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TURKIYE'DE COCUKLUK GAGI INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARINDA METABOLIK NEDENLERIN
SIKLIGI, TANI VE TEDAVi YONTEMLERININ DEGERLENDIRILMESi: ULUSAL KAYIT SISTEMi VERILERININ
ANALIZi

Merve Selguk Balci', Fazilcan Zirek?, Handan Kekeg®, Melih HangiiF, Gékgen Kartal Oztiirké, Burcu Gapraz YavuZ,
Giilay Bilgin’, Beste Ozsezen?, Aysen Bing6, Mina Gharibzadeh Hizal", Azer Kilig Baskan', Ali Ozdemir', Tugba
Ramasli Giirsoy™, Nazan Cobanogl?, Tugba Sismanlar Eyiipoglu®, Nagehan Emiralioglué, Ahmet Cevdet Ceylan™,
Berna Oguz’, Diclehan Orhan', Ayse Ayzit Kiling"', Saniye Girit’, Sevgi Pekcan', Giizin Cinel®, Ebru Yalgin®, Nural
Kiper®, Yasemin Gdkdemir’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6iis Hastaliklari Bilim Dali

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Godiiis Hastaliklari Bilim Dali

SGazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

‘Cengiz Gdkgek Cocuk Hastanesi, Gocuk Gagiis Hastaliklar Bilim Dali

5Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Ggiis Hastaliklari Bilim Dali

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiiis Hastaliklar Bilim Dali

7[stanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

8Sanliurfa Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogls Hastaliklari Bilim Dali

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

"Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Gogls Hastaliklari Bilim Dali

""Cerrahpasa Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastaliklari Bilim Dali

2Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Gogts Hastaliklar Bilim Dali

15Sami Ulus Gocuk Hastanesi, Gocuk Gagiis Hastaliklar Bilim Dali

"Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali

'SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali

'SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim Dali

"”Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

"8Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk GOgls Hastaliklari Bilim Dali

AMAG: Bu calismada Tiirkiye Gocukluk Gagi interstisyel Akciger Hastaliklari (chILD) kayit sistemindeki veriler incelenerek,
metabolik nedenlerin sikhgi, klinik ve laboratuvar Ozellikleri ile uygulanan tedavi yontemlerinin degerlendiriimesi
amaglanmugtir.

YONTEM: Ajustos 2024’e kadar kayit sistemine dahil edilen, metabolik hastalik tanisi konmus cocuk hastalar retrospektif
olarak incelenmigtir.

SONUCLAR: Galismaya 31 hasta dahil edilmistir, tim olgular iginde siklik % 4,2 olarak belirlenmistir. Hastalarin %58,1i
(n=18) erkek olup, ortanca yas 8,0 (5,2-15,2) yildi (Tablo 1). En sik ILD’ye neden olan sinif lizozomal depo hastaliklariydi
(LDH) (n=24, %77,4) en sik alt tip Nieman Pick’ti (n=15, %48,3) (Tablo 2). Sitokrom- ¢ oksidaz eksikligi tanisi olan bir
hasta solunum yetmezligi tanisi ile yagamini yitirmisti. Solunum bulgularinin baglama yasi 2,4 (0,6-6,8)’ yil idi. En sik
basvuru sikayeti oksuriiktli (%48,3, n=15). 27 hastaya akciger bilgisayarli tomografisi cekildi, en sik patolojik bulgu
interseptal kalinlasmalardi (%66, 6, n=18). Sekiz hastaya tanisal flexible bronkoskopi (FOB) yapilmigti. LDH bulunan 4
hastada lipid yikli makrofajlar tespit edilmigti (Tablo 1). Tedavide, bir Gaucher hastasina akut alevlenme déneminde
pulse steroid tedavisi uygulanmig, 4 hasta inhale kortikosteroid ve 4 hasta enzim replasman tedavisi (ERT) almisti. ki
hasta siirekli oksijen, 2 hasta noninvaziv mekanik ventilasyon ve 3 hasta invaziv mekanik ventilasyon destegi aliyordu.
ERT alan hastalarin higbiri solunum destegi almamisti.
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SONUG: Metabolik hastaliklar sik akciger enfeksiyonundan ILD’ ye kadar genis bir yelpazede solunum sistemi tutulumu
yapabilmektedir. Gogunlukla semptom ve bulgular nonspesifik olsa da LDH’lerde bronkoskopik incelemeler ile spesifik
depo hicrelerinin gortilmesi taniya yardimcidir. ERT, metabolik hastalik iligkili akciger tutulumunu azaltarak mortalite ve
morbiditeyi azaltmada etkili bir tedavi yontemidir.

