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Kistik Fibrozisli Oyun Cocugunda '‘Mekonyum lleusuna Benzer Obstriiksiyon’
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Kistik fibrozisde intestinal obstriiksiyon ya yenidogan déneminde 'mekonyum ileus'u, yada biiyiik gocuklarda 'Mekonyum ileusuna Benzer Obstriik-
siyon' (MiBO) tablosu seklinde gériiliir. Olay yenidogan déneminde terminal ileumda mekonyum plaklarinin yada biiyiik cocuklarda yapiskan digki-
nin olusturdugu obstriiktif tablo ile karakterizedir.

Olgu Sunumu: Dért yasinda Kistik Fibrozis tanisiyla izlenen ve pankreatik enzim preparatlari alan olgu karin agrisi, bulanti, safrali kusma seklindeki
intestinal obstriiksiyon bulgular ile bagvurdu. Fizik muayenede batinda hassasiyet, defans ve ribaund saptanmasi ve batinda sag kadrana lokalize
ancak mobil olan kitle palpe edildi. Ultrasonografide sagda ileal ans duvarlarinda kalinlasma ve intraabdominal sivi saptand.. invajinasyon izlenme-
di. Abdominal CT'de kronik atrofik pankreatit bulgular mevcuttu. Akut batin bulgulari ve abdominal kitlesi olmasi iizerine laparatomiye karar veril-
di. Laparatomide ileogekal valvin 5-6 cm.proksimalinden baglayan yaklagik 10-15 cm.'lik bir segmentte duvar kalinlagmasi, dolagimda bozulma ve
limen iginde ilerletiiemeyen bir kitle saptandi. Segmenter rezeksiyon yapilarak barsak devamliligi ileoileostomi ile sagland.. Elektif apendektomi de
yapildi. Olgu postoperatif 4. giin sorunsuz olarak taburcu edildi. Yenidogan doneminde mekonyum ileusu tanisi kolaylikla konmaktadir. Ancak kistik
fibrozisli olgularda oyun gocuklugu déneminde MiBO tanisinin konulmasi ve ayirici tamisinin yapiimasi giicliik arzetmektedir. Oyun gocuklugu dé-
neminde tani alan bu olgumuz, bu 6zelligi dolayisiyla farkliik gdstermektedir. MiBO'nun tedavisi klinik tabloya gére medikal veya cerrahi olabilir.
Kistik fibrozisli oyun-okul ¢agi cocuklarinda MIBO éncelikle diigiiniilmesi gereken tanilardan biri olabilir.
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Inflamatuvar Barsak Hastaligi Tanisi ile [zlenen 24 Olgunun Degerlendirilmesi
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inflamatuvar barsak hastaliklari (IBH) gocukluk ¢aginin énemli kronik hastaliklarindan biridir. Hastaligin erken tani ve tedavisi bilyiime-gelisme ge-
riligi gibi 6nemli komplikasyonlarinin énlenmesi icin énemlidir. Bu ¢alismada 1998-2006 yillari arasinda, béliimiimiizde IBH tanisi alan ve izlenen 24
olgunun klinik dzellikleri incelendi. Hastalarin ortalama tani yagi 9.9+4.9 yil (0.75-16 yil) olup, kiz erkek orani esitti. Olgularin %33.3 (8 olgu) 8 yasin-
dan kiigiiktii. 17 olgu (%70.8) iilseratif kolit (UK), 7 olgu (29.2) Crohn hastaligi (CH) tanisi aldi. Yakinmalarin baslamast ile olgularin tani almasina ka-
dar gecen ortalama siire 17.6+24.7 ay (0.5-120 ay) idi.UK olgularinin %82.4'ii pankolit olup, CH olgularinda ise terminal ileum 4 (%57.1) ve ileckolo-
nik 3 (%42.9) tutulum &n planda idi. Olgularin basvuru yakinmalari incelendiginde (tablo 1), rektal kanama ve tenesmus, UK olgularinda istatiksel ola-
rak anlamli oranda fazla goriilmekte idi.

Tablo 1. Olgularin yakinma ve bulgulan

Ishal Kanama  Tenesmus Dispepsi Karinagris Ates Kilo Kaybi Boy Kisalig Artralji Anal Fissiir ~ Aft
UK 17(%100) 15(%88) 7 (%41) 4(%23.5) 12(%71) 4(%23.5) 7(%41) 4(%23.5)  2(%11)
CH 6 (%85.7)
ishal 2(%28.6) 7 (%100) 3 (%42.9) 4(%57.1) 4(%57.1) 2(%28.6) 2(%28.6)

Tablo 2. Laboratuvar Bulgulan

anemi lokositoz trombositoz Akut faz yiiksekligi hipoalbiiminemi pANCA
UK 12(%70.6) 9(%52.9) 11 (%64.7) 13(%76.5) 8 (%47.1) 1(14.3)
CH 4(%57.1) 2(%28.6) 4(%57.1) 3(%42.9) 3(%42.9)

Tablo 2’de hastalarin laboratuvar bulgulari verildi. 13 olguda FMF gen analizi bakildi, 3 olguda mutasyon saptandi. Ekstraintestinal bulgu olarak, UK
grubunda, 4 olguda osteoporoz ve birer olguda artrit, sklerozan kolanjit, comak parmak, lipodistrofi ve puberte gecikmesi, CH grubunda 2'ser olgu-
da koagulopati-tromboz ve puberte gecikmesi ve birer olguda osteoporoz, artrit, gomak parmak, puberte gecikmesi, nazal septum perforasyonu,
amiloidoz ve kronik bobrek yetmezligi belirlendi. Olgularin ortalama izlem siiresi 39.9+31.6 ay (6-108 ay) idi. Tedavide; 5-aminosalisilik asit 24, siste-
mik steroid 17, azatiyoprin 10, metranidazol 4, metotreksate 3, budenosid 3, kolsisin 3, enteral elementer diyet 2, TNF-alfa blokérii 2, takrolimus 1,
siklosporin 1 ve talidomid 1 olguda kullanildi. Tedaviye bagl yan etkiler ve komplikasyonlar ise; cushingoid yiiz gériiniimii 11, santral obezite 10, ke-

mik iligi baskilanmasi 6, transaminazlarda yiikseklik, hirsutizm, myalji, zona zoster, candida ozefajiti, anaflaksi, psdotiimér serebri, sa¢ dokilmesi
ve tliberkiiloz reaktivasyonu birer olguda saptandi. Ug UK olgusuna total kolektomi uyguland:. Serimizde literatiirle uyumlu olarak erken yasta tani
alan olgular olmasina ragmen olgularin biiyiik ¢ogunlugunu ergenlik donemindeki hastalar olusturmakta ve CH erkeklerde biraz daha fazla gériil-

mektedir. Cocuklarda, UK'in anatomik tutulumu erigkinlerden farkli olarak gogunlukla pankolit seklinde olmaktadir. Olgularimizda 5-ASA ve kisa sii-
reli sistemik steroid en gok tercih edilen ilaglardir. Literatiirde ailevi akdeniz atesi (AAA)-iBH birlikteligi bildirilmektdir. AAA mutasyonu tagiyicila-
rinda inflamatuvar yanitin daha fazla oldugu bilinmektedir. Bu nedenle AAA mutasyonu pozitif olan 3 agir UK olgusunda tedaviye kolsisin eklendi.
Basaril sonuglar alindi. Steroide bagimli veya yanitsiz 3 UK olgusuna kolektomi yapild.



