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Abetalipoproteinemi Tanili U¢ Olgu: Olgu Sunumu

Sezin Asik Akman*, Oya Halicioglu**, Sabriye Cokceken Okgu **, Ali Rahmi Bakiler**, Rasit Vural Yagei***
SB Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Gastroenteroloji ve Beslenme Birimi®,
Cocuk Klinikleri**, Ege Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji ve Beslenme Bilim Dali***, izmir.

Abetalipoproteinemi, erken siit cocuklugu déneminde gelisme geriligi, steatore, akantositoz ve néromuskuler bozukluklarla ortaya ¢ikan ¢ok nadir,
otozomal resesif bir hastaliktir. Hastalik, barsagin emici hiicrelerinin endoplazmik retikulumu tarafindan lipoproteinlerin protein pargasinin sentez
edilememesi sonucu silomikron sentezinin ve barsaklardan lenfatiklere yag tasinmasinin agir sekilde bozulmasi ile gelisir. Kan kolesterol, trigliserid,
fosfolipid diizeylerinin gok diisiik olmasi, lipid elektroforezinde VLDL, LDL ve silomikron bandlarinin goriilmemesi ve eritrositlerde akantositoz varlig
tani kodurucudur. Tedavide yagdan fakir diyet, orta zincirli trigliseridlerden zengin beslenme, yagda eriyen vitaminlerin serum diizeylerinin monitori-
ze edilmesi ve replasmani dnerilmektedir. Hastanemiz Cocuk Gastroenteroloji Birimi'ne bagvurarak abetalipoproteinemi tanisi alan ii¢ olgu nadir gé-
riilmesi nedeniyle sunulmustur. ilk iki olgunun éykiilerinde dogumdan itibaren yetersiz kilo alimi, biiyiime geriligi, kusma, ishal, istahsizlik ve tekrar-
layan alt solunum yolu enfeksiyonlari mevcuttu. Agirlik ve boy persantil degerleri 3'iin altinda olan olgularda malnutrisyon bulgular izlenmekteydi.
Diskiincelemesinde yag malabsorbsiyonu bulgulari olan olgularin, serum trigliserid ve kolesterol diizeylerinin ¢ok diisiik bulunmasi, periferik yayma-
larinda akantositoz izlenmesi ve abetalipoproteinemiye uygun lipid elektroforezleri ile tani almiglardir. Onbir yasinda gelisme geriligi, istahsizlik ve
aralikh ishal nedeni ile basvuran, rutin incelemede serum lipidlerinde diisiikliik saptanan ligiincii olgunun tanisi yapilan ileri tetkiklerde abetalipop-
roteinemiyi destekleyen bulgularin saptanmasi ile konmustur. Ugiincii olgu, abetalipoproteineminin hafif varyantlarindan biri veya hipobetalipopro-
teinemi olarak degerlendirilmistir. Halen diisiik miktarda yag iceren diyet (orta zincirli trigliseridlerden zengin) ve yagda eriyen vitamin destegi almak-
ta olan olgularin klinik bulgulari diizelmistir, nérolojik geligimleri ikinci olgudaki ihmli motor retardasyon disinda normaldir.
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Kistik Fibrozis ve Hipoalbuminemi

Emine Polat, Benal Kunak, Ebru Arik, Cengiz Bayram, Tugba Dalmis
Dr. Sami Ulus Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara.

Girig: Kistik fibrozis basta solunum ve gastrointestinal sistem olmak {izere birgok sistemi etkileyen otozomal resesif gegisli kalitsal metabolik bir hasta-
liktir. 7. kromozomun uzun kolundaki kistik fibrozis transmembran regiilatér gen defekti sonucu epitel hiicresindeki Cl gegisi bozulur. Sonugta su ve elekt-
rolitigerigi diisiik, vizkositesi azalmig sekresyonlar birgok organda tikanikliga yol acarak, hastaligin bilinen klinik tablosuna yol agmaktadir. Hipoalbumi-
nemi ve anemi daha ¢ok hastali§in ileri ddnemlerinde malabsorbsiyona sekonder ortaya gikmakla beraber, ilk tanida nadir gériilen iki bulgudur.