Anahtar Kelimeler: metabolik hastaliklar, intertisyel akciger hastaligi, Nieman Pick, cocuk, Lizozomal depo hastaliklari

Tablo 1: Hastalann demografik, klinik ve laboratuvar bulgulan

Hasta savis [ 31 (% 100)

Oliim, n (%) 1 (% 3,2)

Cinsivet, erkek, n (%) 18 (58.1)

Yag, ortanca (25.-75. persantil) 8,0105.2-152]

Sikavet baglama vagi, ortanca (25.-75. persantil) 2.4 (0,6-6,5)

En sik solunum sistemi sikayeti, dksiiriik 15 (%48.3)

Crzgegmis |

Yenido@an yogun bakim yatig Gykiisil, n() 3 (Yal6d)

Tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu Gykiisi, n(%o) | 11 {*%35,5})

Tekrarlavan kulak enfeksivom, ni%s) I (% 3,2)

Aspirasyon pnémonisi ykiist, n{%) 3(%9.7)

Fizik muayene bulgular, n (%) [

Apirlik, 2 skom, ortalama (= 55) | -1LE (=1,5)

Bay, z skoru, ortlama (= 55) | -3,5(x2,2)

(omak parmak 2 (% 6,5)

G gtis duvan anomalisi, Pektus carinatum 6 (%0l94)

En sik bronkoskopi bulgusu, n=8 |
Makroskopik bulgu Mormal, n= 4 [%50)
Bronkealveoler lavaj, killtiir | Mormal, n= 4 (%50)
Bronkoalveoler lavaj, sifoloji Lipid witklii makmofaj, n= 4 (% 50)

Akciger bilgisayarh tomografi bulgusu (en sik), n=27 | Interseptal kalinlagma, n=18 (%66, 6)

Pulmoner hipertansiyon, n (%) I (% 3,.2)

Solunum destek tedavisi, n (%) |

Oksijen | 2 (% 6,5)

Noninvaziv mekanik ventilasyon | 2 (% 6,5)

invaziv mekanik ventilasyon 3 (9T}

Solunum sisternine yonelik diger tedaviler, n (%) |

Pulse steroid | (% 3.2)

Inhale steroid 4 (% 12.9)

Enzim replasman tedavisi, n (%) 4 (% 12.9)

Tablo 1: Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar bulgulari
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Tablo 2

Tablo 2 : Ulusal Tirkiye ILD Kayit Listesinde Yer Alan Metabolik Hastahklarn Tam
Sikhiklari, Yas Dagihinu ve Sikayet Baslangic Yas

Sitokrom C Eksikligi

Tani Hasta savisi. n Yag, vl Sikayet baslangig vagivil
") Ortanca. (min.-max) Oirtanca, (min-max)
Lizozomal Diepo Hastahklan 24 (% 77.4) 8.5 (5.8-14.3) 2.8 (1,0-6,9)
Mieman Pick 15 (% 48,3) B0 (3,2-16.6) 2200, 1-10.00
Tip A 1 (% 3.2) 16,6 0,5
TipB 5% 16,1) 1.0(3,2-15.5) 4.4(0.2-10,00
Tip A'B 5(% 16.1) 8.0 (3.6-16,0) 2,0(1,0-5.8)
TipC 4% 12.9) 8.3 (3.2-15.5) 3000 1-8,1)
Gaucher Hastaligi T (% 22.6) 10,01(5,0-16,0) 5.40(0.5-14.2)
Tip 1 F (9T 15,2 (10,0-16,0) T2 (2.4-14.2)
Tip 3 I (%97 5.8 (5.1-10.7) 5.4 (0.3-8.2)
Simflanmamis 1 (% 3.2) 5 1,3*
Mukopolisakkaridoz Tip & 1 {%03.2) 6.7 3.0
Fukosidoz 1 (% 3,2} 1.8 35
Multiple Sulfataz Eksikligi 1 (% 3,2) 6* 0,6*
Aminaasit Metabolizmas Boeuklugu 4% 129 14,1 {3,0-16,3) 1,9 (0,5-14,1)
Liziniirik Protein intolerans 2 (% 6,3) 14,1 (12,1-163) 1.8 (0.6-3,1)
Pirolidaz Eksiklif 2 (%% 6,5) 9.5 (3,0-16,0) T2 {0.5-14.1)
Vitamin Metabalizmas: Bozukhugu 1 (% 3.2 4 0.1
Biyvotinidaz Eksikligi
Mitokondriyal Flastahk 1 (% 3.2) 32 al

Mot: * Hasta sayisi bir olan gruplards ofanca ve ofalama deger hesaplanmeamigiir.

