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DAVET
Degerli Meslektaslarim,

4-7 Aralik 2019 tarihleri arasinda adi Mevlana Celaleddin Riimi ile 6zdeslesmis, uzun yillar
Selguklu Devleti’ne bagkentlik yapmis gilizel Konya’mizda ilk kez diizenleyecegimiz 1.
Uluslararas1 Rimi Pediatri Kongresi’'nde (IRUPEC 2019) sizleri aramizda gormekten c¢ok
biiylik bir mutluluk ve onur duyacagiz. Kongre tarihi belirlenirken Seb-i Arus Haftasi’ndaki
zengin sosyal ve kiiltiirel etkinliklerin hemen 6ncesi 6zellikle tercih edilmistir. Boylece
katilimcilarimizin hem bilimsel anlamda pediatrinin en giincel konularini kurslar ve bilimsel
toplantilarda uzmanlarindan dinlemeleri, hem de sosyal ve kiiltiirel anlamda zamanlarini en
iyi bi¢cimde geg¢irmeleri hedeflenmistir.

Rimi Pediatri Kongresi tilkemizdeki bircok giizide kongreye alternatif olmayr degil,
Avrupa’dan Asya’ya ve Ortadogu’ya uzanan genis bir cografyada bilimsel isbirligini,
uluslararasi dlgekte gerceklestirmeyi hedeflemektedir. Seb-i Arus haftasinin bu isbirligi i¢in
iyi bir vesile oldugunu diisiinmekteyiz. IRUPEC 2019 bilimsel programi ii¢ ana salonda
gerceklestirilecektir. Salonlardan birinde tiim kongre boyunca Ingilizce oturumlarda
konularinda yetkin yerli ve yabanci hocalarimizin engin bilgi ve deneyimlerinden
faydalanirken, diger salonumuzdaki Tiirk¢e oturumlarda giincel konular ve pratik bilgiler ile
meslekdaslarimizin bilgilerini tazelemeyi ve baska bir salonumuzda da pediatri hemsireligi ve
bakimi konusundaki en giincel kanitlar1 dinleyicileriyle bulusturmayr hedeflemekteyiz.
Ingilizce oturumlarda eszamanli olarak Tiirkge terciime de yapilacaktir. Amacimiz
meslektaslarimizin bilgilerini, deneyimlerini ve gorgiilerini paylastigi; sosyal ve kiiltiirel
programlarla yerli ve yabanci meslekdaslariyla tanisip kaynastigi bir bilimsel soleni sizlere
sunmaktir.

Kongremizin sizlerin kiymetli katilimlariyla anlam kazanip amacina ulasacagini belirtiyor,
diizenleme komitesi ve Riimi Pediatri Dernegi adina kongremizin hepimiz i¢in ¢ok yararli
olmasini diliyor, saygilar sunuyorum.

Prof. Dr. Hanifi Soylu
Rimi Pediatri Dernegi Baskani
Kongre Baskani
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Palyaco Bebek (Harlequin Sendromu): Yenidogan Yogun Bakim Kliniginde Izlenen Genokeratozlarin
Klinik Ozellikleri ve Yogun Bakim Tedavi Uygulamalari

Hakan Ongun, Elif Ozyazict OZKAN
Istinye Universitesi — affiliye Medical Park Hastanesi, Yenidogan Yogun Bakim Béliimii,

Antalya; Saghk Bilimleri Universitesi Antalya Egitim Arastirmast Yenidogan Yogun Bakim Béliimii, Antalya
hongun88@hotmail.com

AMAC

Yenidogan yogun bakim iinitesinde (YYBU) takip edilen konjenital iktiyoz olgularimin klinik &zellikleri ve
tedavi yaklagimlarini incelemek

YONTEM

Istinye Universitesi affiliye - Antalya Medical Park Hastanesi ve Saglik Bilimleri Universitesi Antalya Egitim
ve Arastirma Hastanesi YYBU’lerinde takip edilen, Harlequin sendromu tanisi alan alt1 olgunun demografik
ozellikleri, yatig siirelerince yapilan klinik takipleri, uygulanan tedaviler ve prognozlari incelendi.
BULGULAR

Olgularin tiimiiniin prematiire dogum oldugu, gestasyonel yaslarinin 32.14+1.41 hafta ve dogum kilolarinin
2131.83+208.94 gram oldugu goriildii. Ug olguda akrabalik oldugu saptandi. Olgularda degisen siddette ciltte
soyulmalar, fissiirler, ekstremitelerde hiperkeratotik cilt lezyonlari ve kontraktiirler, ii¢ olguda goézde
ektropion saptandi. Dort hastada nazal hipoplazi ve emme bozuklugu yaratacak derecede acik agiz mevcut
idi.

