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ANA VE COCUK OLUMLERINI ONLEME PROJESI

M. Rifat KOSE

Saglik Bakanligi Ana Cocuk Sagligi ve Aile Planlamasi Genel Miidlirti

Bir toplumun saglhgi, o toplumun gelismisligi-
ni, huzurunu ve kalkinmasini belirleyen temel
unsurdur. Saglikla ilgili kullanilabilecek en te-
mel Olclit ise anne- ¢cocuk saghigidir. Anne-co-
cuk ikilisi; sagligin bozulmasina neden olabi-
lecek olumsuzluklardan ilk etkilenebilen, ken-
di olanaklar ile bozulan sagliklarini diizelte-
meyen ve fiziksel hassasiyete sahip gruplar-
dir. Anne ve cocuk saghgi, bu nedenle tim
diinyada Uizerinde en ¢ok durulan konudur.

Diinyada anne ve ¢ocuk &liimlerinin durumu-
na bakildiginda, 2000’li yillarin basinda elde
edilen verilere gore, her yil;

- 200 milyona yakin kadin gebe kaliyor,
- 120 milyon bebek doguyor,

- 10 milyona yakin bebek, daha 5 yasina
gelmeden yasama veda ediyor,

- Yaklasik 585 bin anne yasamin yitiriyor.
(lkemizdeki duruma baktigimizda ise her
yil;

- 1.958.501 kadin gebe kaliyor,

- 1 milyon 500 bin bebek doguyor,

- Yaklasik 50 bin bebek, 1 yasina bile ge-
lemeden oluyor,

- 700’den fazla anne aday1 gebelik ve do-
gumda ya da lohusalikta yasamini yitiri-
yor,

- Yaklasik her 5 gebelikten biri diisiikle so-
nucglanirken, her 65 gebeden biri 6li do-
gum yaplyor.

1.958.501 gebelikten;

- 284.000'i isteyerek dusuk (kurtaj),
- 170.373’ 4 kendiliginden dustk,

- 29.378’ i 6lt dogum yapuiyor.

1.958.501 gebelikten;

- 465 bin kadin, dogum 6ncesi bakim al-
miyor,

- 436.526 kadin tek risk,

- 156.324 kadin birden fazla risk faktori
tasiyor.

Anne OlUim nedenleri arastirmasinda 6lim-

lerin;

- %52.5 oraninda yoéredeki mevcut kosul-
larda,

- %20.4 oraninda ise gelismis hastane ko-
sullarinda 6nlenebilir oldugu belirlenmis-
tir.

Anne o6limlerinin 3’te biri ve bebek olimle-

rinin 5’te ikisi;

- 18 yas alt1 ve 35 yas ustli hamileligin,

- 2 yildan sik dogumun,

- 4’ten fazla dogumun 6nlenmesiyle engel-
lenebilir.

Tum bu verilerin dogrultusunda gebelerin Ug¢-
te biri gebelik siiresince hicbir tibbi bakim al-
miyor. Ayrica, hala her bes gebeden biri sag-
lik personeli yardimi olmadan kendi kendine
dogum yapiyor,

Bu bakim eksikligi ve ihmal sonucunda, do-
gan her ylz bin canh bebege karsilik, 49.2 an-
neyi kaybediyoruz. Yasam boyu ana 6liim ris-
ki, Avrupa’da 2000 gebelikte bir iken, Turki-
ye’ de 570 gebelikte bir olarak hesaplaniyor.
Oysa arastirmalar, ¢ok uzaklara gitmeden,
ileri teknolojiler aramadan bu 6limlerin yarisi-
nin 6nlenebilecegdini géstermekte. Yani Avru-
pa ile aramizdaki farki yaratan teknoloji ek-
sikligi degil.

Bebek 6lim nedenleri icinde gebelik ve do-
gumda ortaya c¢ikan sorunlara bagl nedenler,
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pndémoni ve ishal gibi 6nlenebilir hastaliklar
ilk siralarda yer almakta. Kisacasi, cogu onle-
nebilir nedenlerle, her giin yaklasik 135 anne
ve cocugumuzu cesitli nedenlerle kaybediyo-
ruz. "Her 10 dakikada bir 1 Bebek Oliiyor !...."
Halbuki, basit ve ucuz yoéntemlerle pek cok
anne ve cocugun hayatini kurtarabiliriz. Orne-
gin, sik ve uygun olmayan yaslarda dogum
yapmanin Onlenmesiyle, anne ve bebek
olimlerinin en az lgte biri 6nlenebilir.

Topluma verilecek egitimler ve danismanlik
hizmeti ile etkili dogum 6ncesi bakim, saglik-
i dogum ve dogum sonu bakim hizmetleri ve
bunlari takiben kaliteli bir aile planlamasi hiz-
meti verdigimizde, daha kolay yapabiliriz.