Yasi

Ulusal Tiirkiye ILD Kayit Listesinde Yer Alan Metabolik Hastaliklarin Tari Sikliklari, Yas Dagilimi ve Sikayet Baslangig
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TURKIYE CHILD KAYIT SISTEMi’NDEKi COCUKLUK GAGI DIFFUZ ALVEOLAR HEMORAJI HASTALARININ
TANILARI KLINiK OZELLIKLERi VE PROGRESLERI

Atacan Ofiitgii’, Gokgen Kartal Oztiirk', Figen Giilen', Dilber Ademhan TuraP, Ugiur Ozgelik?, Ela Erdem Eralp?, Erkan
Cakire, Fazilcan Zireké, Erdem Basaran’, Handan Kekeg®, Mehmet Kdse®, Yasemin Mocan Gaglar®, Gizem Ozcan',
Gdkeen Unal™?, Qigdem Korkmaz'®, Gokgen Dilsa Tugct?, Tugba Sismanlar Eyiibogiu?, Ayse Ayzit Kiling™, Giizin CineP,
Nazan Gobanoglu®, Saniye Girit’°, Nagehan Emiralioglu®, Ebru Giines Yalgin®, Sevgi Pekcan'?, Yasemin Gokdemir?,
Diclehan Orhan™, Berna Oguz", Nural Kiper® _

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gagiis Hastaliklar Bilim Dali, Izmir

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk GGgtis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Ggiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Goglis Hastaliklar Bilim Dall, [stanbul

Sistinye U_nIVBfSIteSI Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogitis Hastaliklari Bilim Dali, [stanbul

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Goglis Hastaliklar Bilim Dali, Ankara

"Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali, Antalya

8Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Goglis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

SErciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk GOgtis Hastaliklari Bilim Dali, Kayseri

10jstanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gagtis Hastaliklar1 Bilim Dall, [stanbul
""Kayseri Sehir Hastanesi, Gocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali, Kayseri

"2Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Gocuk Goglis Hastaliklari Bilim Dali, Konya
"BIstanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpaga Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastaliklari Bilim Dali, Istanbul
"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Patoloji Bilim Dali, Ankara

"®Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyoloji Bilim Dali, Ankara

GiRIS: Diffiiz alveolar hemoraji (DAH), hemoptizi ve oksiiriik ile kendini gésteren alveoller igerisinde kan birikimi ile
karakterize heterojen bir hastalik grubudur. Etiyolojisinde immin ve non-immiin nedenler sorumludur. Bu galismada,
tlkemizde chILD tanisi ile takipli DAH hastalarinin tanilari, akciger bulgulari ve Kklinik ézelliklerinin ortaya konulmasi
amagclanmistir.

METOD: 2023 yilinda Gocukluk Gagr interstisyel Akciger Hastaliklar Tiirkiye Kayit Sistemi’nde (chILD-TR) kayith diffiiz
alveolar hemoraji olan hastalarin demografik Ozellikleri (yas, cinsiyet, bagvuru yasi, tani yasi ), klinik ve laboratuvar
bulgulari, radyolojik gortntileri, tanilar ve tedavileri incelenmistir.

SONUCLAR: chILD-TR sisteminde diffiiz alveolar hemoraji nedeniyle takip edilen 32 (%4,8) hasta kayithydi, 19’'u erkekti,
ortalama guncel yaglar 15+6,5 yildi. Sikayetlerin baglama yasi ortalama 9,1+6,4 yasti. Yapilan tetkikler sonucunda
16 (%50) hasta idiyopatik pulmoner hemosideroz (IPH), 4 (%12,5) hasta Wegener granillomatozis, 4 (%12,5) hasta
idiyopatik veya enfeksiyon iligkili, 2 (%6,25) hasta Behget hastaligi, 1’er (%3,12) hasta Goodpasture hastaligi, vaskiilite
bagl yaygin alveoler kanama, mesleki akciger hastaliklari ve pndmokonyozlar, toksik inhalasyon, pulmoner hipertansiyon
ve konjestif kalp yetmezligine bagh DAH tanisi almisti. Tedavide en sik kullanilan ilaglarin; oral steroid 22 (%68) hasta,
pulse steroid 9 (%28) hasta, azatiyopiirin 6 (%19) hasta ve hidroksiklorokin 5 (%15) hasta oldugu gériildil. Hastalarin
22’sinin mevcut tedavisi devam etmekteydi. izlemde 5 (%15) hastada eksaserbasyon geligmisti.

