing and chewing n 29.7 157 65.7 " 46
Vision problems 66 21.6 159 66.5 14 59
Drooling 49 205 179 749 n 46
Sleeping problems 47 19.7 168 703 24 10.0
Foot deformity 42 17.6 197 824 0 0.0
Nasal discharge, congestion, bleeding 41 17.2 152 63.6 46 19.2
Ear discharge, infection 28 1.7 197 82.4 14 5.9
Allergy 25 10.5 194 81.2 20 8.3
Hand deformity 4 1.7 235 98.3 0 0.0
*More than one answer checked
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and salivation. A study by Bilsin (25) found that children with
disabilties had salivation, tooth decay, bronchitis, asthma,
epilepsy, constipation. Erdoganoglu and Gunel's (42) study
revealed that children with cerebral palsy had vision, speech
and hearing problems, and epilepsy. A study by Durduran (43)
showed that children with disabilities had asthma, bronchitis
and epilepsy. According to a study by Chen et al. (11), children
who required special health care (such as those with mental
disabilities, or multiple disabilities) had more dental problems.
A study by lkeda et al. (21) showed that most of the children
with physically disabilities had sleep disturbances. Specifically,
oral hygiene and oral health is worse than their healthy peers
(4,44). The reasons for the differences between healthy
and disabled children with respect to the incidences of oral
and dental problems include differences in the frequency of
carbohydrate intake and differences in the saliva flow rate,
impaired cooperation, medications used, lack of hygiene due
to muscular or joint problems and difficulty of in chewing
(44). Thus, health-care institutions should cooperate with
institutions providing specialized education to individuals with
a disability and their families in order to improve the oral and
dental health of these individuals. Instead of waiting for these
individuals to attend these centers, regular screening should
be conducted in order to determine their health-care needs,
and take preventative measures (12).

Healthcare professionals can identify the coping
strategies of families and offer more effective coping
and communication skills to help promote healthy family
functioning. In Turkey, individuals with disability and their
families experience difficulties in demanding health-care
services and in expressing their health problems. Moreover,
lack of laws or deficiencies in the enforcement of the
laws for persons with a disability, and limitations in the
number of appropriately trained professionals prevent their
access to health-care and rehabilitation services and thus
contribute to an increase in their coexisting problems. This
poses an obstacle to gaining new psychomotor abilities
by decreasing their quality of life (15). In individuals with a
disability, motor disorders may occur in the form of spasticity,
weakness, coordination disorder, involuntary movements,
muscle stiffness, contracture and associated deformities and
tremors (22). A study by Ones et al. (17) showed that most
of the patients with cerebral palsy had spasticity and foot
deformity. Our study has also found that the majority of the
children had spasticity and foot deformation.

Study Limitations

Our study has some limitations: The study was
conducted with only a small group of individuals attending
the rehabilitation centers. We were unable to contact all of
the children with a disability and their families and also the
study period was short. In our country, there is a need for

large-scale and multidisciplinary experimental studies in order
to address the general health problems of the individuals with
disabilities and to suggest solutions. Based on the results of
future studies, disabled children and their families will be able
to get more support for their specific needs.

Conclusions

In conclusion, our study found that most of the children
had more than one type of disability, they needed assistance
from others to carry out their daily needs, and their disability
was often accompanied by oral, dental and eating problems,
spasticity and other muscular problems. It was also observed
that most of the caregiving mothers experienced physical
and psychological problems. In the light of these findings,
a multidisciplinary approach seems to be highly important
in resolving the problems of individuals with disabilities.
In addition to the efforts to increase the independence of
the disabled, children and families should be supported in
overcoming their problems of rehabilitation, social adaptation
and health. Moreover, primary-care nurses and other health-
care professionals should regard the child with a disability
and his/her family as a whole, and provide education in the
areas needed.
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Olgu Sunumu / Case Report

Amyand Hernili Cocuklarda Apendektomi Gerekli mi?

Is Appendectomy Necessary in Children with Amyand Hernia?

Sevgi Blylkbese Sarsu

Gaziantep Cocuk Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinigi, Gaziantep, Tlirkiye

0z

Herni kesesinin bir duvarinin karin igi bir organ tarafindan olusturuldugu
sliding herninin en sik gériilen tipi olan Amyand herni, inguinal herni kesesi
icinde normal ya da inflame apendiks vermiformisin bulunmasina denir.
Olgularin cogunlugunu erigkinler olugtururken cocuklarda bu durum son
derece nadirdir. Ameliyat 6ncesi tani koymadaki gliclik kadar tedavi edilme
sekli de halen farkli gorisler tasiyan cerrahi bir patolojidir. Gtinkii Amyand
herninin tedavisi, herni kesesi igerisindeki apendiksin inflame olup olmamasi
durumuna gére degismektedir. Apendisit olmayan olgularda bile olugabilecek
komplikasyonlari énlemek igin apendektomi yapilmasini 6nerenler bulundugu
gibi aslinda tam bir goriis birligi de saglanamistir. Bu yazida sag inguinal herni
nedeni ile opere edilen ve Amyand herni tanisi intraoperatif olarak konulan
bes yasindaki erkek gocugu sunarak cerrahi tedavi protokolin literatiir
esliginde tartismay amagladik.

Anahtar Kelimeler: Amyand hemi, apendiks, gocuk, apendektomi

Giris

Inguinal herni kesesi icinde normal ya da inflame apendiks
vermiformisin bulunmasi Amyand herni olarak adlandirilir
(1,2). Kral Il. George'un cerrahi olarak bilinen Claudius
Amyand (1681-1740) tarafindan 1735 yilinda 11 yasindaki bir
erkek gocugun sag inguinal herni ameliyati esnasinda kese
icerisinde perfore apendisit oldugunu gdrerek herni onarimini
takiben apendektomi yapmasi Uzerine literatlire onun adiyla
gecen Amyand herni, ameliyat dncesi tani koymadaki guglik
kadar tedavi ediime sekli de halen farkli gortsler tasiyan ve
nadir rastlanilan bir cerrahi patolojidir (3,4). Amyand herni
sikiginin, tdm inguinal herni olgularinin %1'ini olusturdugu
kabul edilmektedir. Akut apendisit olgularinin %0,19 ile
%1,7'sini olusturdugu bildirilmistir (5).

ABSTRACT

Amyand hernia, which is the the mast frequently seen type of sliding hernia
where one of the walls of hemial sac is formed by an intraabdominal
organ, contains normal or inflamed appendix vermiformis in its hernial sac.
Most of the cases are adult patients, and it is rarely seen in children. In
addition to diagnostic difficulties encountered during preoperative period,
diverse opinions have been put forth related to the management of this
surgical pathology. Indeed, treatment of Amyand hemia varies according to
inflammatory status of appendix contained in the hemial sac. Some authors
advocated appendectomy even in cases without any evidence of appendicitis,
in essence, a complete consensus has not been reached on this issue. Herein,
we presented a 5-year-old male patient who was operated on with the
indication of right inguinal hernia, and diagnosed intraoperatively as Amyand
hernia; and aimed to discuss surgical protocol under the light of literature
findings.

Keywords: Amyand’s heria, appendix, child, appendectomy

Bu olgu sunumunda inguinal herni tanisi ile ameliyata
alinarak Amyand herni saptanan ve apendektomi yapiimadan
herni onarimi yapilan bes yasindaki erkek cocuk literatlr
esliginde degerlendirilmistir.

Olgu Sunumu

Bes vyasindaki erkek c¢ocuk vyaklasik iki haftadan bu
yana devam eden sag kasikta sislik sikayeti ile Gaziantep
Cocuk Hastanesi Cocuk Cerrahisi Poliklinigi'ne getirildi.
Fizik muayenede sagd kasikta rediikte edilebilen inguinal
herni tespit edildi. Elektif sartlarda herni onarimi planlandi.
Operasyon glni anestezi 6ncesi yapilan degerlendirmede;
herni kesesindeki icerigin redikte edilemedigi gorildi.
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Preoperatif laboratuvar bulgular normal sinirlarda idi. Genel
anestezi altinda yapilan sag inguinal transvers kesi ile indirekt
herni kesesi bulundu. Oldukca ince olan herni kesesinden
icindeki apendiks gorllmekte idi (Resim 1). Hastada apandisit
bulgulart yoktu. Apendiksin batin igine rediksiyonunun
ardindan spermatik kord ve damarlar herni kesesi Uzerinden
siyrilarak ayrildiktan sonra yapilan yiksek ligasyon ile islem
sonlandirildi.  Ameliyat sonrasi dénemde komplikasyon
yasanmayan hasta taburcu edildi. Bir hafta sonraki poliklinik
kontroliinde patolojiye rastlanmadi. Hastadan aydinlatiimis
onam formu alindi.