Tim hastalara cilt biitiinliigiinii koruyucu antibiyotik igeren kremler ve sivi vazelin ile giinliik, keratotik
alanlara debridman, sivi kaybima yonelik sivi resusitasyonu, yakin elektrolit takipleri ile elektrolit
bozukluklarinin  diizenlenmesi, enfeksiyondan koruyucu genis spektrumlu antibiyoterapiler, cilt
keratinizasyonunu dengelemek amaciyla ikinci kusak retinoik asit (oral, 1 mg / kg / giin baglanip 2 mg / kg /
giine ¢ikildi) tedavileri baglandi. Tiim olgular enfeksiyon, dermatoloji, plastik cerrahi ve goz boliimlerinin
oOnerileri dogrultusunda multidisipliner yaklasimla tedavi edildiler. Tiim olgular, bir ya da daha fazla neonatal
sepsis atagi gecirdi. Septik donemde bakilan Ig G diizeyleri dogum haftalarina gore diisiik saptandigindan,
dort bebege intravendz immunglobulin destegi verildi.

Toplam YYBU vyatis siiresi 31.83 + 18.78 giin (6 - 52giin) oldugu ¢alismada iki hasta sepsis nedeniyle
yenidogan yogun bakim doneminde kaybedildi. Taburcu edilen hastalardan ikisi ilk 6 aylik siirecte
kaybedilirken, bir hasta su an itibariye 3 yasina ulagmustir. Plastik cerrahi boliimiince {i¢ kez kulak
rekonstriiksiyonuna alinmistir. Tiim olgulari aileleri genetik danismanlik i¢in yonlendirilmistir.

SONUC

Yenidogan yogun bakimda izlenen agir konjenital iktiyoz olgularinda multidisipliner yaklasim ile
s1v1 resusitasyonunu da igeren etkin tedaviler ile mortalite azalmaktadir. Hastaligin erken tanist miimkiin olup,
Harlequin sendromlu bebek sahibi tiim ailelere genetik danigsmanlik verilmelidir.

Tablo I.
Anne yas1 Dogum sekli Dogum Dogum Cinsiyet  Akrabalik Kardes Invazif MV Sepsis YYBU
haftasi kilosu olim destegi* yatis siiresi
Oykiisii
CiS 34 3/72290 gr  Kiz 3. derece - - i 29 giin
hafta (5 giin
CPAP)
NSVY 33 5/72450 gr Erkek - - - + 42 giin
hafta (kask  ici
oksijen)
C/S 31 5/712140 gr Erkek - + + + 48 giin
hafta

Prognoz

YYBU
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cis Bo

6/71950 gr  Kiz - + + i 6 giin
hafta
CIS 32 6/72060 gr  Erkek 2. derece - 1 4 14 giin
hafta
CIS 32 1/71900gr  Amb. 2. derece - - + 52 giin
hafta genitale (2 giin
CPAP)

Tablo II. Yenidogan Yogun Bakimda Tedavi Yonetimi

Sivi kaybinin engellenmesi

Is1 regiilasyonu
Metabolik
saglanmasi
Solunum Destegi

Enfeksiyondan krounma

Beslenme

Cilt bakimi

Cildin yenilenmesi
Goz

Eklemler/ekstremiteler

Agn kontrolii

Tedavi
%50 - %70 nemlendirilmis ortam
Yakimn viicut 1s1 takibi, hipotermiden korunma

dengenin|Giinliik kilo alim ve s1v1 dengesinin takibi,

Gunliik elektrolit takibi

[lk bir hafta hipernatremiden korunma

Toraksin ekspansyonunda ksitlilik nedeniyle gelisebilecek slunum
yetmezligi agisindan yakin takip

Sepsis agisindan yakin takip

Genis spektrumlu antibiyotikler

Miimkiin olan en erken donemde oro/nazogastrik yolla enteral
beslenmenin baslanmasi

Yiiksek kalorili beslenme

Hipotermiden korunma igin ilk 72-96 saat steril ortii ile bebegin
sarilmasi

Antibiyotikli kremler

Cildin nemlendirilmesi

Sivi vazelin ile glinliik banyo (X2 kez)

Gerekli durumda hiperkeratinize alanlarin debridmani

Keratolitik kremler yenidogan doneminde onerilmemekte, salisilat
iceren kremler ile ARDS riski mevcut

Retinoik asit (1 mg/kg/giin) oral

Go6z nemlendiriciler (x2 — 4 kez), korneal apse /konjuktivit durumunda
topikal antibiyotikler

Ekstemite dolagimmin yakin takibi, dolagim bozuklugu durumunda
cerrahi miidahale

Kontraktiirlere yonelik erken dnemde baslanacak fizik terapi
Asetaminofen, NSAID, gerekli durumda narotik analjezikler

Anahtar Kelimeler : Iktiyoz, Konjenital, Yenidogan, HArlequin sendromu

6. giin eksit
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1% International Rumi Pediatric Congress and 3™ J Project Congress

Presented to

was an attendee of

The meetings were held December 4 - 7, 2019 in Konya, TURKEY.
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