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COCUKLUK CAGI iNTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARI KAYIT SISTEMINDE YER ALAN
BRONSIYOLITiS OBLITERANS HASTALARININ DEGERLENDIRILMESi

Nilgiin Kula’, Ayse Tana Aslan’, Handan Kekeg', Tugba Sismanlar Eyiiboglu', Ece Ocak? Figen Giilen?, Halime Nayir
Bliyliksahin®, Birce Sunman?, Fazilcan Zirek®, Merve Nur Tekin®, Ali Ersoy®, Mehmet Kése®>, Abdurrahman Erdem
Basaran®, Aysen Bingél6, Asli imran Yilmaz’, Dilber Ademhan Tural®, Giilay Bilgin®, Melih Hangiil’, Beste Ozsezen'’,
Azer Kili¢ Baskan'?, Erkan Cakir'®, Tugba Ramash Giirsoy', Sevgi Pekcan’, Nagehan Emiralioglu Ordukaya?,

Elmas Ebru Yalcin®, Nazan Cobanoglu?, Giizin Cinel’, Saniye Girit®, Ayse Ayzit Kiling'?, Yasemin Gékdemir',
Diclehan Orhan'é, Berna Oguz'’, Emine Nural Kiper?

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gédiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dall, izmir

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

‘Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

SErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Kayseri

SAkdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Antalya

’Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakdiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Konya

8Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Géddis Hastaliklari Klinigi, Ankara

9Istanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dall, Istanbul

"Gaziantep Cengiz Gokcek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklari Klinigi,
Gaziantep

"Sanlurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklari Klinigi, Sanlurfa

Zjstanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gédiis Hastaliklari Bilim Dall, istanbul
B3istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6gis Hastaliklari Bilim Dal, istanbul

“Dr. Sami Ulus Kadin Dogum Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk G6gdis Hastaliklari
Klinigi, Ankara

sMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6gtis Hastaliklari Bilim Dall, istanbul

"SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim Dali, Ankara

""Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, Ankara

GIRIS: Bronsiyolitis obliterans (BO), enfeksiy6z ve enfeksiydz olmayan nedenlerden kaynaklanabilen, kronik ve geri
donlistimsiz obstriktif bir akciger hastahgidir. Calismamizda cocukluk cagi interstisyel akciger hastaliklari kayit
sisteminde (chILD Turkiye) yer alan BO'lu hastalarin klinik ve radyolojik 6zellikleri, tanisal calismalari, tedavileri ve
prognozunu degerlendirmeyi amagladik.

GERECLER VE YONTEM: 2022-2023 yillarinda chiLD Tiirkiye veritabanindan hastalarin yas, cinsiyet, sikayet,
sikayetlerin baslama yasi, basvuru yasi, bilinen sistemik hastalik, fizik muayene bulgulari, laboratuvar sonuglari,
radyolojik bulgulari, yapilan tanisal testler ve tedaviler kaydedildi.

SONUCLAR: Calismaya 104 hastaalindi, %53,8' erkekti.Hastalarin ortalamagtincel yasi 103,12 (8-236), sikayetlerin
baslama yasi 25,12 (0-161), hastaneye basvuru yasi 47,84 (1-162) aydi. Hastalarin %19,2’sinde yenidogan yatis
oykusu, %9,6'sinda yenidogan doneminde mekanik ventilator (MV) 6ykisi vardi. En sik semptom 6kstiriikdi
(%79,8). Hastalarin %16,2'sinde biiyiime geriligi, %7,6'sinda konjenital kalp hastalidi vardi(Tablo1). Hastalarin
%12,5'inde oksijen kullanim 6ykusi, %2,9'u noninvaziv MV kullanim dykiisu vardi. Hastalarin ortalama oksijen
kullanim siiresi 6,48 (0,25-60), MV siiresi 21,83 (0,5-60) aydi. En sik fizik muayene bulgusu ronkiistii (% 69,2)(Tablo2).
Toraks bilgisayarli tomografide (BT) en sik bulgu mozaik perflizyon patterniydi (%100)(Tablo3). Ortalama FEV1,
FVC ve MEF25-75 degerleri sirasiyla %61,5+19,71, %66,93+22,86 ve %49,46+24,95'idi. En sik enfeksiyoz etken
adenoviriistii (%9,6)(Tablo4). Hastalarin %80,8'inde postenfeksiyéz BO (PiBO), %11,5'inde PIBO ve gastrotzefagial
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refli birlikteligi, %5,8'inde hematopoietik kok hiicre nakli sonrasi BO, %1'inde juvenil idiyopatik artrit ve %1'inde
Stevens-Johnson sendromuna bagli BO vardi. Hastalarin % 40,4'G inhaler steroid, %26,9'u oral steroid, %21,2'si
pulse steroid, %5,8'i azitromisin tedavisi almisti. Bir hasta kaybedildi.