TARTISMA: Gocukluk caginda DAH nedeniyle takipli hastalar, chILD grubu icerisinde orani diisiik ancak oldukca genis
etiyolojiye sahiptir. Hastalarin tanisinin kesinlesmesi ve tedavi sireglerinde, klinik seyri farklihk gostermektedir. Kayit
sistemimizdeki DAH nedeniyle takipli bu ilk hasta verilerinin, ilerleyen zamanda hasta sayisinin artmasiyla daha da
genigleyecegini distinmekteyiz.



Anahtar Kelimeler: Gocuk, Diffiiz alveoler hemoraji, Hemoptizi, interstisyel akciger hastaligi, idiyopatik pulmoner
hemosideroz

TABLO: Tani ve tedavi
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BEBEKLiK DONEMi NOROENDOKRIN HUCRE HiPERPLAZiSi: ULUSAL KAYIT SISTEMi SONUGLARI, TURKIYE

GOkgen tnal', Hanife Tugge Caglar?, Fatih Ercan?, Sevgi Pekcan?, Ayse Tana Aslan®, Tugba Sismanlar Eyuboglt?,
Fazilcan Zirek?, Nazan Gobanoglu?, Deniz Dogru®, Ebru Yalgin®, Nagehan Emiralioglu®, Nural Kiper®, Berna Oguz,
Diclehan Orhan®, Ahmet Cevdet Ceylan’, Ela Erdem Eralp®, Yasemin Gokdemir®, Sanem Eryilmaz Polat’, Giizin Cinel,
Mehmet Kose®, Halime Nayir Biiyiiksahin®, Ayse Ayzit Kiling’®, Saniye Girit'!

'Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi

2Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk GGgiis Hastaliklari Bilim dall

SGazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

“Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiiis Hastaliklari Bilim Dali

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis HAstaliklar Bilim Dall

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastaliklar Biliém Dali

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Gaglis Hastaliklar Bilim Dali

SErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiiis Hastaliklari Bilim Dali

SMardin Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogtis Hastaliklar Bilim Dali

"0jstanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

""[stanbul Medeniyet Universitesi, Gocuk GGgiis Hastaliklari Bilim Dall

"2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Bilim Dali

GIiRI$ VE AMAG: Cocukluk cagi interstisyel akciger hastaliklari (chILD) nadir gériilen, heterojen ve diffiiz akciger
hastaliklaridir. Alveoler epitel ve mezenkimal anormal aktivasyon hastaligin temel patogenezini olusturur. Bebeklik caginin
néroendokrin hiicre hiperplazisi (NEHI) ise nadir gorilen bir interstisyel akciger hastaligidir. Bebeklik déneminde tipik
olarak hipoksemi, takipne ve solunum sikintisi ile ortaya gikar. Galismamizda Tiirkiye Gocukluk Gag interstisyel Akciger
Hastaliklari Kayit Sistemi’ne gore, NEHI tanisi alan hastalari degerlendirmeyi amagladik.

YONTEM: 2015-2024 yillari arasinda NEHI tamisi alip Tiirkiye Cocukluk Cagi interstisyel Akciger Hastaliklari Kayit
Sistemi‘ne kaydedilen 14 hastanin verileri retrospektif olarak tarandi. Tani yagslari, laboratuvar bulgulari, solunum
fonksiyon testleri, serolojik ve radyolojik bulgulari, genetik degerlendirmeleri, bronkoalveoler lavaj ve akciger biyopsi
incelemeleri ile tedavide kullanilan ilaglarin ve hastaligin uzun dénem prognozu hakkindaki bilgileri incelendi.