Tartisma

Herni kesesi igerisinde meckel divertikilld bulunursa littre
hernisi, barsak duvarinin bir bdlima bulunursa richter hernisi
ve apendiks bulunursa Amyand hernisi adini almaktadir. Nadir
rastlanilan bu durum Uc hafta ile 92 yas araliginda bildirilmistir
(2). Ancak 0-1 yas arasi ¢ocuklar ve yasli erkeklerde daha sik
rastlanilir. Bizim olgumuz ise 5 yasinda idi. llk olarak 18. yiizyilda
Ingiltere’de 11 yasindaki bir erkek ¢cocuga sag inguinal herni
kesesi icindeki perfore apendisit nedeniyle apendektomiyi
takiben inguinal herni onarimi yapiimis ve bu durum literatlre
Amyand herni olarak gegmistir (6). Tim akut apendisit olgulari
arasinda, herni kesesi icinde akut apendisit saptanmasi
%0,1 olarak bildirilmistir (7). Akut apandisit gelisme riski ise
%0,08 olarak bildirilmistir (6). Amyand herni, herni kesesinin
bir duvarinin karin igi bir organ tarafindan olusturuldugu
sliding herninin en sik gorulen tipidir. Hem sag inguinal herni
insidansinin, soldan daha fazla olmasi, hem de apendiksin
normal anatomik yerlesiminin sagda olmasi nedeniyle
Amyand herni sad tarafta daha yaygindir (7). Literatlrde
sol Amyand hernili gok az olgu bildirilmistir (8). Sol tarafta
gorilmesi; situs inversus, malrotasyon veya ¢ekumun mobil
olmasindan kaynaklaniyor olabilir (5). Olgumuzda da solda
olmasini gerektirecek dogumsal bir malformasyon olmayip
Amyand herni, literatirle uyumlu olarak, sag inguinal bélgede
idi. Amyand herni patofizyolojisi ile apendisit arasindaki iliski
tam olarak bilinmemektedir. Fakat, gogu yazar apendiksin
inguinal kanal icine migrasyonunun onu travmaya daha yatkin
yaparak, yaygin inflamasyonuna ve bakterilerin cogalmasina

Resim 1. Amyand herni kese iginde apendiks

neden olabilecegini savunmaktadir (2). Ayrica, abdominal
kaslarin kasilmasi ve intraabdominal basincin aniden artmasi
apendiksin baski altinda kalarak mezosundaki kanlanmanin
bozulmasina ve sahada bakteriyel artisla inflamasyonun daha
da artmasina neden olabilecegini disinmektedir.

Losanoff ve Basson (9), Amyand hernilerini ve uygulanacak
tedavi protokollerini 4 grubta ele almislardir. Tip 1, yani normal
apendiksi olan hastalarda; rediiksiyonu takiben herni onarimi
Onerilir ki bizim olgumuz da bu gruba girmektedir. Tip 2 ise
akut apendisit olup abdominal sepsis gorlilmeyen gruptur
ki bu hastalarda herni kesesi yoluyla apendektomi yapiimasi
onerilir. Tip 3, hem akut apendisit, hem de abdominal sepsis
vardir ki; tedavide laparotomi yoluyla apendektomi onerilir. Tip
4'te akut apendisite ek olarak diger karin patolojileri de vardir.
Herni kesesi ya da uygun laparotomi yoluyla apendektomi ile
tedavi onerilir.

Amyand herniler preoperatif donemde nadiren tani
konulabilen hernilerdir. Genellikle inkarsere herni tanisi
ile ameliyata alinirlar. Kontrastli bilgisayarli tomografinin
inguinal herni tanisinda rutin kullanimi yoktur. Ancak
girisim 6ncesinde tani konulmasinda yardimci olabilir. Herni
kesesi i¢indeki apendiks varligi genellikle inguinal cerrahi
esnasinda tespit edilebilir. Olgumuzda da ameliyat esnasinda
Amyand herni tanisi konuldu. Amyand herni olgularinda
apendiksin enflame olmasi, hastanin yasi ve peritonit gelisip
gelismemesine gdre uygulanacak cerrahi tedavi protokolU
degismektedir. Gerek cocukluk ve adolesan déneminde
akut apendisit insidansinin daha yulksek olmasi nedeniyle,
gerekse ameliyat esnasinda elle manUpilasyon sonucu
apendisit gelisme olasiligini gdzénlne alarak herni kesesi
icinde inflame olmayan apendiks varliginda bile, proflaktik
apendektomi yapilmasi gerektigini savunanlar mevcuttur.
Diger taraftan Amyand hernili ¢cocuklarda apendiks normal
ise insidental apendektomi yapiimasinin uygun olmadigini,
apendektominin sadece apandisiti olan ¢ocuklarda yapiimasi
gerektigini disUnenler de mevcuttur. Cocuklarda Amyand
herninin 6nerilen tedavisi, herni kesesi iceriginin redikte
edilmesini takiben, mesh uygulamaksizin herni onarimidir
(10). Erken midahale Amyand hernili hastalarin tedavisinde
ylz guldtricl olup, apendektomi karari apendiksin enflame
oldugu durumlarda tercih edilmelidir (11). Bu ¢ocuk olguda
biz de kese agilmadan icerisindeki apendiksin rediksiyonunu
takiben (apendektomi yapmadan) yuiksek ligasyon ile herni
onarmini yaptik. Ameliyat sonrasi dénemde de sorun
yasamadik.

Amyand herni ameliyat 6ncesi tani konulmasi gok zor
olan ve nadir gorilen cerrahi bir durumdur. Enflame olmayan
apendiks varliginda apendektomi vyapilmadan apendiks
rediksiyonunu takiben herni onarimi vyapilan olgularda;
ameliyat sonrasi donemde komplikasyon gelismeyecegi
kanaatindeyiz.

Etik

Hasta Onayi: Calisma igin hastanin ailesinden aydinlanmis
onam formu alind.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve Editorler
kurulu disindaki kisiler tarafindan degerlendirilmistir.
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Sevgi Blyukbese Sarsu
Amyand Hernili Cocuklarda Apendektomi Gerekli mi?

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi

bir ¢ikar gatismasi bildirmemistir.

Finansal Destek: Calismamiz igin higcbir kurum ya da

kisiden finansal destek alinmamistir.
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An Uncommon Cause of Duane Syndrome in a Child:
Wildervanck Syndrome

Duane Sendromunun Nadir Bir Nedeni: Wildervanck Sendromu
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ABSTRACT

Duane syndrome is a congenital eye movement disorder characterized
by limitation of abduction and/or adduction accompanied with lid fissure
narrowing, and globe retraction in attempted adduction. Duane syndrome
is mostly an isolated entity, but systemic anomalies have been reported in
6-10% of patients. Wildervanck syndrome (cervico-oculo-acoustic syndrome)
is a very rare disease comprised of the triad of Klippel-Feil deformity
(congenitally fused cervical vertebrae), Duane syndrome, and hearing loss.
The disorder is limited, or almost completely limited, to females, raising the
question of sex-linked dominance with lethality in the hemizygous male.
Herein, we describe an adolescent girl who was admitted to our clinic for
obesity and diagnosed with Wildervanck syndrome due to bilateral abducens
paralysis (Duane syndrome), Klippel-Feil deformity and hearing loss.
Keywords: Duane syndrome, klippel-feil anomaly, hearing loss, wildervanck
syndrome
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Duane sendromu etkilenen gdzde abdiksiyon ve/veya addiiksiyonun
kisitlanmast ile beraber adduksiyonda goz kapag araliginin daralmasi ve glob
retraksiyonu ile karakterize bir dogumsal goz hareketi bozuklugudur. Olgularin
cogunda Duane sendromu izole bir bulgu iken hastalarin %6-10'unda diger
organ anomalileri de gozlenebilmektedir. Wildervanck sendromu (serviko-
okiilo-akustik sendrom), Duane sendromu ile birlikte fasiyal asimetri, kulak
anomalileri, isitme kaybi ve Klippel-Feil deformitesi gdzlenmesidir ve oldukca
nadir gérilmektedir. Olgulanin tamamina yakininin kiz olmasi nedeniyle,
Wildervanck sendromunun hemizigot erkeklerde 6limctil olan, cinsiyete bagli
kalitildigr diistiniimektedir. Bu olgu sunumunda obezite nedeni ile bagvuran
ve bilateral abducens paralizisi (Duane sendromu), Klippel-Feil anomalisi ve
isitme kaybi saptanarak Wildervanck sendromu tanisi konan adélesan bir kiz
olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Duane sendromu, klippel-feil anomalisi, isitme kayb,
wildervanck sendromu

Introduction Duane syndrome is familial in approximately 10% of the
patients, and it may be associated with some syndromes

Duane syndrome is a congenital eye movement disorder such as Wildervanck syndrome (cervico-oculo-acoustic
characterized by a limitation of abduction and/or adduction syndrome) (OMIM 314600) (1). Wildervanck syndrome is a
of the affected eye, with associated narrowing of the space developmental defect of the cerebellum and brainstem and a
between the eyelids on adduction and globe retraction (1). segmental anomaly of vertebrae, which is characterized by the
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co-existence of congenital hearing loss, Klippel-Feil anomaly
(congenital cervical vertebral fusion), and Duane syndrome
(2). This syndrome was first defined by Wildervanck in 1952
and is suggested to result from the defects in the axon
guidance and neuronal migration in the developing nervous
system (2,3). Wildervanck syndrome was also reported to be
associated with some malformations of the central nervous
system (4,5). It is believed to have sex-linked inheritance with
lethality to hemizygous males since it is much more common
in females; however, polygenic inheritance was reported to
be more likely (6).

Case Report

A fifteen-year old girl presented with weight gain. It was
ascertained from her history that she was born of a full
term delivery, weighing 3.800 g following a problem-free
pregnancy, and she was under follow-up due to the diagnosis
of congenital anomaly and conductive hearing loss of in the
right ear. The parents were not consanguineous and there
were no other family members with similar complaints. It
was found on physical examination that she weighed 78.2
kg (90-97 p) and she was 156 cm tall (10-25 p). Her body
mass index was 32.1 kg/m2 (>95 p, +2 SDS) and she had
facial asymmetry, atresia of the right external auditory canal-
anomaly of the right auricle and preauricular skin tag, a
short and webbed neck, and limitations in neck movements.
Neurological examination revealed a limitation of outward
movement in both eyes and narrowing of the palpebral
fissure on inward movement in both eyes (Figure 1).

Whole blood count, serum aspartate transaminase,
alanine transaminase, urea, creatinine, lipid profile, and thyroid
hormones were normal. Impaired fasting glucose was found
from the standard oral glucose tolerance test. Anterior eye
segment and retina were normal but the neck radiography
showed Klippel-Feil anomaly (C1-C2 and C4-C5 vertebral
fusion), and the computed tomography of temporal bone
revealed atresic right external auditory canal, hyperplasic
mastoid bone and deformed ossicles. The audiological
assessment showed that hearing of in the left ear was
normal. As a result of cranial magnetic resonance imaging,
it was seen that the cerebellar tonsils had migrated 11 mm
caudal to the foramen magnum (Figure 2).