TARTISMA: Tiirkiye chILD veri tabanindaki PIBO hastalarimizda en sik etken adenoviriistii. Mozaik perfiizyon
patterninden sonra en sik BT bulgusu havalanma artisiydi. Solunum fonksiyon testlerinde ciddi obstriiksiyon
bulgulari ve solunum destek ihtiyaci gorilmektedir Literatiirde BO etiyolojisi, klinigi, tedavisi, takibi hakkinda
genis hasta serilerini iceren veriler sinirhdir. Tirkiye chILD kayit sistemine hasta girisleri arttikca BO’li hastalarimizin
oOzellikleriyle ilgili bilgilerimiz artacaktir.

Anahtar Kelimeler: Bronsiyolitis obliterans, interstisyel akciger hastaliklari, Tiirkiye chILD kayit sistemi

Tablo 1. Hastalarin semptomlari ve sistemik hastaliklari

Semptomlar [n(%)] Oksuriik 84 (79,8)
Hirilti 68 (65,4)
Tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ' 58 (55,8)
Hizlh nefes alma 49 (47,1)
Dispne 45 (43,3)
Beslenme bozuklugu 10 (9,6)
Morarma 9(8,7)
Ates 9(8,7)
Gastrointestinal sistem yakinmasi 8(7,7)
Gogus agrisi 2(1,9)
Aspirasyon Oykdsu 2(1,9)
Tekrarlayan kulak enfeksiyonu 1(1)

Sikayetlerin baslama sekli [n(%)] = Alt solunum yolu enfeksiyonu sonrasi 53 (51)
Sinsi baslangich 27 (26)
Ani 17 (16,3)
Buyume geriligi [n(%)] 17 (16,3)
Gastroozefagial refli dykusu [n(%)] 12 (11,5)
Konjenital kalp hastaligi [n(%)] 8(7,6)
Norolojik hastalik [n(%)] 6 (5,7)
immiin yetmezlik [n(%)] 5(4,8)
Hematolojik hastalik [n(%)] 5(4,8)
Endokrinolojik hastalik [n(%)] 3(2,8)
Otoimmun hastalik [n(%)] 2(1,9)
Metabolik hastaliklar [n(%)] 2(1,9)

(

Nefrolojik Hastalik [n(%)] 1
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Tablo 2. Hastalarin fizik muayene bulgular Tablo 4. PiBO’lu hastalarin enfeksiyoz etkenleri
n (%) n (%)
Ronkis 72(69.2) Adenoviriis 10 (9,6)
Ral 54 (51,9) - -
Adenovirus/influenza virtus = 3 (2,9)
Vizing 48 (46,2)
: RSV 3(2,9)
Retraksiyon 32(30,8)
Solunum selerinde azalma 22(21,2) Adenovirds/RSY 3(29)
Gogis deformitesi 11 (10,6) Influenza viriis (M
Burun kanadi solunumu 8(7,7) Parainfluenza virls 1(1)
Gomak parmak 7(6.7) Mycoplasma pneumoniae 1 (1)
Uftirim 6 (5,8)
cmv 1(1)
Lenfadenopati 2(1,9)

RSV, Respiratuvar sinsityal virus; CMV, Sitomegalovirlis;

PIBO, postenfeksiy6z bronsiyolitis obliterans
Tablo 3. Hastalarin toraks bilgisayarli tomografi

bulgulari
n (%)
Mozaik pattern 104 (100)
Havalanma artisi 48 (46,1)
Brons duvarinda kalinlasma 43 (41,3)
Buzlu cam 39(37,5)
Fokal konsolidasyon 30(28,8)
Linear veya retikuler opasiteler 28(26,9)
Bronsektazi 19(18,2)

Nodiiller veya noddiler opasiteler 13 (12,5)

Bal petegi gorlinimii 11(10,5)
Mediastinal lenfadenopati 10(9,6)
Amfizem 9(8,6)
interseptal kalinlasma 7(6,7)
Fibrozis 6 (5,7)
Kistik lezyon 4(3,8)
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COCUKLUK CAGI iINTERSTISIYEL AKCIGER HASTALIGI ETYOLOJiSINDE iMMUN YETMEZLIKLER:
TURKIYE CHILD KAYIT SISTEMI’NDEN ILK VERILER