Bu alandaki eksikliklerimizi bir kez daha goéz-
den gecirince, hemen hepsinin olduk¢a basit
tedbirlerle duzeltilebilecegini, ancak bazen
dogru oldugunu bildigimiz halde yapamadigi-
miz pek cok sey gibi, bunda da elimizden ka-
¢ip giden firsatlar oldugunu goériiyoruz.

Ulusal capta gerceklestirilecek olan Anne ve
Cocuk Oliimlerini Onleme Projesi, yukarida-
ki verilerden yola ¢ikarak, bu rakamlar en aza
indirmeyi amacgliyor.

Amaglarimiz

- Konuya, kamuoyunun dikkatini ¢ekerek,
duyarlihg: ve bilinci arttirmak,

- Halkin, saglik hizmetleri konusundaki ih-
tiyaclarinin farkina varmalarini saglamak
ve talep yaratmak,

- Saglik personelinin dikkatini arttirmak,
hizmet sunumunu ve kalitesini giiclen-
dirmek,

- Topluma verilecek egitimler ve danis-
manlik hizmetleri, etkili bir dogum 6énce-
si bakim, saglikli dogum ve dogum son-
rasi bakim hizmetleri, bebek ve cocuk
gozlemleriyle ihtiya¢ duyulan saglk hiz-
metlerinin sunumu sonucunda, anne ve
bebek 6ltimlerini en disiik seviyeye cek-
mek,

- Hastalik ve sakatliklar1 6nlemek,

- Bu konuda bélgeler ve yerlesim birimleri
arasindaki farkliliklar en aza indirmek.

Hedeflerimiz

Anne ve Cocuk Olimlerini Onleme Projesi,
2002-2005 yillan arasinda uygulanacaktir.
2005’e kadar ulasilmasi 6ngoriilen hedefler:

- Anne 6lim hizin1 yiiz binde 40’a indir-
mek

- 5 yas alti cocuk 6lim hizin1 binde 30’a
indirmek

- Bebek 6lim hizini binde 20’ye indirmek
- Bolgesle farklhiliklar1 %50 azaltmak.

Saglik Merkezlerimiz ve Personel
Durumumuz

Turkiye genelinde;
- 11.749 saglik evi,
- 5.753 saglik ocag,

- 292 ana-cocuk sagligi ve aile planlama-
s1 merkezi,

- 752 hastane hizmet veriyor.
Bu merkezlerde;

- 15.196 uzman doktor,

- 29.781 doktor,

- 42.917 hemsire,

- 37.932 ebe,

- 95.917 diger saglik personeli gérev yapi-
yor.

Saglik evi, saglik ocagi, ana-cocuk saghgi ve
aile planlamasi merkezlerinde ticretsiz verilen
hizmetler:

- Gebelik dénemi bakimlari,
- Dogum hizmetleri,
- Dogum sonrasi bakim hizmetleri,

- Gebelik, dogum ve dogum sonrasi bakim
konusunda danismanlik,

- Aile planlamasi danismanhgi ve hizmet-
lerdi,

- Cocuklarin ve annelerin saglik kontrolle-
ri,

- Cocuklarin ve annelerin asilari,

- Bulasici hastaliklarin tan ve tedavileri,

- Hastaliklardan korunma ve saglikh ya-
sam konusunda saglk egitimi.
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Maddi durumu yetersiz vatandaslarimizin, {c-
retsiz hizmet verilen saghk evi, saglk ocag,
ana-cocuk saghgi ve aile planlamasi merkez-
lerinin yani sira lilke genelindeki hastaneler-
den Ucretsiz yararlanmasi icin Yesil Kart al-
malar yeterlidir.

Faaliyetlerimiz

- Anne ve Cocuk Olimlerini Onleme Pro-
jesi kapsaminda, saglik evi, saglik ocagi,
ana-cocuk saghgi ve aile planlamasi
merkezleri, hastane ve dogumevleri, sag-
lik grup baskanliklarn ve il saglik mudir-
liklerinde cesitli calismalar yuritilecek-
tir.

- Rutin saglik hizmetleri gtliclendirilerek,
her yil proje kapsaminda belirlenecek
donemlerde hizmetler yogunlastirilacak-
tir. Ankara, Istanbul ve Izmir’in yani sira
Bursa, Samsun, Denizli, Kayseri, icel, Er-
zurum ve Diyarbakir'da o6zel aktiviteler
diizenlenecektir.