SONUGLAR: Tiirkiye Gocukluk Gag interstisyel Akciger Hastaliklari Kayit Sistemi‘ne kaydedilen 687 hastanin 14’0 (%2’si)
NEHI tanisi ile takip edilmektedir. 14 hastanin dokuzu (% 64,2) erkek, besi (% 35,8) kizdl. Tani alma yas ortalamasi
15,8 ay idi. Ugl birinci derece kuzen olmak (izere toplam bes hastamizin anne ve babasi arasinda akrabalik vardi. Tim
hastalar tomografi sonuglarina gore tani almistir. Tablo 1’de bagvuru sikayetleri, Tablo 2’de tomografi bulgulari ve Tablo
3'te viicut agirhgr ve boy SDS’leri, bronkoskopi ve genetik sonuglari sunulmustur.

TARTISMA: Bebeklik doneminde NEHI tanisi alan hastalarin uzun dénem prognozunu bildiren az sayida calisma
bulunmaktadir. Birinci basamakta ve akut bakim ortamlarinda nispeten yeni ve nadir gortlen bu hastalik hakkinda
farkindalik eksikligi, taninin gecikmesine ve gereksiz antibiyotik kullanimina yol agmaktadir. Galismamiz NEHI tanisi
koymanin zorluklarina ve onemine dikkat gekmektedir.

Anahtar Kelimeler: dif(iz akciger hastaligi, infant, takipne



Basvuru sikayetleri ve oksijen saturasyon degerleri (Sp0 )

Hasta Oksiiriik | Dispne | Takipne lgrgﬁ[:?gilgliltenfek- Ates | Hinlti | Morarma Beslenmve SP02
0 . Bozuklugu
siyonu
1 + - + - - - - - 90
2 - - + + - - - - 78
3 - - + + - - - - 95
4 - - + - - - - + 97
5 - + + - - - - - 84
6 - - + - - - - - 92
7 + + + - - + + 80
8 - + - + - - 98
9 - - + - - - - - 98
10 - + + + - - - + 88
11 + + + - - - - - 90
12 + - + - - - + - 83
13 + - + - - - - - 92
14 + - + - - - - - 96
Tomografi Bulgular
s |voya | yada | Bl Kistk | Balpeteg Mozaik
- |v . | Kisti i . zai
ta re'si/ku- xo- g;?si- Zg:;LEOﬂSOI'- lezyon- gérrijln[]-g /z-\:qnjl Perfiiz- zzvzlg:;
No: Ie_ropa- duler_ tesi lar mii yon
site opasite
1 + + + + - - - - +
2 - - + + - - - - -
3 - - + - - - - -
4 - - + - - - - - -
5 - - + - - - - - +
6 - - + - - - - - -
7 + + + + - - - + +
8 - - + - - - - - -
9 - - + - - - - - -
10 |- - + - - - + -
1 |- - + + - - - -
12 |- - + - - + - +
13 |- + + - - - + +
14 |- + - - - - - -
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Viicut agirhgi ve boy SDS dederleri, bronkoskopi ve genetik sonuglan

lanica Tanida 1.yl 2.yl so-
Hasta VPCUE boy S?””""? - | nunda boy | Bronkoskopi Genetik
No agirhg (SDS) viicut agirhg (SDS)
(SDS) (SDS)
1 +1,01 +1,36 |-0,62 +0,56 Nonspesifik Bal yaymalari | -
Minimal lenfositik inf- Sanger Analizi:
2 -2,25 +1,48 |-1,23 -0,1 lamasyon, CMV PCR:- : ' .
3170kopyall TTF-1, FOXP1 negatif
3 -0,7 +0,8 -0,3 +0,6 - -
4 22,44 104 |-225 -0,37 i Sanger Analizi: Nor-
mal
5 4,77 134 1406 +052 Normal, PAS boyama Tim ekzon analizi:
negatif Normal
ABCA3, SFTPB ve
6 -2,24 -0,7 -0,91 -0,12 - SFPTC, CSF2RB, CFS-
2RA negatif
7 -1,68 -1,85 |+0,33 -0,11 - -
8 -0,81 -0,5 -1,58 -1,49 Normal -
9 +0,15 -0,42 | +0,63 +0,42 Normal -
10 |05 |+1,18 |-051 +0,18 . Tum ekzon analiz:
’ ’ ’ ’ Normal
11 |15  |-048 |-122 +1,75 Normal ourfaidan paneli:Nor-
12 -1,31 +0,54 |-1,61 -0,96 - -
13 -0,52 -0,1 -0,4 -0,1 - -
14 |08 |02 |09 1,01 . KT, SFTPC: Nor-
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COCUKLUK GAGI INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARINDA BRONKOALVEOLAR LAVAJ BULGULARININ
TANIDA ONEMi VE RADYOLOJIK BULGULAR iLE iLiSKISININ DEGERLENDIRILMESI: TORKIYE CHILD
ULUSAL KAYIT SISTEMi, KOHORT GALISMASI