Impaired fasting glucose was associated with exogenous
obesity, and the patient was discharged under treatment with
metformin 2.000 mg/day.

Discussion

The genetic transition of the Wildervanck syndrome is
not exactly known; however, it is believed to have x-linked
inheritance with lethality to hemizygous males since it is
common in females. Recently, an Xg26.3 microdeletion was
reported in a male with Wildervanck syndrome and it was
reported that the X-chromosome deletions might cause
Wildervanck syndrome and greater deletions might be lethal
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to males. Additionally, the same study reported that the
FGF13 mutation might cause Wildervanck syndrome (7). The
present case had typical features of Wildervanck syndrome
and was also female, which was considered consistent with
the literature findings.

Duane syndrome is bilateral in approximately 17% of the
cases and it was bilateral in the present case, too (8).

The hearing loss may be sensorineural, conductive, or
mixed in Wildervanck syndrome, and these patients may
have malformations of external auditory canal, external
acoustic meatus, ossicles and bony labyrinth (9,10). The
present case also had atresia of right external auditory canal
and anomalies of mastoid bone and ossicles, whereas the
hearing in the right ear was normal.

Klippel-Feil anomaly is a bone anomaly defined by the
fusion of two or more cervical vertebrae, with an incidence
of 1/42.000. It is clinically characterized by short neck,
limited neck movements, and a low hairline (11). The neck
radiography, which was performed due to the short neck and
limited neck movements, showed that the present case also
had cervical vertebral fusion.

These patients are rarely reported to have cerebellar
hypoplasia, lower brainstem malformations, and/or
triventricular hydrocephalus and even more rarely to have
several associated anomalies such as congenital heart
diseases, agenesis of the internal carotid artery, short stature,

Figure 1. a) Facial asymmetry, limitation of outward movement of
the left eye and ptosis of the right eye, b) Limitation of outward
movement of the right eye, and ptosis of the left eye, ¢) Anomaly of
right auricle, atresia of right external auditory canal, and preauricular
skin tag

Figure 2. a) Klippel-Feil anomaly characterized by C1-C2 and C4-
C5 fusion, b) T2-weighted sagittal section of cranial MRI shows
cerebellar tonsils herniation
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microcephaly, mental retardation, cleft palate, and hypoplastic
frontal sinus (4,12-14). The cranial MRI of the present case
showed that the cerebellar tonsils had migrated 11 mm
caudal to the foramen magnum.

The present case report has aimed to highlight the fact
that Duane syndrome should be considered in patients with
congenital bilateral abducens paralysis, and patients should
be investigated for associated pathologies.
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Vinkristin Uygulamasinda Gelisen Ektravazasyon:

Bir Olgu Sunumu

Case Report: Extravasation Developed at Vincristine Administration

Selmin Senol, Gilcin Ozalp Gerceker, Elif Bilsin

Ege Universitesi Hemsirelik Faktiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Hemsireligi Anabilim Dah, lzmir, Ttirkiye

0z

Ekstravazasyon, kemoterapi ilaglarinin uygulanmasi sirasinda karsilasabilecek
en onemli komplikasyonlardan  biridir. Ozellikle cocuklar igin intravendz
yoldan kemoterapi uygulamas ekstravazasyon riskini artiran bir durumdur.
Akut lenfoblastik |8semi tanisiyla izlenen 10 yasinda kiz olguda, kemoterapi
tedavisi sirasinda hastaneye yatisinin 33. giiniinde, intravendz vinkristin
uygulamasi sonucu ekstravazasyon gelismistir. Sag antekiibital bélgede
gelisen ekstravazasyon hasarinda, tam iyilesme sekiz hafta sonra salanmigtir
Olgu kemoterapi ajanlarinin uygulama hatasina 6rnek olmakla birlikte,
ekstravazasyonda dogru miidahaleye dikkat cekmek ve iyilesme siirecindeki
uzamay! vurgulamak amaciyla hemsirelik tanilan rehberligindeki bakimi
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Vinkristin, ekstravazasyon, bakim

Giris

Son yillarda c¢ocukluk kanserlerindeki iyilesmedeki
artis, akut lenfoblastik |6semideki (ALL) iyilesmeyi de
hizlandirmistir (1,2). Ancak, kemoterapi tedavisinde ciddi
komplikasyonlar ortaya cikabilmektedir. Kemoterapinin
intravenoz (IV) uygulanmasinda en énemli komplikasyonlardan
biri ekstravazasyondur. Ekstravazasyon, ilaglarin perivaskuler
alana ve deri alti dokuya sizmasi veya istemsiz enjeksiyonudur.
Ekstravazasyon gelisen damar yolu alaninda agri, yanma,
sislik, kizarklik ve sonrasinda doku hasari, nekroz ve
ekstremitede fonksiyon kaybi gelisebilin  Daunorubisin
ve vinkiristin gibi kemoterapik ajanlarin ekstravazasyonu
sonucunda da agir doku hasari, nekroz gelisebilmekte ve

ABSTRACT

Extravasation is one of the most important complications that may be
encountered during the implementation of chemotherapy drugs. Especially
for children peripheral intravenous chemotherapy implementation in terms
of extravasation is very risky. A 10 year-old female patient diagnosed with
acute lymphoblastic leukemia, received chemotheraphy treatment during a
33-day hospitalization period. Extravasation developed due to intravenous
vincristine administration in the right antecubital area. Complete remission
was achieved after 8 weeks. Although the case is an example of the
administration error of chemotherapy agents, it draws attention to the direct
intervention of extravasation and emphasizes the prolongation of the healing
process. The case is presented under the guidance of nursing diagnoses.
Keywords: Vincristine, extravasation, care

protokole uygun dogru-acil midahale gerektirmektedir (3,4).
Ekstravazasyonun onlenmesinde ve tedavisinde hastanin
saglik sorunlarini ayrintili olarak gozleyip, izleyerek dogru
mudahale etme firsati saglayan hemsirelik tanilari kullanilabilir
(5). Ekstravazasyon sonrasi, bakimin daha nitelikli/dogru
bir sekilde gerceklestirilebilmesi amaciyla olgudaki bakim,
hemsirelik tanilari rehberliginde sunulmustur (Sekil 1).

Olgu Sunumu

Saglik ve Hastalik Oykiisii

On yasinda, ALL tanisi alan kiz olgu. Yorgunluk, bas agrisi,
istahsizlik, sdrekli uyku hali, deride solukluk, dékintd, son
bir aydir aralikli ates (38,5 °C) ve artan halsizlik sikayetleriyle
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basvuran olguda, laboratuvar incelemeleri sonucu; |6koz
(WBC: 300,000 mm3) 6n tanisiyla hastaneye yatirimistir.
Yapilan kemik iligi aspirasyonunda morfolojide %99 blast
gortlmdis, hicrelerin %52'sinin lenfoblast karakterinde
olmasi Uzerine ALL tanisi konularak, 22.09.2014 tarihinde
“ALL Berlin-Frankfurt-Munster 2009 Protokoll” ile tedavisine
baslanmistir.

Solunum: Normal, 21/dk, beslenme ve metabolik
durum; diyetisyen tarafindan dlzenlenmis oral tuzsuz diyet
almaktadir. Istahi azalmis, giinlik sivi alimi ortalama 2000 cc,
aldigi cikardigi sivi dengededir.

Bosaltim sekli: Idrar sikligi 5-6 kez/giin, defekasyon sikligr;
1 kez/gUn, aktivite/egzersiz durumu; aktivite toleransi azalmis,
kendini halsiz ve bitkin hissediyor, sadece tuvalete gitmek icin
yataktan kalkiyor, uyku/istirahat sekli; gece 7-8 saat, glindiiz
1-2 saat uyuyor, bilissel algilama bicimi; yas donemine uygun,
ekstravazasyona bagl agrisi var, kendini algllama/kavrama
bicimi: Hastaneye yatma nedenini ve tanisini bilmekte, diger
hastalar ve saglik calisanlariyla iletisim halindedir. Rol iliski
sekli: llkokul dérdinct sinif dgrencisidir, tedavisi nedeniyle
okula ara vermistir. Cinsellik ve Ureme: Tanner evrelerine
godre birinci evrede olup, meme gelisimi ve pubik killanmasi
baslamamistir. Stres ile bas etme/tolere etme durumu: Bas
etme duygusunda; “okula tekrar baslayacagini ve derslerine
devam edecegini” sdylemekte, okul arkadaslariyla telefonda
gérismektedir. Inanc ve degerler sekli: Cocukla hastaligina
iliskin konusuldugunda, biran 6nce iyilesmek icin dua ettigini,
iyilesecegini belirtmistir.

Fiziksel Degerlendirme

Yasam bulgulari: Kilo-boy; 32 kg (%25-50 persantil), 146
cm (%75-90 persantil). Deri; kuru, ekstremitelerde makuler
dokintuler, hipopigmente lekeler, sag kolda kemoterapi
ekstravazasyonuna bagli doku hasari, karin ve bacakta petesi.
Bas, boyun, yliznormal, strabismusu mevcut, gozltk kullaniyor,
alopesisi mevcut. Agiz mukozasi hiperemik, mukoziti mevcut.
Kardiyovaskdler, gastrointestinal, genitolriner, kas-iskelet
sistemi normal.