- Kitle iletisim araclarn vasitasiyla bilgi ak-
tarma ve saglik bilinci olusturmaya yo-
nelik calismalar yapilacak, bu konuda
talep yaratarak, vatandaslarin saglik hiz-
metlerinden daha fazla yararlanmalan
saglanacaktir.
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- Saghk Bakanlhg tarafindan hazirlanacak,
proje mesajlarini iceren afis, poster ve el
ilanlari, halkin toplu olarak bulundugu
yerlere asilacak ve dagitilacaktir.

- Piknik, konser, senlik gibi toplu etkinlik-
lerle kamuoyunun ilgisi ¢ekilecek, etkin-
liklere katilmalar saglanacaktir.

- Anne ve c¢ocuk olimlerini protesto yuri-
yusleri diizenlenecektir.

- Anne ve Cocuk Olimlerini Onleme Pro-
jesi’ ne destek zinciri olusturulacaktir.

- Toplumda 6rnek gosterilen tinli isimlerle
projenin mesajlart kamuoyuna degisik
kanallardan iletilecektir.

14 Nisan 2002’ de bir kampanya olarak bas-
layacak Proje, llke genelinde ana ve cocuk
saghg: hizmeti sunan saglk kuruluslarini ve
bunlarin hizmet bolgesindeki aileleri kapsa-
maktadir.

Ulkemizin icersinde bulundugu ekonomik du-
rum nedeniyle ek bir maliyet yaratmadan ta-
sarruf tedbirlerine uyularak mevcut saglik hiz-
metlerinin giclendirilmesi ve her turlt kitle
iletisim araglan kullanilarak vatandaslarimizin
bilgilendirilmesi; duyarlihgin arttinlmasi, sag-
lik bilinci olusturulmasi ve istem yaratimasi
suretiyle saglik hizmetlerinden daha fazla ya-
rarlanmalarini saglamak istiyoruz.
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YENIDOGAN SAGLIGINA K(IRESEL BIR BAKIS

Saadet ARSAN

Ankara (niversitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Profesérii,

Diinya Saglik Orgiitii, Cocuk ve Adolesan Saghgi ve Gelisimi Departmani Teknik Danisma Kurulu (yesi

Ozellesmis ve kurumsallasmis tibbi bakim al-
maya aliskin, gelismis lilke veya gelismis cev-
relerde yasayan Kkisilerin, her yil milyonlarca
yenidoganin gebeligi sirasinda annesine iki
doz tetanoz toksoidi yapilmasi; dogumunda
temiz bir 6rtQ, bir kalip sabun, temiz bir gébek
bagi ve kullanilmamuis bir jiletten olusan basit
bir dogum takimi ve giivenli doguma iliskin
bir parca bilgi ve beceriye sahip bir saglik per-
sonelinin yardimi veya annesinin onu sicak
tutup emzirmesi yoéninde 6gitlenip destek
almasi gibi basit ve masrafsiz bazi girisimler-
den yoksun olma nedeniyle kaybedildigini
hayal etmesi glgtiir.

Her yil diinyada dért milyon bebegin ye-
nidogan déneminde 6ldigi, dort milyonun
da 6li dogdugu tahmin edilmektedir (1). Ye-
nidogan olimlerinin %98’i gelismekte olan
tlkelerde, ev ortamlarinda ve herhangi bir
saghk bakimi almaksizin meydana gelmek-
tedir. Zengin ve yoksul Ulkeler arasinda bu
alanda inanilmaz farklilklar bulunmaktadir.
Ornegin Giiney Afrikali bir annenin yenido-
dan bebegini yitirme olasihgi, Bati Avrupa
veya Kuzey Amerikali bir anneye goére 30
kat daha fazladur.

Son 20 yilda tim diinyada bes yas alti
6limlerde dramatik bir azalma olmasina
karsin, etkinligi kanitlanmis disik maliyetli
pek cok girisimle azaltilmasi olasi olan yeni-
dogan o6lumlerinde hemen hicbir degisiklik
olmamistir. Su anda bes yas alti 6limleri
%40’ m1 yenidogan oliimleri olusturmaktadir.
Son zamanlara dek saglk alaninda politika
belirleyiciler ve program planlayicilar bu yas
grubuna yetersiz odaklanmislardir. Hemen
her cocuk saghgi programinin odag: bir ay-
dan daha buiyik bebekler olagelmistir. Bu-

nun sonucunda, tim Ulkelerde bebek dlumle-
rindeki azalma postneonatal mortalitedeki
azalmaya bagl kalmis, neonatal mortalite
ozellikle yoksul lilkelerde hemen hemen hig
degismemistir (Sekil 1) (2). Oysa yenidogan
odakli saglik programlarinin ¢ocuk sagligina
ek kazanclar saglayacag: aciktir.