Asli imran Yilmaz', Sevgi Pekcan?, Nagehan Emiralioglu®, Ebru Yalgin®, Nural Kiper®, Ayse Ayzit Kiling?, Saniye Girit,
Tugba Sismanlar EyiibogIu®, Giizin Cinel’, Yasemin Gékdemir®, Berna OguZz®, Nazan Cobanoglu™, Dicle Orhan'’,
Ela Erdem Eralp?, Almula Pinar Ergenekon®, Havva [pek Demir®, Raziye Atan®, Fazilcan Zirek'®, Merve Nur Tekin™,
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GiRIS: interstisyel akciger hastaliklar (iAH)'da bronkoskopi hiicre sayimlarinin analizi, alveolar diizeyde meydana
gelen immiinolojik, inflamatuar, neoplastik ve enfeksiy6z sireclere iligkin bilgiler saglar. Bilgisayarli tomografi (Bt),
IAH'yi karakterize etmek igin altin standarttir. Bu galismanin amaci, Ulusal Kayit Sistemi’nde bulunan IAH hastalarinin
Bronkoalveolar lavaj (Bal) bulgularinin tanida dnemi ve radyolojik bulgular ile iligkisinin degerlendirilmesidir.

MATERYAL-METOD: 2022-2023 yili Ulusal Kayit Sistemi’nde bulunan hastalarin verileri retrospektif incelenmistir. Hastalik
alt gruplari, tani yaslari, klinik, laboratuvar bulgulari, serolojik, radyolojik bulgulari ve Bal bulgulari degerlendirilmistir.

BULGULAR: Toplam kayith 599 hastadan bronkoskopi yapilan ve Toraks Bt’si olan hasta 255 idi. Erkek/kiz:130/125.
Hastalarin ortalama tani yasi 6,49+4,6 ay, hastalarda en sik gorilen klinik bulgu 165 (%74.3) Oksurik idi. Hastalik
tanilar alt kategorilere ayrildiginda en sik 70 (%27.4) B2 (bagisikhgr saglam oldugu varsayilan konakta IAH), en sik
Bt bulgusu buzlu cam opasitesi 151 (%61.4) idi. BAL bulgularinda %42.1’de nétrofil, %15.8 eozinofil ve %25.5'inde
lenfosit hakimiyeti saptanmistir. Hastalar 6 (%2.4) PAS + olmasi ile pulmoner alveolar proteinozis (%83’( siirfaktan
protein eksikligi), 5 (%2.0) hemosiderin yikli makrofaj ile pulmoner hemosiderozis, 3(15.8%) eozinofil hakimiyeti
ile hipereozinofilik sendrom, Cd1a+ olan 4(%1.8) LHH tanisi almigtir. Hastalar Bal bulgular ve radyolojik bulgulari
arasindakiiligki agisindan degerlendirildiginde interseptal kalinlagma ve mediastinal lenfadenopatiile yliksek hemosiderin
yiikli makrofaj diizeyi arasinda anlamli iligki goriildii(p<0,05). interseptal kalinlagma ile PAS + hastalarda ve fokal
konsolidasyonlar ile notrofil hakimiyeti olan hastalarda anlamlr iligki gorildi (p=0,02, p=0,04).

SONUG: Bal'in sitolojik degerlendirmesi, Toraks Bt ile kullanildiginda, IAH da tanisal degerlendirme igin yararl bilgiler
saglayabilir ve cerrahi akciger biyopsisi gibi invazif prosediir intiyacini azaltabilir.