Kullandigr ilaglar: Oral; gaviscon (antiasit) surup 3*1
Olcek, caldvit (vitamin) surup 1*1 o6lcek, lustral (antidepresan)
1*1 tablet, zinco surup 1*1 Olgek, polivit surup 1*1 dlgek,

Ektravazasyon farkedilir edilmez infikzyon hemen durdurulur

Kateter verinden oynatilmadan enjektor vardimiyla ilag aspire edilir, aspire edilen miktar kavit edilir
l

Kateter 1-2mm geri gekilerek, k den Hyal antidot meveut de@ilse kateter basing

an dikkatle gikanlir

Derece  Emjeksiven bilgesi

reaksiysnu

o Yok i

1 Agn/kagmtykazankhk s .
e etie | Ekstravazasyon takip formu kullamilarak
agnve odem bulgular degerlendirilir

3 Suddeth veya uzamig cerrahs
tedani gerektiren tlserasyon
ve mekroz

l
Ekstravazasyon bolgesi isaretlenir

Hekime haber venlir
l

Tedavide ekstravazasyona yol agan ilacin tirine gére girisim yapalir

Antrasiklin, alkali ajanlann ekstravazasyonunda; | |

1 1

Vinka- alkaloidleri ekstravazasyonunda;

-Bolgeye 1-2 giln boyunca ginde 4 kez 20 dakika
boyunca sofuk uygulana yaplie

-Bilgeye antidotu olan ropikal dimenilsalfokside
(DMSOH) uygulame

istirahat ve ¢l iy saflamir (48
saat boyunca)

~Cierekli oldufunda analjezik uygulamir

-Bolgeye 1-2 gin boyunca ginde 4 kez 20 dakika
boyunca kuru kompreslerle ok wygnlama yapilie,
-Emilimi artiran diliie fyalurenidaz uygulanir

-Ek itenin istirahat ve ¢l saglanir (48
saal boyunca)

-Gerekli oldugunda analjezik uygulamr

Sekil 1. Ekstravazasyon durumunda ilk bakim adimlari (7-11)

purinethol 50 mg (antineoplastik) tek giin 1 tablet, ¢ift gin 1,5
tablet, osmalac slispansiyon (laksatif) 2*1 Glcek.

IV Kemoterapi: Cytarabine 10 mg/1 cc, 1*8 dzm, vincristin
1 mg/1 mL, 1*1,1 cc.

IV: %5 dex+%0,9 NaCl 80 cc/h, zofran (antiemetik) 8 mg/4
cc 3%2,5 cc, targosid (antibiyotik) 400 mg/3 cc 1*2 cc, vfend
(antifungal) 200 mg/20 cc 2*17,8 cc, meronem (antibiyotik) 1
ar/20 cc 3*10 cc, ranitab (H2 reseptdr antagonisti) 50 mg/2
cc 2*1,3 cc, pantpas 40 mg/10 cc (proton pompa inhibitdrd)
2*7,5 cc, cefaks 750 mg/6 cc (antibiyotik) 3*5,5 cc.

Laboratuvar bulgulari: C-reaktif protein; 1,7 mg/dL 1,
I6kosit: 2,000 uL |, notrofil: 52 pL |, platelet: 49,000 pL |,
hemoglobin;10,9 g/dl |, hematokrit; %32,4, diger elektrolit
dlzeyleri normal sinirlardadir. Periferik kan kiltirinde Greme
yoktur.

Gelisimsel degerlendirme: Freud'un psikosekstel
gelisim kuramina gore latent dénemdeki olgunun, adodlesan
doéneme henliz girmemis olup, ilgisi 8grenme, arastirma ve
okumaya kaymistir. Kiz arkadaslariyla iletisime gecmekte
olup, cinsel konulara merak henliz baslamamistir. Piaget'in
bilissel kuramina gére somut islemler dénemindeki olgunun
siniflama, karsilastirma, dort islem yapma ve donlstlirme
becerileri gelismistir. Mantiksal dlstinme, zaman, mekan,
boyut, hacim, uzaklk kavramlar yerlesmistir. Erikson’un
psikososyal gelisim kuramina gore Ureticilige karsi asagilik
duygusu ddénemindeki olgunun, ilgisi ders kitaplarina
yonelmistir. Okulunu 6zledigini belirtmistir. On yasindaki kiz
olgunun sagd antekUbital bdlgesinde vinkristin uygulamasi
sirasinda ekstravazasyon sonucu kasinti, agri ve kizariklik
gelismistir (Resim 1). Hastanin hemsireye kolunun c¢ok
kasindigini  belirtmesi Uzerine, hemsire damar yoluna
baktiginda ekstravazasyonu fark etmis ve hemen inflizyonu
durdurmustur. IV kateteri cikartarak, hekime haber vermistir.
Hekim istemiyle bdlgeyi bactroban kremle pansuman yaparak
kapatmisti. Olguya Kuzey Amerika Hemsirelik Tanilari

Resim 1. Vinkristin ekstravazasyonu sonucu gelisen doku hasari
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Birligi'nin (North American Nursing Diagnosis Association-
NANDA) doku biitiinliginde bozulma, agri, fiziksel mobilitede
bozulma, oral mukoz membranda bozulma, yorgunluk, beden
gereksiniminden az beslenme riski, enfeksiyon riski, kanama
riski ve beden imgesinde rahatsizlik riski tanilar konulmustur
(5). Gelisen ekstravazasyonla iliskili olarak bu tanilardan
dordl (doku bUtlnliginde bozulma, agr, fiziksel mobilitede
bozulma, enfeksiyon riski) asagida incelenerek, tartisiimistir.

Hemsirelik Tanilari Rehberliginde Bakim

Tani: Kemoterapi ekstravazasyonu sonucu sag kol
antekibitalinde doku hasari ve kemoterapiye sekonder
deri dokintulerinin gelismesiyle iliskili doku butinliginde
bozulma.

Tanimlayici Ozellikler: Sag kolda doku hasar,
ekstremitelerde makdaler dokuntller, hipopigmente lekeler,
karin ve bacakta petesi.

Amagc: Doku bUtlnliginin korunmasi ve strdirilmesi.

Girisimler

1. Her gun bactroban kremle pansumani yapilarak, deri
kontrolU yapildi,

2. Ekstremite elevasyona alindi,

3. Ekstravazasyon olusmus ekstremitenin dinlendiriimesi
igin IV girisimler sol ekstremiteden uygulandi,

4. Kemoterapinin yol actigi dokUntllere antihistaminik
krem uygulandi,

5. Ozellikle dékintulerin oldugu bélgelerin her giin ilik dus
seklinde antibakteriyel sabunla yilkanmasi saglandi.

Degerlendirme:  Yaklasik sekiz hafta sonunda
ekstravazasyon bolgesi tam olarak iyilesebilmistir. Acil
mudahalede, damar yolu cikarilmadan once ilag damar
yolundan aspire edilip, damar yolu 1-2 mm geri cekilerek
Hyaluronidaz uygulanmasi, daha sonra damar yolunun
cikarilmasi ya da ekstravazasyon gelistikten en ge¢ 12
saat sonra hyaluronidaz uygulamasi vyapilip, ilk 48 saat
icerisinde giinde en az dort kez 20 dakikalik ilik uygulamaya
gecilmesi gerekirdi (6,7). Ancak, ekstravazasyon durumundaki
ilk midahaleye iliskin bilgi eksikligi nedeniyle, olgunun
mUdahalesinde protokol adimlarinin atlandigi ve hasarli doku
iyilesmesinin uzun surdigu gozlenmistir.

Tani: Kemoterapi ekstravazasyonuyla iliskili agri.

Tanimlayici 6zellikler: Agrisinin oldugunu, pansuman
esnasinda acidigini ifade etmesi.

Amag: Agrinin azaltilmasi ve gideriimesi.

Girisimler

1. Agn degerlendirmesi yapildi, vizuel analog skala
(VAS)=5 (0-10),

2. Hekim istemiyle analjezik (parol 2*1) uygulandi,

3. Yumusak hareketlerle pansumani degistirildi,

4. Hasta ile agriy! azaltan ve arttiran faktorler hakkinda
konusuldu,

5. Ozellikle pansuman sirasindaki agr algisini hafifletmesi
icin muzik dinletildi,

6. Analjezik uygulamasindan 30 dakika sonra tekrar agri
degerlendirmesi yapildi, VAS=2 (0-10).

Degerlendirme: Agrn pansumanla birlikte artmaktadir,
pansuman uygulamalarinda dikkatli davranilarak agri
gideriimeye calisiimistir. Bolgenin iyilesmesiyle birlikte agri
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ortadan kalkmustir.

Tani: Ekstremitedeki yanigin yol actigi agriya iliskin fiziksel
mobilitede bozulma.

Tanimlayici dzellikler: Ekstremitenin elevasyonu ve agri.

Amag: Fiziksel hareketin saglanmasi, korunmasi.

Girisimler

1. Ekstremite elevasyona alindi,

2. Agr toleransi degerlendirildi,

3. Ekstremitenin fiziksel mobilizasyonu “eklem hareket
acikligi” egzersizleriyle belli araliklarla saglandi.

4. Sag 6n kola ve sag el bilegine fleksiyon, ekstansiyon,
sag el parmaklarina addiksiyon, abdlksiyon hareketleri
yaptirildi.

Degerlendirme: Ekstremitenin mobilizasyonu iyi durumda
olup, glinllk yasam aktivitelerini saglayabilmektedir.

Tani: Neoplastik siirece, kemoterapinin yan etkilerine
sekonder; ektravazasyon bolgesinde enfeksiyon riski.

Amagc: Enfeksiyon belirti, bulgularini  gdzlemek,
enfeksiyondan korumak icin gerekli dnlemlerin alinmasinin
saglanmasi.

Girisimler

1. Enfeksiyon belirti ve bulgular (ates, kizariklik, sislik,
akinti, 6dem, sicaklik hissi) izlendi,

2. Hastaya ve aileye el yikkama aliskanliginin énemi
vurgulandi,

3. Hastanin noétropenisinin olmasi nedeniyle ziyaretgi
kisitlamasi yapildi. Ziyarete yalnizca babasi alindi,

4. Koruyucu izolasyon onlemleri (maske, galos, 6nlik)
alindi,

5. Invaziv islemlerde aseptik tekniklere uyuldu,

6. Diyetinde proteinli ve kalorili besin alimi strdurdldd.

Degerlendirme: Enfeksiyon belirti ve bulgular yok, hasarli
bdlge iyilesme sirecinde, risk devam etmektedir.