Diinya Saglk Orgiiti’niin 2001 yili tahminle-
rine goére yenidogan olimlerinin %32’si teta-

Sekil 1. Kuresel bebek dlumlerindeki degisiklikler

[] Postneonatal
mortalite

[ Geg neonatal
mortalite

- B Erken neonatal

mortalite

1983 1989 1983 1999

Sekil 2. Yenidogan 6lumlerinin nedenleri

Digerleri

Konjenital anomalliler
%10

Neonatal enfeksiyonlar
%32

Prematuriteye bagh
komplikasyonlar
%24

Dogum asfiksisi ve
dogum travmasi
%29
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noz, sepsis, pnémoni ve ishal gibi enfeksiyon-
lar, %29’u dogum asfiksisi ve dogum travma-
lari, %24’ premattriteye ait komplikasyonlar
nedeniyle meydana gelmektedir (Sekil 2). Ye-
nidogan o6limlerinin yaklasik %40-80’inde
o6nemli ikincil bir faktor diisik dogum agirhgi-
dir. Distik dogum agirligi (DDA) kisa gebelik
sliresi veya intrauterin biiylime geriligi veya
her iki durumun birlikteliginden ileri gelmek-
tedir. Disiik dogum agirhigi nedenleri karma-
sik olmakla birlikte, bebegin dogumdaki agir-
liginin annesinin saglik ve beslenme durumu-
nun bir géstergesi oldugu géz éniine alinirsa,
diistik dogum agirhginin yoksullukla baglanti-
sl yadsinamaz. DDA orani gelismis Ulkelerde
%6 civarindayken, gelismekte olan tilkelerde
ortalama %17 kadardir. Gliney Asya’ nin
Benglades, Nepal gibi yoksul tllkelerinde ise
bu oran % 25’in Uzerine ¢ikabilmektedir (3).
DDA’ya sahip olma enfeksiyon ve dogum as-
fiksisi riskini arttirmaktadir.

Baz1 gelismekte olan ulkelerde erkek co-
cuk tercihine bagl cinsiyet ayrimcihigi, disi
cinsiyete sahip fetus ve yenidoganlarin ciddi
diizeyde ihmal ve istismarina yol agmaktadir.
Hindistan’in giiney bolgelerinde erkek yenido-
ganlar icin daha fazla saglik kurumu bagvuru-
su yapildigi, antenatal ultrasonografinin ehil
olmayan ellerde yalnizca cinsiyet tayini icin
kullanilarak disi fetusun dastraldaga, hatta
disi bebeklerin oldurildigu bildirilmistir (4,5).

Gelismekte olan ulkelerde yenidogan
o6limlerinin bir bagska temel nedeni de annele-
rin Ozellikle gebelik, dogum ve erken lohusa-
ik dénemlerindeki saglhksizligidir. Gebelerin
bircogunda yetersiz beslenme, asir is yiki
veya bir 6nceki gebeligin heniiz ¢cok taze olan
izleri s6z konusudur. 2000 yilinda gelismekte
olan tlkelerde 53 milyon kadinin hi¢ profes-
yonel yardim almaksizin dogurdugu tahmin
edilmektedir (5).

Yenidogan saghiginin diizeltiimesi

Yenidogan saghgini iyiye géturict girisimler,
yenidoganin saghgi biiyllk oranda annesinin
saglk durumuna bagimli oldugundan, Gireme
cagindaki kadin saghg: ve anne saghgindan
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bagimsiz ele alinmamalidir. Istenmeden veya
planlanmadan rasgele dogmus bir yenidoga-
nin saghg: icin herhangi bir yakininin ciddi
kaygi sahibi olmasi mimkin degildir. Gerek
prekonsepsiyonel dénemde kadin saghgi, ge-
rek gebe saglgi, gerekse de yenidoganin te-
mel saghgi alanlarinda prospektif, randomize,
kontrollu klinik ve saha calismalariyla etkinli-
gi kanitlanmus, diisik maliyetli, dolayisiyla da
her llke genelinde uygulanabilirligi olan bazi
girisimler vardir. Bunlarin timi "yenidogan
saghgmnin temel ilkeleri" olarak tanimlanir.
Gobek kordonunun en uygun kesilme zamani,
sahada gerceklesen dogumlarda uygun ve
uygulanabilir resusitatif girisimler, hasta yeni-
doganin taninmasi icin gecerli belirtiler, yeni-
dogan sepsisinde ilk basamakta uygulanacak
baslangi¢ tedavisi icin uygun ampirik antibi-
yotik secimi, DDA yenidoganlarin beslenmesi
gibi konularda karar alinmasi ve Onerilerin
olusturulabilmesi i¢in sahada daha fazla sayi-
da yenidogan arastirmalarinin gerceklestiril-
mesi gereklidir (6).