Tugba Sismanlar Eyuboglu’, Melih Hangiil?, Gékcen Kartal Oztiirk®, Figen Giilen*, Gékgen Dilsa Tugcu®, Ayca Kiykim®,
Sinem Can Oksay’, [smail Giizelkas®, Fazilcan Zirek®, Beste Ozsezen'®, Ela Erdem Eralp'’, Asli imran Yilmaz', Fiisun
Unal®, Giizin Cinel, Ayse Ayzit Kiling®, Saniye Girit’, Nagehan Emiralioglué, Ebru Giines Yalcin®, Nazan Cobanoglu’,
Yasemin Gékdemir'’, Diclehan Orhan', Berna Oguz', Nural Kiper®

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gédtis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

2Gaziantep Sehit Cengiz Gbkgek Cocuk Hastanesi, Cocuk G6gdis Hastaliklari, Gaziantep

3S.B.U Dr. Behcet Uz Cocuk Hastaliklari Ve Cerrahisi EGitim Ve Arastirma Hastanesi

“Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégdis Hastaliklari Bilim Dali, lzmir

*Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk G6glis Hastaliklari, Ankara

Sistanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dall, Istanbul

’Istanbul Medeniyet Universitesi, Cocuk Godtis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul

8Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégtis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

"9Sanliurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gégtlis Hastaliklan, Sanlurfa

""Marmara Universitesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, stanbul

?Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gédtis Hastaliklari Bilim Dali, Konya

3Medipol Universitesi, Cocuk Gégtis Hastaliklari Bilim Dall, istanbul

“Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Patoloji Bilim Dali, Ankara

"SHacettepe Universitesi Tip Fakailtesi, Cocuk Radyoloji Bilim Dali, Ankara

GIRIS: Cocukluk cag interstisiyel akciger hastaliklari (chILD) nadir gériilen, degisik klinik bulgularla ortaya cikan,
yaklasik 200 hastaligi iceren heterojen bir hastalik grubudur. immiin yetmezliklerin degisik chILD paternleri ile
iliskisi oldugu bilinmektedir ancak bu alanda veriler kisithidir. Ulkemizde chILD tanusi ile takipli immiin yetmezlik
hastalarinin tanilar, akciger bulgulari ve klinik 6zelliklerinin ortaya konulmasi amaclanmistir.

METHOD: 2023 yilinda Cocukluk Cadi interstisiyel Akciger Hastaliklar Tuirkiye Kayit Sistemi’nde (chILD-TR) kayith
olan immiin yetmezlik tanili (Tani kodu:B3) hastalarin basvuru yasi, tani yasi, izlem stresi, immiin yetmezlik tanisi,
klinik bulgulari, laboratuvar bulgulari, radyolojik goriinttleri, son klinik durumlari not edilecektir.

SONUCLAR: chILD-TR sisteminde immun yetmezlik tanisi olan 44 (%8,2) hasta kayitliydi, 20'si erkekti, ortalama
glincel yaslarn 12,8+5,8 yildi. Hastalarin 39'u (%88) solunum sikayeti ile basvurdu. Sikayetlerin baslama yasi
ortalama 4,8+4,5 yasti. Akrabalik 17 hastada (%38) mevcuttu. 23 hastada kemik iligi nakli sonrasi bronsiolitis
obliterans, 4 LRBA defekti, 4 kronik graniilomat6z hastalik, 3 DOCK8 eksikligi, 3 agir kombine immuin yetmezlik,
2 STAT3 eksikligi, 1 ataksi telenjektazi, 1 artemis defekti 1T ZNFX1 mutasyonu saptanmisti, 2 hastada immin
yetmezlik tanisi net degildi. Tomografilerde en sik buzlu cam goriiniim, mozaik perfiizyon paterni, brons duvari
kalinlasmasi ve bronsektazi saptandi. Ortanca FEV1 %43 (16-89), FVC %43 (17-87) saptand.. izlemde 2 hasta 6ld(i.

TARTISMA: immiin yetmezlikler 6nemli bir chILD alt grubu olup farkl klinik ve radyolojik bulgularla prezente
olurlar. Kayit sistemimizin yeni olmasi, primer immun yetmezlik tanili hasta sayisinin az olmasi ve ¢ogunda
nakil sonrasi bronsiolitis obliterans saptanmasi nedeni ile bulgularimiz literatiirdeki serilerden farklidir. immiin
yetmezlik tanili hasta sayisi arttikca akciger tutulumuna yonelik bilgilerimiz artacaktir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, interstisiyel akciger hastaligi, immiin yetmezlik
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