Tartisma

ALL cocukluk ¢aginin en sik gortlen malign hastaligidir.
Tedavisiyle iliskili birgok komplikasyon gbézlenmekte ve
komplikasyonlarin sagaltimi da olduk¢a 6nem kazanmaktadir
(1). Olgumuzdaki ekstravazasyon doku hasariile sonuclanmis,
bolge sekiz hafta sonunda tam olarak iyilesebilmistir.
Ekstavazasyon fark edildiginde, [V kateter cikartilarak,
bdlgeden uzaklastiriimis, hekime haber verilmis ve bdlge
bactroban kremle pansuman yapilarak kapatiimistir. Ancak
ekstravazasyon durumunda, kateter ¢ikarilmadan once ilag
damar yolundan aspire edilip, daha sonra c¢ikarilmasi, lokal
hyaluronidaz uygulanmasi, ilk 48 saat ginde en az 4
kez 20 dakikalik 1lik uygulama vyapilmasi gerekirdi (6).
Ozellikle ekstravazasyon gibi acil durumlarin yénetimi, hasta
icin bUylk 6nem tasimaktadir (7,8). T.C. Saghk Bakanlgi
Tedavi Hizmetleri Genel MUdurlGgu, kemoterapik ajanlarin
glvenli kullanimma iliskin yénetmelik kapsaminda bir
rehber yayinlamistir (9,10). Onkoloji Hemsireligi Dernegi'de,
kemoterapik ajanlarin glvenli uygulanmasina ydnelik
bir rehber gelistirmistir. Bu rehberde, “ekstravazasyon
onleme ve izlem talimati” ile yapilmasi gereken girisimler
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siralanmistir (11). Literatlrde pediatrik onkoloji hastalarinda
ekstravazasyon insidansi %0,1-6 olmakla birlikte, Sevinir’in
(12) calismasinda, ekstravazasyon insidansi %0,4 olarak
saptanmis ve olgularincogunun poliklinik uygulamasi sirasinda
oldugu belirtilmistir. Ekstravazasyonlarin timundn periferik
damar yolunda gelistigi, siklikla karsilasilan kemoterapik
ajanin ise vinka alkoloidleri oldugu saptanmistir. Ozellikle
cocuklardaki periferik damar yolu kullanimi ekstravazasyon
olasihgini artirmaktadir. Yogun sivi ve ilagc uygulamasi
nedeniyle cocuklarin venleri frajil hale gelmektedir. Ozellikle
de kemoterapi uygulanacaksa segilecek olan ven bUyik
capli bir ven olmali, daha 6ncesinde uzun sure intravendz
sivi tedavisi uygulanmamis ve ayni vene birden fazla
girisim yapllmamis olmasi gerekmektedir (8). Kemoterapi
tedavisinin port ya da Hickman kateterden uygulanmasinin
ekstravazasyon riskini azalttigi belirtiimektedir (13).
Kemoterapik ajanlarin IV uygulamasinda, hastalarin gvenligi
icin hemesireler énemli bir sorumluluk Ustlenmektedirler.
Ozellikle ciddi doku hasarina yol acabilecek Vinkristin vb.
uygulanmasinda, ekstravazasyon agisindan daha dikkatli
ve olasi risklerin farkinda olarak, hazirlikli olunmalidir. S6z
konusu dikkat ve hassasiyet ekstravazasyon olgularinin
azalmasini saglayacaktir. Ayrica, istenmeyen bir durum da
olsa ekstravazasyonla karsilasildiginda, rehberde belirtilen
adimlarin glivenli ve bilingli bir sekilde hizla uygulanmasi doku
hasarinin genislemesini engelleyecektir. Doku iyilesmesi
daha kisa slrede olacagi icin cocugun agri, hareket kisitlhg,
enfeksiyon riski ve beden imgesi bozuklugu ile bas etmesi
cok fazla enerji gerektirmeyecektir. Kemoterapi tedavisi
uygulanan Unitelerde (6zellikle pediatrik hemato-onkoloji
birimlerinde) cgocuklarin tedavi ve bakimindan sorumlu
saglik profesyonellerinin “ekstravazasyon énleme ve izlem
talimatina” yonelik farkindaliklarini artiracak girisimlerin
(eg@itim programlari, afis, brosur, renkli etiketleme olusturma
gibi) dlzenli araliklarla strdirllmesi ve glncel tutulmasi
anlamli olacaktir (13).
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Olgu Sunumu / Case Report

Tekrarlayan Periferik Fasiyal Paralizi ve Ailevi Akdeniz

Atesi Birlikteligi

The Association of Recurrent Peripheral Facial Palsy and Familial

Mediterrenean Fever

Sanem Yilmaz1, llyas Aydin2

1Ege Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastalikiari Anabilim Dali, lzmir, Ttirkiye
2yiiztineti Yil Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagiigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Van, Ttirkiye

0z

Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi eriskine benzer sekilde gocukluk
caginda da nadir gortilir. Idiyopatik olabilecedi gibi, sinir basis, enfeksiyoz,
inflamatuvar, vaskiiler nedenlerle gelisebilir. Ailevi Akdeniz atesi Tirk
toplumunda sik goriilen bir hastalik olmasina ragmen nérolojik tutulum
nadirdir. Az sayida eriskinde bagagrisi, miyalji, demiyelinize lezyonlar, aseptik
menenjit, nobet, elektroensefalografi anormallikleri seklinde tanimlanmistir.
Ailevi Akdeniz atesi ile iliskilendirilmis periferik fasiyal paralizi bugtine dek
literatiirde bir erigkin ve bir cocuk hastada tanimlanmistir. Ailevi Akdeniz
atesi ile iliskili tekrarlayan periferik fasiyal paralizi ise bugiine dek yalnizca bir
pediatrik olguda tanimlanmistir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz atesi, periferik fasiyal paralizi, tekrarlayan,
cocukluk cag

Giris

Ailevi Akdeniz atesi (AAA) otozomal resesif olarak kalitilan,
pirin proteinini kodlayan MEFV genindeki mutasyonlar
sonucu olusan otoinflamatuvar bir hastaliktir. Pirin asl
olarak granuUlositlerde eksprese edilen ve normal kosullarda
enflamasyonu kontrol altinda tutmaya yarayan bir proteindir.
Bu proteini kodlayan gendeki mutasyonlar enflamasyonun
negatif reglatorl olan pirin proteininin disfonksiyonuna yol
acar (1). AAA, Dogu Akdeniz kokenli topluluklarda, ozellikle
Yahudiler, Turkler, Ermeniler ve Araplar'da sik gorilen bir

ABSTRACT

Recurrent facial palsy is a rare disorder in childhood similar to adults. It can
occur idiopathically as well as a result of nerve compression, infectious,
inflammatory and vascular disorders. Familial Mediterrenean fever is a
common disease in the Turkish population but neurological involvement such
as headache, myalgia, demyelinationg lesions, aseptic meningitis, seizure or
electroencephalographic abnormalities, is rarely reported. To date, peripheral
facial palsy in association with Familial Mediterrenean fever is described
in single cases both in adult and pediatric population. Moreover, recurrent
peripheral facial palsy is described in only one pediatric case of Familial
Mediterrenean fever.

Keywords: Familial Mediterrenean fever, peripheral facial palsy, recurrent,
childhood

hastaliktir. Ates, karin, gégus, eklem agrisi hastaligin yol actig
en sik yakinmalardir. Vaskdlite ikincil olarak deri ve bdébrek
tutulumu gorulebilir. Splenomegali, hepatomegali, skrotal,
pelvik ve norolojik tutulum ise AAA’da nadir gorilen organ
tutulumlandir (2,3).

Olgu Sunumu
On bes yasinda kiz hasta, sag periferik fasiyal paralizi

ile basvurdu. On glndlr sag gozinl kapatamama ve agiz
kosesinde kayma yakinmasi mevcuttu. Rutin kulak-burun-
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bogaz bakisinda sag periferik fasiyal paralizi disinda ek
bulguya rastlanmadi. Isitme testi normal bulundu. Diger
kraniyal sinirleri ve norolojik bakisi olagandi. Tansiyon arteriyel
degerleri yas icin normal sinirlardaydi. Rutin hematolojik,
biyokimyasal tetkikleri normaldi. Olgu, oral prednizolon ve
semptomatik tedavisi dlzenlenerek takibe alindi. Steroid
tedavisi kesildikten l¢ ay sonra ¢ocuk néroloji poliklinigine
ikinci kez ayni tarafli periferik fasiyal paralizi atag ile basvurdu.
Olgu House-Brackmann fasial sinir evreleme sistemine gore
evre-4 periferik fasiyal paralizi olarak degerlendirildi (Resim
1). Ek olarak dilde fissurli gorindm dikkat cekti (Resim 2).
Rekurren fasiyal paralizi nedeniyle olasi etiyolojik nedenlerin
tetkik edilmesi amacli yatirildi. Anamnezi derinlestirildiginde
yaklasik dort yildir tekrarlayan karin agrisi, eklem agrisi ve
ates yakinmasi oldugu, bir yil 6nce bu nedenle tetkik edildigi,
AAA'ya yonelik génderilen mutasyon analizinde homozigot
R202Q mutasyonu saptanarak kolsisin tedavisi baslandig
ancak hastanin bu tedaviyi hi¢c kullanmadigi 6grenildi. Bakilan
rutin hemogram, biyokimya, periferik yayma ve akciger
grafisi normal, brusella, salmonella, lyme ve viral seroloji,
antinikleer antikor, antigliadin ve atiendomisyum antikorlari
negatif bulundu. Sedimentasyonu 28 mm/saat, C-reaktif
protein: 6 mg/dL idi. Kraniyal manyetik rezonans ve manyetik
rezonans anjiografi ve temporal kemik bilgisayarli tomografide
Ozellik saptanmadi. Hastaya oral prednizolon ve kolsisin
tedavisi baslandi. Oral steroid tedavisinin birinci ayinda
periferik fasiyal paralizi bulgular geriledi, dizenli kolsisin
tedavisi ile bir yillik slre icerisinde tekrarlamadi.