Her Ulke geneli icin uygulanabilecek "yeni-
dogan saghginin temel ilkeleri" dogrultusunda
gelistirilmis kanita dayali Oneriler paketinin
kapsaminda lreme cagindaki kadin saghgi,
gebe bakimi, dogumda bakim ve dogumdan
sonra bakim ilke ve &nerileri bulunmaktadir.

A. Ureme cagindaki kadin saghigi dnerileri:

- Kadinin toplumdaki saglk durumu ve
statlistiniin dizeltilmesi

- Kiz cocuklarin yeterli ve dogru beslen-
mesi

- Erken evlilik ve erken gebelikten korun-
ma

- Giuvenli cinsel yasam
- Kadin niifusa esit egitim sansi
B. Gebe bakimi:

- Gebenin yeterli ve dogru beslenmesi

- Tetanoza karsi bagisiklama

- Enfeksiyonlarin taranmasi ve tedavisi

- lletisim ve danisimin gelistirilmesi: Dogu-
ma hazir olma, tehlike isaretlerini bilme,

bebegini dogumdan sonra erken ve yal-
niz anne suti ile besleme
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- Anemi, preeklampsi ve kanama gibi ge-
belik komplikasyonlarinin izlem ve teda-
visi

- HIV icin gonulli danisim ve testin destek-
lenmesi

- HIV’nin anneden bebege gecisinin azaltil-
masl

C. Dogumda bakim:

- Dogumda profesyonel yardimin garanti-
lenmesi

- Temiz dogum kosullarinin saglanmasi:
El temizligi, dogum alaninin temizligi,
gobegin temiz kesilip baglanmasi, gébek
kokinin temizligi, temiz bebek giysileri

- Hipoterminin oénlenmesi: Yenidoganin
kurulanip hizla sarmalanmasi, basinin
ortilmesi, deri temas edecek sekilde an-
ne koynuna verilmesi

- Dogumdan sonra hemen, en gec bir saat
icinde emzirilmeye baslanmasi

- Anne ve bebek icin tehlikeyi isaret edebi-
lecek belirtilerin izlenmesi, zamaninda
bakim saglama veya sevk

- Dogum asfiksisi varsa yenidoganin he-
men resusitasyonu

- Prematire ve DDA yenidoganlarin viicut
1s1s1, beslenme ve temizlik kosullarina
ozel dikkat gosterilmesi

D. Dogumdan sonra bakim:

- Postnatal erken dénemde yenidoganin
degerlendirilmesi

- Emzirmenin desteklenmesi

- Temizlik kosullarinin saglanmasi: gébe-
gin temiz tutulmasi, el yikama

- Ulusal asllama programina katiliminin
saglanmasi

- Hasta, 6zellikle enfekte yenidoganin teh-
like isaretlerinin taninmasi, bakim sag-
lanmasi, gerekirse zamaninda sevkin
gerceklestiriimesi

- HIV porzitif annelerin uygun idame ettiri-
lebilir bebek besleme secimleri yapabil-
meleri icin desteklenmeleri
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- Prematire ve DDA yenidoganlarin viicut
1s1s1, beslenme ve temizlik kosullarina
ozel dikkat gosterilmeye devam edilmesi

Gelismekte olan tilkelerde yenidogan saghgi
alaninda arastirma o6nceliklerini belirleyen
faktorler

1. Yenidogan, ozellikle erken yenidogan
déneminde bebekler ve daha bliylik yas
grubu cocuklara gore ¢ok daha kirilgan-
dir.

2. Yenidogan olimlerinin ¢ogu o6nlenebilir
nedenlere baghdir.

3. Bircok dogum ve yenidogan Olumiu evde
gerceklesmektedir.

4. DDA yenidoganlar hastalik, o6lim ve
uzun dénemde morbiditeye daha yatkin-
dirlar.

5. Yoksul boélgelerde yenidogan 6lim hizla-
r1 en yuksektir.

6. Bebek ve cocuk yasamlarindaki devam
etmesi istenen basari, Ozellikle toplum
diizeyinde yenidogan saghgi ve yasami-
nin gelistirilmesiyle mimkinddr.

7. Annenin saghg! yenidogan saghgini ciddi
boyutta etkiler. Bu nedenle, anne ve ye-
nidogan sagligi programlarinin sinerjisi
gereklidir.

8. Kaynaklarin dogru yonlendirilebilmesi
icin gerekli olan perinatal ve neonatal
olim nedenleri ve sorunun boyutuna
iliskin veri yetersizligi s6z konusudur.