Anahtar Kelimeler: bilgisayarli tomografi, bronkoskopi, bronkoalveolar lavaj, interstisyel akciger hastalg
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COCUKLUK GAGINDA SISTEMiK HASTALIKLARA BAGLI iINTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARI: TURKIYE
CHILD ULUSAL KAYIT SIiSTEMI VERILERI

Cigdem Korkmaz', Berrak Oztosun', Azer Kilic Bagkan', Fazilcan Zirek?, Giilay Bilgin®, Meltem Akgiil Erdal, Fatma Nur
Ayman®, Handan Kekeg®, Sanem Eryilmaz Polat’, Beste Ozsezen'', Ayse Ayzit Kiling Sakalli', Yasemin Gékdemir',
Glizin Cinel’, Tugba Sismanlar Eyiiboglué, Sevgi Pekcan®, Berna OguZz®, Diclehan Orhan®, Nagehan Emiralioglu
Ordukaya®, Elmas Ebru Yalgin?, Nazan Gobanogl?, Saniye Girit?, Emine Nural Kiper*

"1UC-Cerrahpasa Tip FaKiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastalikiar Bilim Dal, istanbul

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Géiiis Hastaliklar Bilim Dali, Ankara

%Istanbul Medeniyet Universitesi Géztepe Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Gdgiis Hastalikiar Bilim Dall,
Istanbul

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar Bilim Dali, Ankara

5Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gagiis Hastaliklar Bilim Dali, Konya

6Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar Bilim Dali, Ankara

"Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Gocuk Gagtis Hastaliklar Bilim Dali, Ankara

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dall

"9\Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastaliklar Bilim Dali, [stanbul

"Sanliurfa Eyyiibiye Egitim ve Arastirma Hastanesi, ocuk GOgls Hastaliklari Bélimd, Sanhurfa

Interstisyel Akciger Hastaliklari (chILD), cocuklarda nadir gdriilen, yiiksek morbidite ve mortalite oranlarina sahip, genis
ve heterojen bir hastalik grubudur. Bu hastaliklar, bag dokusu hastaliklari ve depo hastaliklari gibi gesitli sistemik hastalik
stireclerine bagh olarak geligebilir. Bu ¢aligma, Turkiye chlLD.

Kayit Sistemiindeki hastalarda, sistemik hastaliklara bagh ILD olgularini incelemeyi amaclamaktadir.
2022-2023 yillarinda Tirkiye chILD Kayit Sistemi'ne B-1 Tani Kodu (Sistemik Hastaliklara Bagli Olarak Geligen Diffiiz
Parankimal Akciger Hastaligi) ile kayith 27 hasta retrospektif olarak incelenmigtir. Bu hastalarin demografik bilgileri,
klinik, laboratuvar, radyoloji, bronkoskopi, patoloji bulgulari, genetik analizler, uygulanan tedaviler istatiksel agidan analiz
edilmistir.

27 hastanin %59,2’si kiz, ortalama sikayet baslangi¢ yasi 6 yas 6 ay idi. En sik gortilen bagvuru semptomlari 6ksiriik
(%40,7, 11 hasta), hizli nefes alma (%29,6, 8 hasta) ve dispne (%25,9, 7 hasta) olmustur. Radyolojik incelemelerde
en sik gorilen bulgular buzlu cam opasiteleri (%55,5, 15 hasta), nodiiler gortinim (%48,1, 13 hasta) ve interseptal
kalinlagmaydi (%48,1, 13 hasta). Tetkik siirecinde hastalarin 8’ine (%29,6) bronkoskopi, 14’tine (%51,8) genetik analiz
yapiimis ve 6’s1 (%22,2) akciger biyopsisi ile tani almistir. Hastalarin kesin tanilar degerlendirildiginde en sik gortlen
alt tani gruplarinin Depo Hastaliklari iligkili chILD (%25,9), Kollajen Vaskiiler Hastaliklar (%11,1) ve Sarkoidoz (%11,1)
oldugu goralmustar. Tedavi segenekleri incelendiginde, 18 hastaya (%66,7) oral veya pulse steroid tedavisi, 2 hastaya
(%7,4) biyolojik tedavi, 12 hastaya ise (%44,4) diger imminsupresif ajanlarin uygulandigi gozlenmisgtir.

Sistemik hastaliklara bagh ILD, ¢ocuklukta nadir gortilmekle birlikte, hastaligin seyrinde onemli etkiye sahiptir. Bu
calisma, bu hasta grubunda gortlen ILD alt tiplerinin klinik ve radyolojik Ozelliklerini tanimlayarak, tedavi sirecinin
yonetiminde 6nemli katkilar saglayacaktir.

AnahtarKelimeler: bag dokusu hastalii, buzlucam opasitesi, depo hastali§i, interstisyelakciger hastaligi, sistemik hastalik