Tartisma

Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, idiyopatik fasiyal
paralizi tanili cocuklarin %6'sinda goralar (4,5). Ayirici tanis,
sinir kompresyonuna sebep olan intrakraniyal lezyonlardan,
|[6semi ve lenfomaya, hipertansiyondan ¢olyak hastaligina
kadar oldukca genis bir yelpazeyi icerir (Tablo 1) (6). Sunulan
olguda gortntlileme yontemleri ve periferik yayma ile olasi
solid ve hematolojik maligniteler dislandi. Viral ve bakteriyel
ajanlara yonelik yapilan kulak burun bogaz bakisi ve serolojik
tetkiklerde o6zellik saptanmadi. Colyak hastaligi, sarkoidoz,
Behget hastaligl ve sistemik lupus eritematozis oykU, fizik
baki ve laboratuar tetkikleri ile dislandi. Melkersson Rosenthal
sendromu tekrarlayan periferik fasiyal paralizinin, ylzde
6dem ve dilde fissurli goérinimin eslik ettigi, genetik
ya da kazanilmis faktorlerle gelisebilen 6zel bir formudur.
Otozomal dominant olarak kalitilan formda aile GykUsU
tanimlanabilmektedir. Klasik triad olgularin yalniz %25'inde
gordldr. Ylzde 6dem en sik goérllen bulgu olup olgularin
%80-100'Unde mevcuttur. Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi
ve dilde fisstrld gorlinim her zaman olmayabilir. Dilde
fissUrll gorindm Melkersson Rosenthal sendromlu olgularin
%30 kadarinda gorllir ancak sendroma 6zgl bir bulgu
olmayip, psoriasis, ¢olyak hastaligi gibi baska otoimmin
hastaliklara da eslik edebilmekte ve saglikli popilasyonda
da rastlanabilmektedir (7). Sunulan olgunun fisstrlG dil
gorinimU ve paralizi tarafinda ylzde slpheli ddemi vardi

ancak bunun evre-4 periferik fasiyal paralizinin sebep oldugu
nazolabial oluktaki silinme ile iliskili yalanci bir gérinim
oldugu dusunildi. Melkersson Rosenthal sendromu ile
iliskili aile dykisU tanimlanmamaktaydi. Bu nedenlerle olgu
Melkersson Rosenthal sendromu olarak degerlendirilmedi.
Yilmaz ve ark.’nin (6) tanimladiklart AAA ve rekirren fasiyal
paralizili bir ocuk olguda, bizim olgumuza benzer sekilde dilde
fissUrll gdérinim saptanmis ve tekrarlayan fasiyal paralizi
AAA'ya sebep olan vaskulit ile iliskilendirmislerdir. Biz de
sunulan olguda sebep olabilecek diger nedenleri disladiktan
sonra tekrarlayan periferik fasiyal paraliziyi tedavi edilmemis
primer hastaligin sebep oldugu vaskdulit ile iliskilendirdik.
Bir baska yayinda ise vaskulite ek olarak amiloidozun da
AAA’sinda gorllen fasiyal paraliziyi aciklayabilecegi ileri
sUrllmastdr (8). Sunulan olguda AAA ve buna bagli amiloidoza
sekonder major organ disfonksiyonu gelismeden kraniyal
noropati gelisimi ihtimalinin disuk oldugu disunuldd.
Cocukluk caginda tekrarlayan periferik fasiyal paralizi
etiyolojisinin belirlenmesi genellikle ayrintili laboratuvar ve
gorintileme yontemleri ile mimkin olur. Ancak laboratuvar
ve gorlntileme ydntemlerine gecmeden dnce dikkatli

Resim 1. Sag periferik fasiyal paralizi bulgulari

Resim 2. FissUrll dil
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Tablo I. Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi nedenleri (6)

Genetik
Ailevi tekrarlayici periferik fasiyal paralizi

Melkersson-Rosenthal sendromu

Sinir basisi
Intrakraniyal kitle
Losemi
Lenfoma
Fasiyal nérinom*
Temporal kemigin fibroz displazisi*
Osteopetrozis®

Dental iglemler*

Enfeksiyoz
Tekrarlayan orta kulak iltihabi
Tekrarlayan parotit
Lyme hastaligi
Mikoplazma enfeksiyonu
Ramsay Hunt sendromu

HIV enfeksiyonu*

Enflamatuvar
Célyak hastahigi
Sarkoidoz
Behget hastaligi
Sistemik lupus eritematozus*
Diyabet
Disglobulinemi
Anti-GQ1b antikoru ile iligkili tekrarlayan periferik fasiyal paralizi*
Multipl skleroz*

Vaskiiler
Hipertansiyon

Migren

Digerleri
Kalitsal basiya duyarl néropati*
Guillain Barre sendromunda plazmaferez*
Gebelik

*0lgu sunumu mevcut olup, koinsidans olabilir.
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ve ayrintill 6ykd alimi gereksiz birgok tetkikin yapilmasina
engel olabilir Bu olgudan yola cikilarak, c¢ocukluk gaginda
tekrarlayan periferik fasiyal paralizi olgularinin, AAA agisindan
da sorgulanmasi Ulkemizde sik gorllen bir hastalik olmasi
nedeniyle uygun olacaktir.
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Ebstein-Barr virlis (EBV) enfeksiyonu addlesan donemde ates, tonsillit,
lenfadenit seklinde seyreden enfeksiyéz mononiikleoz tablosuna yol agsa
da erken gocukluk daneminde enfeksiyon genellikle subklinik seyreder. EBV
enfeksiyonu sirasinda karaciger enzim yiksekligi alisiimig bir bulgudur ancak
akut akalkiiloz kolesistit (AAK) nadir goriiliir. Burada akut EBV enfeksiyonu
seyrinde gelisen AAK olgusu sunulmustur. Hekimler EBV'ye bagl gelisen
enfeksiyoz mononiikleoz seyri sirasinda akut kolesistit geligebilecegini,
klinik iyilesmeye paralel olarak bu komplikasyonun diizelecegini akilda
bulundurmalidir.

Anahtar Kelimeler: Akut akalkiiloz kolesistit, Ebstein-Bar virlis, gocuk

Giris

Erken cocukluk déneminde Ebstein-Barr viris (EBV)
enfeksiyonu genellikle subklinik veya viral Ust solunum
yolu enfeksiyonunu taklit eden belirtilerle seyreder. Ancak
gec cocukluk ve addlesan déneminde ates, tonsillit ve
lenf bezlerinde sislikle karakterize enfeksiydz mononikleoz
klinik tablosuna yol acabilir EBV kendi kendini sinirlayan
bir enfeksiyon olmakla birlikte cok cesitli komplikasyonlar
bildirilmistir. Hepatitle beraber hafif serum transaminaz

ABSTRACT

Infection with Ebstein-Barr viriis (EBV) causes clinical signs such as fever,
tonsillitis, lymphadenitis in adolescents, whereas it is mainly asymptomatic
during early childhood. Elevations in liver function tests are known signs in
EBV infection but acute acalculous cholecystitis (AAC) is rare. Herein, we
report AAC in the course of acute EBV infection. Physicians should keep in
mind that acute cholecystitis may develop during the course of EBV related
infectious mononucleosis and this complication will recover-paralel to the
clinical improvement of the primary disease.

Keywords: Acute acalculous cholecystitis, Ebstein-Barr viris, child

yuksekligi sik gérllen bulgu olsa da c¢ocuklarda EBV iliskili
akut akalkUldz kolesistit (AAK) nadiren bildirilmistir (1). Burada
EBV enfeksiyonu sirasinda gelisen ve seyrinde sorunsuz
iyilesen bir akalk(ldz kolesistit olgusu sunulmustur.

Olgu Sunumu

Iki yasinda erkek hasta iki glindiir devam eden ates, goz
cevresinde ve karinda sislik sikayetleri ile basvurdu. Ozgecmis
ve soy gecmisinde Ozellik yoktu. Fizik incelemesinde genel

Yazisma Adresi/Address for Correspondence
Dr. Melike Ocak, Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara, Ttirkiye
Tel.: +90 553 394 94 23 E-posta: drmelikeocak@gmail.com
Gelis tarihi/Received: 06.05.2075 Kabul tarihi/Accepted: 37.08.2015

63



Ocak ve ark.
Ebstein Barr Virlis Enfeksiyonunun Nadir Bir Komplikasyonu: Akalkiloz Kolesistit

durumu iyi, halsiz gériinimdeydi. Vicut sicakligi 36,4 °C, kalp
tepe atimi 120/dk, tansiyon 100/60 mmHg, solunum sayisi
40/dk, bilateral tonsilleri hiperemik ve hipertrofik idi. Batin
muayenesinde sag Ust kadranda hassasiyeti vardi. Karaciger
orta hatta kot alti 2 cm ele geliyordu, dalak ele gelmiyordu
ancak traube kapallydi. Diger sistem incelemelerinde 6zellik
yoktu.