9. Toplum diizeyinde yenidoganin algilan-
masl, bakimi ve bakim arayiglari hak-
kinda ¢ok az sey bilinmektedir.

10. Arastirma sonuglarinin yenidogan sagli-
g1 alanindaki programlara basariyla ak-
tarilabilmesi icin arastirmacilar, prog-
ram yoneticileri ve politika belirleyicileri
arasinda iletisim zorunludur.

11. Programlarin ve arastirmalarin baslangi¢
asamasinda arastirmacilar toplumla or-
taklik kurup toplumun uyelerini arastir-
ma ve programlar konusunda mobilize
etmelidir.



8

Gelismekte olan ilkelerde yenidogan saghgi
alanindaki uygulama aragtirmalarinin optimal
etkinligi icin gerekli kriterler

1. Test edilecek uygulamanin perinatal ve
neonatal morbidite ve mortalitenin ana
belirleyicilerinin neonatal mortalite hizi,
perinatal mortalite hizi, 610 dogum orani
gibi degiskenler Uzerine potansiyel etkisi
olmaldir.

2. Uygulama gecerli lokal tanimlayici aras-
tirmalara dayandiriimalidir.

3. Kritik bir bilgi agigina hitap etmelidir.

4. Bolgesel olarak uygulanabilir ve maliyeti
karsilanabilir olmalidir.

5. Uygulamanin daha sonra bir program
cercevesinde yayginlastirilabilmesinin de
maliyeti karsilanabilir olmaldir.

6. Toplumsal ve kiiltiirel olarak kabul edile-
bilir nitelikte olmaldir.

7. Politika belirleyicilerin ve ulusal ve bdl-
gesel program yoneticilerinin destegini
almalidr.

8. Saglk politikasini etkileme potansiyeli
tasimaldir.

Yenidogan saghg alaninda gergeklestirilen
kiresel etkinlikler

Diinya Saglik Orgiitii (DSO) 2000-2001 yilla-
rinda kadin ve ¢ocuk saghg: alanlarini ilgilen-
diren bir yeniden yapilanma stireci baslatmis-
tir. Bu yeniden yapilanma siirecinde Cocuk ve
Adolesan Saghgi ve Gelisimi, Ureme Saghg:
ve Arastirma, HIV/AIDS, Cinsel Kimlik, Kadin
ve Saglk Departmanlari "Aile ve Toplu Sagh-
g1 Kiimesi" catisi alinda toplanmis ve bu kii-
menin icra direktorliigiine tUlkemizde Saglhk
Bakanhgr'nda Ana Cocuk Saghg: ve Aile Plan-
lamasi Genel Midiirlagi yapmis, Ankara Uni-
versitesi 6gretim lGiyelerinden neonatolog Prof.
Dr. Tomris Tirmen getirilmistir. Bu kime
icinde "Yenidogan Saghgi" Cocuk ve Adole-
san Saghgi ve Gelisimi ile (Ireme Saghgi ve
Arastirma departmanlarinin ortak etkinlik ala-
ni icine girmektedir. Cocuk ve Adolesan Sag-
ligr ve Geligimi Departmani (CAH) blinyesin-
de “Yenidogan ve Bebek Saghgi ve Gelisimi”;
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“Cocuk Saghg: ve Gelisimi” ve “Adolesan
Saghgi ve Gelisimi” alt birimleri olusturulmus-
tur. Bu sekilde ilk kez en buiytk kiiresel saglik
kurulusu olan DSO catisinda "Yenidogan Sag-
hgi" ayri ve goreceli bagimsiz bir yer edinmis-
tir.

CAH, yine bu siire¢ icinde ¢ocuk, yenidogan,
beslenme, gelisim ve adolesan saghg: alanla-
rinda calisan, konularinda deneyimli, ulusal
ve uluslararasi dizeyde alanlarina iliskin sag-
lik politikasi gelistirici ve program uygulayici
kuruluslarla baglantili calisan her kitadan, her
irktan, her cinsten dengeli sayida bilim insan-
larindan olusan, toplam 12-18 tyeli bir "Tek-
nik Danisma Kurulu" (Technical Steering
Committee, TSC) 6nerileri dogrultusunda ¢a-
lisma ilkesini benimsemistir. Secilmis Uyeler
tc yil stireyle yilda bir kez diizenlenen kurul
genel toplantisina katilarak DSO’niin cocuk
ve adolesan saghgi ve gelisimi alaninda ger-
ceklestirmis oldugu bir 6nceki yilin etkinlikle-
rini degerlendirmekte, bu alanin biit¢esini de-
netlemekte ve bir sonraki yil icin etkinlik éne-
rilerinde bulunmaktadir. Bu yillik toplantilarin
disinda yil boyunca DSO’niin kendi alanlarini
ilgilendiren etkinliklerinde danismanlik gorevi
yapmaktadirlar.