Olgu: Anne babasi akraba olmayan iki aylik erkek hasta ishal yakinmasi ile bagvurdu. Fizik incelemesinde; Viicut agirhgr: 3310 g (<%5) boy: 51 cm(<%?5),
bas gevresi: 37.5 cm (%10-25) soluk goriiniimld, karaciger kosta altinda 2 cm ele geliyordu. Ekstremitelerinde ve goz kapaklarinda 6dem yoktu. Diger sis-
tem bulgulan dogald:. Laboratuvar incelemesinde; Hb: 7.4 gr/dl, Iokosit sayisi: 7800 mm?, MCV:76.2 retikiilosit sayisi:%2.6, periferik yaymasinda eritrosit-
lerde hipokromi ve anizositoz saptandi. Kan biyokimyasinda total protein:3.27 gr/dl, albumin: 1.66 gr/dl, serum demiri: 40.9 mg/dl, demir baglama kapasite-
si:122 mg/d|, ferritin: 675 ngr/ml, folik asit:8.6 ng/dl, Vit B 12 diizeyi: 1321 pg/ml, direkt ve indirekt coombs testi: negatif, G 6PD: normal, PT:18.4sn (11-15),
PTT: 41sn (25-35) olarak tespit edildi. Kemik iligi ve abdominal USG si normal olarak degerlendirildi. Ter testi 60 meg/ml ve daha sonra yapilan kontroliin-
de 97 meqg/ml olarak saptanmasi {izerine hasta Kistik Fibrozis tanisi aldi. Kistik fibrozis protokolii baslanan hasta Gégiis Hastaliklari bolimi tarafindan iz-
leme alindi. Bu olgu hipoalbuminemi ve anemi ile bagvuran hastalarda ayirici tanida kistik fibrozisin de diisiiniilmesi gerektigini vurgulamak igin sunuldu.

POSTER: 37

Laktasyon Krizi Gegiren ve Laktasyon Krizi Ge¢cirmeyen
Annelerin Anksiyete Diizeyleri

Esra Sergek, Serap Tagdemir, Giilimser Serthas
Gaziantep Universitesi, Saglk Yiiksekokulu, Hemsirelik Bolimii, Gaziantep.

Anne siitlinlin olusumunda oksitosin ve prolaktin hormonlarinin yani sira pek gok faktor etkilidir. Bazi durumlarda siit yapimi etkilenerek anne siitii
kismen veya tamamen kesilebilir. Bunlar genelde anneye ve bebege ait sorunlar olup annede anksiyete yaratan durumlardir.

Bu arastirma laktasyonda ve laktasyon krizindeki annelerin anksiyete diizeylerinin kargilastirimasi amaciyla tanimlayici nitelikte yapildi. Calisma grubu-
nu Saglik Bakanligina bagli, Gaziantep 75. Yil Kadin Hastaliklari ve Dogum Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde 03.10.2005 - 30.11.2005 tarihle-
ri arasinda bebekleri yatan, calismaya katilmaya istekli, cocuklarini anne siitii ile besleyen 15 anne ve siitii kismen veya tamamen kesilen laktasyon kri-
zindeki 15 anne olusturmustur. Anne ve ¢ocuklarin tanttici dzelliklerini iceren anket formu ile Spilberger ve arkadaslarinin gelistirdigi, Necla Oner ve ar-
kadaglari tarafindan Tiirkgeye uyarlanan “Durumluluk-Sirekli Kaygi Envanteri” (STAI) kullanilmigtir. Veriler bilgisayarda SPSS programinda istatiksel
yontemlerden yiizdelik, ki-kare, ortalama ve mann-whitney U testi kullanilarak degerlendirildi. Sonug olarak; her iki gruptaki annelerin yaslarinin, egitim
diizeyinin, sosyal giivencenin, toplam gebelik sayisinin, gocuk sayisi birbirine benzer olup aralarinda istatiksel olarak fark bulunamadi (p>0.05). Her bir
grubun ve gruplar arasinda durumluluk ve siirekli kaygi puan diizeyleri birbirine benzer olup, istatiksel olarak fark bulunamadi (p>0.05).
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