Labaratuvar incelemelerinde; hemoglobin 10,6 gr/dL,
beyaz kire 8500/mm3, trombosit sayisi 110,000/mm3 idi.
Periferik yaymasinda %70 lenfosit, %20 parcali, %10 monosit
mevcuttu. Aspart aminotransferaz (AST) 366 U/L (0-48), alanin
aminotransferaz 467 U/L (0-37), gama glutamil transferaz 96
U/L (0-23), total bilirtibin 1 mg/dL (0-2), direkt biliribin 0,5 mg/
dL (0-0.5), alkalen fosfataz (ALP) 270 U/L (0-500), protrombin
zamani 13,5 saniye (10-15,3), parsiyel tromboplastin zamani
25 saniye (22-34), eritrosit sedimentasyon hizi 12 mm/
saat (0-10) ve C-reaktif protein 4,4 mg/L (0-4) idi. Boébrek
fonksiyon testleri, serum elektrolitleri, kan gazi ve tam idrar
analizi normaldi. Batin ultrasonografisinde; hepatomegali,
splenomegali, safra kesesi ekojenitesinde 6¢deme sekonder
artis saptandi. Safra kesesi duvar kalinligi 8 mm idi. Kese
komsulugunda minimal sivi, porta hepatiste 1 cm ve en
blyltgl 12x9 mm boyutunda olan birka¢ adet lenfadenopati
izlendi (Resim 1, 2). Mevcut ultrasonografi bulgulari ile
hastada akalklloz kolesistit disuntldl, destek tedavisi ve
ampirik sefoperazon-sulbaktam baslandi. Etiyolojiye yonelik
olarak yapilan tetkiklerinde; Hepatit B yUzey antijeni, anti
HIV, anti Hepatit C virlsl, anti Hepatit A virlist Ig M, anti
sitomegalovirlis I|g M negatif saptandi. EBV-viral kapsid
antijeni (VCA) IgM 2,56 U/mL (<0,8) ve EBV-VCA IgG 5,11 U/
mL (<0,8) titrede pozitif bulundu, bakilan EBV polimeraz zincir
reaksiyonu (PZR) 1,9x103 kopya olarak saptandi. Hastada
akut EBV enfeksiyonuna sekonder gelisen akalkiloz kolesistit
disUnUldi ve ampirik antibiyotik tedavisi kesilerek destek
tedavisine devam edildi. Kontrol batin ultrasonografisinde
kolesistit bulgusunun dUzeldigi gortlen ve karaciger fonksiyon
testleri normale doénen hasta yatisinin besinci glninde
taburcu edildi.

Tartisma

Akalkiloz kolesistit, tas olmaksizin gelisen safra kesesinin
inflamasyonudur. Cocukluk ¢aginda nadir gorUlir. Etiyoloiji
ve patogenez net olmasa da sepsis, salmonelloz, bruselloz,
streptokok ve hepatit A gibi bazi enfeksiyonlarin seyri sirasinda
AAK gelistigi bildirilmistir. Kardiyak ve abdominal cerrahi,
yaniklar ve uzamis total parental ndtrisyon sivilarinin kullanimi
da diger nedenlerindendir (2,3). Safra kesesine azalmis kan
akiminin, safra yollarinda tikanikligin ve safra yogunlasmasinin
patogenezde rol oynadigi distndlmektedir (4).

Primer EBV enfeksiyonu ile iliskili birgok komplikasyon
bildirilmistir. Asemptomatik karaciger enzim yUksekligi
EBV enfeksiyonu seyrinde gorilen sik bir bulgu olsa da
cocukluk déneminde akut EBV enfeksiyonu sirasinda gelisen
AAK literatlrde nadiren bildirilmistir. Bir olgu esliginde EBV
iliskili AAK'nin degerlendirildigi bir derlemede PubMEd veri
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tabaninda 27 olgu saptanmis ve 15 hastanin 4-18 yas arasinda
oldugu belirtiimistir. Genel olarak tUm ¢ocuk hastalarin benzer
klinik belirtilerle basvurdugu gortlmustdr. Hiperbilirubinemi
ve orta dlzeyde transaminaz yUksekligi en sik gorllen
laboratuvar bulgularidir. Ultrasonografik gérintlilemede safra
kesesi duvar kalinliklari 4,2-19 mm arasi bildirilmistir. Bu
hastalarin genel ozellikleri Tablo 1I'de &zetlenmistir (5-18).
Hastamiz da bu komplikasyonun nadir gérildigl vyas
grubundaydi.

EBV iliskili AAK'nin patogenezi net olarak bilinmemektedir.
EBV'nin oral epitelyal hicreleri enfekte ettigi bilinmekle
beraber safra kesesinin EBV tarafindan direkt invazyonu
tanimlanmamisti. EBV iliskili kolesistitin patogenezi tam
olarak bilinmemesine ragmen virisin etkisi ile salinan
proinflamatuvar sitokinlerin biliyer epitelyal kanallarda hasara
yol actigi distunilmustir (19). Kolesistit tanisinda basvuru
sikayetleri ve laboratuvar bulgulart cocuk yas grubunda
ozellikli olmayabilir. Ates, bulanti, kusma, epigastrik agri
gibi semptomlar gorilebilin. Bu semptomlar abdominal
enflamatuvar hastaliklar 6zellikle de apandisit ile karisabilir
(20). Hastamiz da ates, karinda sislik ve agri gibi genel
yakinmalarla basvurmustu.

Resim 1. Alinan sagittal planda safra kesesi ultrasonografi
gorintlsinde; Kese duvari belirgin kalinlasmis (8 mm) &demli
gorintmdedir. Kese limeninde kalkul izienmemektedir. Perikolesistik
alanda minimal reaktif serbest sivi eslik etmektedir

Resim 2. Alinan oblik - sagittal planda safra kesesi ultrasonografi
gorintlsinde; Kese duvarl belirgin  kalinlasmis ve odemli
gorinimdedir. Perikolesistik alanda minimal reaktif serbest sivi eslik
etmektedir.
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Tablo I. Primer Ebstein-Barr viriis enfeksiyonu ve akut akalkiiloz kolesistiti olan hastalarin 6zellikleri
Yazar/yil Yas/cinsiyet | Ulke Ates Abdominal Safra kesesi duvar Antibiyotik Cerrahi
semptomlara | kalinhgi (mm) kullanimi
Yoshie ve ark./2004 (7) 15/kiz Japonya Evet Evet 10 Hayir Hayir
Prassouli ve ark. 2007 (8) 13/kiz Yunanistan Evet Evet 13,6 Evet Hayir
Lagona ve ark. 2007 (9) 4/kiz Yunanistan Evet Evet 9 Hayir Hayir
Gora-Gebka ve ark. 2008 (10) | 4/kiz Polonya Evet Evet 7 Evet Hayir
Gora-Gebka ve ark. 2008 (10) | 9/kiz Polonya Evet Evet 9 Evet Hayir
Pellicia ve ark. 2008 (11) 14/kiz italya Evet Evet 10 Hayir Hayir
Attilakos ve ark. 2009 (12) 5/erkek Yunanistan Evet Evet 42 Hayir Hayir
Arya ve ark. 2010 (13) 16/kiz Amerika Evet Evet 9 Evet Hayir
Aydin ve ark. 2013 (14) 1/kiz Tiirkiye Evet Evet Belirgin artmig Hayir Hayir
Poddighe ve ark. 2014 (15) 1/kiz talya Evet Evet 10 Evet Hayir
Kim ve ark. 2014 (16) 10/kiz Kore Evet Evet 6 Evet Hayir
Suga ve ark. 2014 (17) 6/kiz Japonya Evet Evet 46 Evet Hayir
Fretzayas ve ark. 2014 (18) 1/kiz Yunanistan Evet Evet 13 - Hayir
Fretzayas ve ark. 2014 (18) 12/kiz Yunanistan Evet Evet 9 - Hayir
Alkhoury ve ark. 2015 (6) 15/kiz Amerika Evet Evet 19 Hayir Hayir
a: hastaneye karin agrisi ile basvuru

Akut kolesistit tanisinda abdominal ultrasonografi (USG)
tanisaldir. Tanida safra kesesi duvar kalinhiginin 3,5 mm’nin
Uzerinde olmasinin 6zgulligu %98,5 ve duyarlihig % 100'dlr.
Perikolesistik sivi, intramural gaz ve sonollsent halo diger
yardimci USG bulgulandir (21). Hastamizin da karinda
hassasiyet nedeniyle istenen abdominal USG gortntilemesi
AKK ile uyumlu idi.

EBV enfeksiyonu tanisinda klinik bulgulara ek olarak
serolojik testler kullanilir. Akut enfeksiyonda EBV DNA'si
kanda PZR ile tespit edilir Viral yik hastaligin siddeti ve
bulastiriciig ile iliskilidir (22). Serolojik testlerinden EBV-
VCA IgM, 1gG'si pozitif ve EBV PZR’si 1,9 X 103 kopya
olan ve uyumlu USG bulgulari saptanan hastamiz akut EBV
enfeksiyonu iliskili AAK tanisi almistir.

Akut akalklloz kolesistit cerrahi disi destek tedaviden,
kolesistektomiye kadar degisen tedavi araligini icerir.
Imamoglu ve ark.’nin (23) AAK'i olan cocuklardaki tedavi
algoritmasina gore acil cerrahi mitdahale gerektiren durumlar,
takip USG bulgularinda bozulma veya iyilesme olmayan
olgulardir. Yazarlar cocukluk yas grubunda AAK tedavisinde
ilk olarak cerrahi disi yaklasim ve yakin USG takibi 6nermistir.
EBV seyri sirasinda gelisen AAK olgularinda semptomatik
tedavinin yeterli oldugu bildirilmistir. Literatlrlerde sunulan
EBV iliskili AAK olgularindan sadece 22 yasindaki inflamatuvar
barsak hastaligi nedeniyle takipli olan hastaya kolesistektomi
yapilmis, diger olgular ise hastamiza benzer olarak destek
tedavi ile komplikasyonsuz iyilesmistir (24).