Yenidogan saghg! alaninda baslica 6neri yeni-
dogan saghiginin aile planlamasi, kadin, gebe
ve anne sagligindan ayr ele alinmasinin ola-
naksizhgi nedeniyle CAH’nin Ureme Saghg: ve
Arastirma Departmani ile esgiidimiinde de-
vamlihgin goézetilmesidir. Yenidogana IMCI
(Cocukluk Hastaliklarina Entegre Yaklasim)
gibi CAH'nin temel etkinlik alanini belirleyen
programlarda ele alinis sekliyle bir haftadan
bliylik; iki aydan kicik "bebek" olarak veya
Ureme Saghigi ve Arastirma Departmani’ nin
"Guvenli Annelik" programinin yalnizca ki-
clk bir parcasi olarak yaklasilmamaldir. Ye-
nidogan saghig: bagimsiz ve yogun ilgi gerek-
tiren ayn bir odak olusturmaya baslamistir.
Bu alanda "yenidogan saghiginin temel ilkele-
ri" kapsamina girecek ve evrensel boyutta ka-
nita dayali 6nerilere temel olusturacak arastir-
malarin plan ve destege gereksinimi vardir.
Gecerliligi kanitlanmis yenidogan saghg: ala-
nindaki uygulamalar bir an 6nce toplumlarin
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ozellikleri cercevesinde olabildigince esnek,
uygulanip idame ettirilebilir &neriler paketi ha-
line getirilmelidir (7).

Son bir iki y1l icinde DSO gibi, uluslararasi et-
kinligi olan diger bircok kurulus ve sivil top-
lum oérgiiti yenidogan saghg: konusunda mo-
bilize olmustur. Amerika Birlesik Devletleri
Ulusal Saglik Enstittleri (NIH) son iki yildir
arastirma desteginin énemli bir bolimiini ge-
lismekte olan ulkelerde o tlkelerin arastirma
ekipleriyle yapilacak yenidogan saghg: ala-
nindaki ortak calismalara aktarmis bulun-
maktadir. 29 Nisan- 3 Mayis 2001 tarihlerin-
de Nepal'de DSO, “Cocuklari Kurtarma Fede-
rasyonu/Yenidogan Yasamlarinin Kurtarilmasi
Girisimi (Save the Children Federation/Saving
Newborn Lives Initiative), Bill ve Melinda Ga-
tes Vakfi, Birlesik Devletler Uluslararasi Gelis-
me Ajansi (United States Agency for Interna-
tional Development) destegiyle "Perinatal ve
Neonatal Saghk Uygulamalar1 Arastirma Top-
lantis1" diizenlenmis ve bu alanda yapilmasi
planlanan arastirmalar icin 6ncelikler belirlen-
mis ve Oneriler getirilmistir.

Son olarak DSO, 12-13 Mart 2002 tarihlerin-
de, Isvec’te Diinya Bankasi, gelismekte olan
tlke hiikiimet temsilcileri, donér tilke ve kuru-
lus temsilcileri, Birlesmis Milletler’e bagh diger
kuruluslar, sivil toplum orgiitleri, ila¢ Greticile-
ri ve uluslararasi 6zel sektér temsilcilerini ta-
raflar olarak davet ettigi “Cocuk ve Adolesan
Saghgi ve Gelisimi Konusunda Kiresel Kon-
sliltasyon: Yasama Saglikh Bir Baslangi¢” ad-
Ii bir toplanti diizenlemistir. Bu toplantida da
yenidogan saghgi Uc¢ temel odaktan birini
olusturmustur. Diger iki odaksa adolesan sag-
ig1 ve gelisimi ile erken ¢cocukluk gelisimidir.

Gelismekte olan bir lilke olan tilkemizin her
alanda oldugu gibi yenidogan sagligi alaninda
da kendine has ozellikleri vardir. Yenidogan
saghgina ait elde edilebilen veriler lilke gene-
lini yansitmamaktadir. Cok genis yuzolci-
minde ¢ok biiylik bir niifusun yasadig: Turki-
ye tim saglik gostergeleri gibi yenidogan sag-
lig1 gostergeleri acisindan da bdélgesel blyik
farklilklar gostermektedir. Biytk sehirlerde
ve bati bolgelerinde dogum agirhigi 1000 gra-
min altindaki prematiirelerin bile yasatilabil-