Akut akalklléz kolesistit EBV enfeksiyonu sirasinda
gorilebilir. AAK tanisi alan hastalarin ayirici tanisinda gereksiz

cerrahi muUdahaleyi ve antibiyotiklerin kullanimini énlemek
amaciyla EBV'nin disunulmesi gerekmektedir.
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Fallot Tetralojisi Birlikteliginde Cift Arkus Aortanin
Basarili Tek Asamali Tam Diizeltimi

Successful One-Stage Total Correction of a Double Aortic Arch with

Tetralogy of Fallot

Onur Isik, Muhammet Akylz, Mehmet Fatih Ayik, YUksel Atay

Ege Universitesi Tip Fakdiltesi, Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dall, [zmir, Ttirkiye
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Fallot tetralojisi ile iligkili asemptomatik ¢ift aortik ark ok nadir bir kanjenital
anomalidir. Ekokardiyografi birgok konjenital kalp hastaligi gibi bu hastalarin
gorintilenmesinde belirleyici bir rol oynamaktadir. Olgumuzdaki gibi stipheli
cift arkus aort varliginda, bilgisayarli tomografi ve kardiyak kateterizasyon
bu gibi kompleks anomalilerin teyit edilmesinde tanisal 6nem tasimaktadir.
Hastamiza bu goriintiileme teknikleri yapilarak mediyan sternatomi yoluyla
aortik ark ligasyonu ile birlikte tek asamali tam diizeltim onarimi yapildi.
Sorunsuz iyilesme sonrasinda hasta ameliyat sonrasi besinci giinde taburcu
edildi.

Anahtar Kelimeler: Fallot tetralojisi, cift arkus aorta, konjenital kalp
cerrahisi, gorlintileme

Giris

Fallot Tetralojisi (TOF) ile cift arkus aorta birlikteligi nadir
rastlanan bir durumdur (1). Cift arkus aortadan dolayr semptomu
olmayan fakat TOF'a bagl siyanozu bulunan hastanin basariyla
tek asamall tam dUzeltim onarimi yapilmis ve hasta sifa ile
taburcu edilmistir. Bu anomali birlikteligi bulunan hastaya olan
tanisal yaklasim ve cerrahi planlama tartisiimistir.

Olgu Sunumu

Uc vasinda kiz hasta siyanoz ve eforla gelen nefes
darligi sikayetiyle basvurdu. Hastanin fizik bakisinda 10

ABSTRACT

Asymptomatic double aortic arch associated with tetralogy of Fallot (TOF) is
a very rare congenital anomaly. Echocardiography plays a decisive role in the
imaging of these patients as in several congenital heart diseases. In suspected
double aortic arch diagnosis as in the current case, computed tomography or
cardiac catheterization is of diagnostic importance for confirming complex
anomalies such as this. In our case, these imaging techniques were performed
and the patient underwent a one-stage total correction with ligation of an
aortic arch via median sternotomy. Following an uneventful recovery, the
patient was discharged on the postoperative fifth day.

Keywords: Tetralogy of Fallot, double aortik arch, congenital cardiac surgery,
imaging

kg agirhgr 90 cm boyunda oldugu, kalp hizinin 92 atim/
dakika, oksijen saturasyonunun oda havasinda %75 civari
oldugu saptandi. Elektrokardiyografisinde normal sints ritmi
ve sag aks deviasyonu oldugu gorlldi. Akciger grafisinde
mediastenin genis ve sag ventrikll hipertrofisi gordldu.
Transtorasik ekokardiyografide perimembrandéz genis
ventrikuler septal defekt (VSD), infundibular ve valviler ciddi
darlik, aortik dekstrapozisyonu ve cift arkus aort slphesi
olarak raporlandi. Hastaya bilgisayarli tomografi (BT) ve
kateter anjiyografi planlandi. BT ve anjiyografide cift arkus aort
ile birlikte TOF tanisi dogrulandi (Sekil 1) ve Mc Goon orani
1,9 olarak hesaplandi. Goérlntileme tetkiklerinde dominant
sag arkus aortadan sag karotis ve sag subklaviyan; non-
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dominant sol arkus aortadan sol karotis ve sol subklaviyan
arterlerin kdken aldigi gortlda (Sekil 2). Hastaya mediyan
sternotomi yoluyla tek asamada tam duzeltim ameliyati karari
verilerek non-dominant sol arkus aortanin desenden aorta ile
birlestigi segmentten ayrilmasina ve karar verildi. Ameliyatta
mediyan sternotomi insizyonuyla mediastene ulasildi. Timus
eksize edildi. Sol arkus aorta desenden aorta ile birlestigi
noktaya kadar diseke edildi (Sekil 2). Basit klempaj altinda
divizyon yapildi ve aort uglari primer olarak kapatildi. Duktus
arteriyozus divize edildi. Ardindan aortik-bikaval kanulasyon
yapildi ve kardiyopulmoner bypassa gegildi. VSD kapatiimasi,
transanuler yama kullanilarak sag ventrikiler ¢ikim yolu darligi
giderilmesini kapsayan standart TOF onarimi yapildi. Sorunsuz
gecen postopeatif déonem ardindan hasta sifa ile taburcu
edildi.

Tartisma

Cift arkus aorta trakea ve Ozefagusu birlikte cevreleyen
nadir izlenen bir vaskdler ring anomalisidir. Vaskdler ringler,
ameliyat edilen konjenital kalp cerrahisi hastalarinin %1°lik
kismini olusturmaktadir ve TOF ile birlikteligi nadir rastlanir
bir durumdur (1). Cift arkus aorta embriyogenez déneminde
trunkus arteriyozusdan dallanan embriyonik aortik arklarin
anormal regresyonunundan olusmaktadir (2). Cift arkus aorta
anomalisinde sag veya sol arkuslardan biri dominant olabildigi
gibi her ikisi de esit blyUkllkte olabilir. En sik rastlanan formu
ise sag arkus aortanin dominant oldugu tiptir (2). Cerrahi
dizeltim genellikle non dominant arkin desenden aortaya
birlesim yerinden divizyonudur. Bu prosedir igin hastanin
detayll deg@erlendiriimesi sonrasi sol veya sag torakotomi
yaklasimi kullanilir. Genellikle prosedir duktus arteriyozusun
da divizyonu ve etraf doku yapisikliklarinin giderilmesiyle
tamamlanir (3). Sunulan olguda sag arkus aorta dominant
iken sol arkus aorta non dominant idi. Komplet ringin
acllmasi icin non-dominant sol arkin sol subklaviyan arter
distalinde desenden aorta ile birlestigi segmentin ve duktus
arteriyozusun divizyonunun yapilmasi gerekti.

TOF siyanotik konjenital kalp hastaliklari arasinda en
sik rastlanan anomalidir. GUnimizde TOF onarimi dlstk
operatif mortalite ve iyi uzun dénem sagkalim oranlariyla
gerceklestiriimektedir (4). Fallot tetralojili hastalarin en sik
semptomlari siyanoz ve efor dispnesidir. Cogu zaman fizik
muayenedeki bulgular ile tani uyusmasi nedeniyle bu hastalar
ek hastaliklar veya semptomlar agisindan sorgulanmazlar.
Cift arkus aortanin tanisina yonlendiren en énemli ipucu ise
hastanin ve ailesinin sorgulanmasiyla elde edilen trakea veya
Ozefagus basisina ait bulgulardir. Dolayisiyla bu hastalarin
tanisindaki ilk stphe genellikle transtorasik ekokardiyografi
sonrasl! olusur. Kateter anjioyografi ile hem TOF hem de gift
arkus aort tanilari dogrulanabilir ve ameliyat planlanabilir.
GlnUmUzde dzefagus ve trakea basisini gdsterme pratigine
BT anjiografi ve manyetik rezonans goérintileme girmistir.
Baryumlu 6zefagografi ve trakeaografi neredeyse terkedilmis
durumdadir. Hastada komplet bir vaskiler ring olmasina
ragmen herhangi bir basiya ait bulgu veya semptom yoktu.
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Pulmoner arterleri tam dlzeltim icin yeterli gelismemis
hastalarda cift arkus aortaya mudahale hangi taraftan
planlanirsa sistemik-pulmoner sant da o taraftan ayni
torakotomi insizyonuyla gergeklestirilebilir. Pulmoner yatag
tam dUzeltim icin uygun bulunan hastalarda ise median
sternotomi insizyonuyla non-dominant arkin desenden
aortaya birlesim yerine ulasilabilir ve divizyon vyapilabilir.
Fakat torakotomi insizyonunda daha uzun bir segmentte

Sekil 1. Anjiyografik goriintl. Ventrikllografi sonrasi sag ventrikil
cikim yolundaki darlik ile birlikte ¢ift arkus aorta yapisi goérilmektedir

LR &

Sekil 2. Operatif goriintl. Mediyan sternotomi sonrasi dominant sag
ark, non dominant sol ark ve vaskdler ringin desendan aort baglantisi
gorilmektedir.

Slka: Sol karotid arter, Slsa: Sol subklavyan arter
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arkus aortanin diseksiyonu gereklidir. Bu durum sinir ve sil6z
yapllarin hasarlanma ihtimalini arttirabilir. Ayrica divizyon
yapilirken klempaj mesafesi vyeterli glvenlikte olmayan
hastalarda gUvenligi arttirmak amaciyla kardiyopulmoner
bypass kandlleri yerlestiriimesi sonrasi veya kardiyopulmoner
bypassa gecilerek divizyon vyapilabilir Olgumuzda yeterli
klemp mesafeleri bulunmasi nedeniyle kardiyopulmoner
bypassa ihtiyag duyulmadan non-dominant arkus aortanin
divizyonu gerceklestiriimistir.

TOF ile ¢ift arkus aorta birlikteligi nadir rastlanan bir
durumdur. Preoperatif taninin atlanmasi durumunda TOF'un
tam dUzeltim ameliyati ardindan zamanla c¢ift arkus aortaya
iliskin semptomlar ortaya c¢ikabilir ve reoperasyon ihtiyaci
dogabilir. Bu tani kompleksinde cift arkus aort tedavisi; TOF
palyasyonu planlanan hastalarda torakotomi yaklasiyla, tam
dlzeltim ameliyati planlanan hastalarda ise tek asamada
mediyan sternotomi insizyonuyla yapilabilir.
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