9

mesi i¢cin en modern donanima sahip yenido-
gan yogun bakim Unitelerinin, yapay lreme
merkezlerinin, prenatal tani laboratuvarlarinin
sayisi her gecen giin artarken; kirsal alanda
ve dogu bolgelerinde hala dogumlarin %25’
inden fazlasi evde, profesyonel yardimdan
uzakta gerceklesmekte, her kadin tGreme cagi
boyunca ortalama yedi gebelik yasamakta,
bu gebeliklerinin hic¢birini planlayamadigin-
dan dogan yenidoganlarina da sahip ¢ikama-
maktadir. Dolayisiyla yenidogan olimleri se-
hirde ve bati bolgelerinde Turkiye ortalamasi-
nin ¢ok altinda, kirsalda ve dogu bélgelerinde
ise ¢ok Ustlindedir (8). Hastanelerin dogum
salonlarinda dogan, yenidogan yogunbakim
Unitelerinde yatanlar disinda, onlardan ytzler-
ce kat fazla sayida, tilkenin her tarafina dagil-
mis, yasamda kendine yer agmaya calisan
yenidoganlar1 ancak kiiresel bir bakis yasata-
bilir.
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ANNE VE YENIDOGAN HAKLARI BARSELONA
DEKLARASYONU

Begiim ATASAY ', Saadet ARSAN ?

Ankara (niversitesi Tip Fakiiltesi 'Neonatoloji Uzmani, *Pediatri Profesérii

Yirmi birinci ylizyilda, diinyada yoksullak icin-
de yasayan insanlarin cogunlugunu c¢ocuklar
ve kadinlar olusturmaktadir. insanhgin ilerle-
mesi ve genel olarak kalkinma, kadinlarin ve
cocuklarin gelismelerine, haklarinin yasama
geciriimesine bagldir. Tim dinyada her yil
500.000’den fazla kadin gebelik ve dogum
nedeniyle kaybedilmekte, her yil yaklasik se-
kiz milyon bebek yenidogan déneminde ol-
mektedir. Diinyanin degisik tilkelerinde Diin-
ya Saglik Orgiti'nce (DSO) hazirlanan G-
venli Annelik Programi ve bu program kapsa-
minda Anne-Bebek Paketi uygulamalarinin
olumlu sonuglarn alinmaktadir. Cocuk yasat-
ma alaninda 1980’li ve 1990’1 yillarda sagla-
nan ilerlemeler, Kadinlara Karsi Her Tar Ay-
rimcihgin Ortadan Kaldirilmasi Sézlesmesi'nin
(CEDAW) ilkeleri, Cocuk Haklarn Soézlesme-
si’nin icerigi ve Diinya Zirvesi hedeflerine yak-
lasilmasini saglayan girisimler bu tir kaza-
nimlar arasindadir. 10 Aralik 1948’de Insan
Haklari Evrensel Beyannamesi ile baslayan,
20 Kasim 1989'da Cocuk Haklari Deklaras-
yonu ve daha sonra Niifus ve Gelisim Evren-
sel Konferansi (1994, 1995) rapor ve sonug
bildirileri, Birlesmis Milletler’in cesitli bolim
acentalari tarafindan yayimlanan yo&nergeler
ve hareket programlarinin hepsinin amaci ka-
din ve cocuklarin statlisiinliin dizeltilmesidir.

Barselona Deklarasyonu’'nun hazirlanmasi ve
dagitilmasi fikri 5. Dliinya Perinatal Tip Kong-
resi Organizasyon Komitesi 6nciiliginde ol-
mustur. Bu deklarasyon ilk kez tireme saghg:
kriterleri temel alinarak diizenlenmistir. Ik
taslak perinatoloji alaninda uzmanlasmis bir
calisma grubu, biyoetik, ebelik ve gelisme
alanlarinda ¢alisan sivil toplum o6rgiitleri tara-
findan olusturulan bilirkisilerce hazirlanmustir.
Olusturulan metin daha sonra “Perinatal Tip
Dinya Organizasyon Kurulu” tarafindan de-
gerlendirilmis ve bazi degisiklikler yapildiktan
sonra 300’Un Gzerinde bilimsel topluluk, mes-

leki kurul ve sivil toplum oérgiitiintin goris ve
degisiklik Onerilerine sunulmustur. Barselona
Deklarasyonu’'nun esas amaci: toplumda go-
ris olusturmak, toplumu uyandirma, saglk
alaninda calisanlarin dikkatini cekmek, hiikii-
metler ve uluslararasi enstitiilerden etkin geri-
bildirim almaktir. Biitiin sponsor, isbirlikci ve
katilimc1 organizasyonlarin onaylari alanirak
“Barselona Deklarasyonu” milletler Gisti poli-
tik ve saglk organizasyonlarina, diinyada tim
tlkelerin hiikemetlerine, demokratik parlo-
mentolarin kanun yapicilarina, amaci lireme
saghgma hizmet olan tim 6zel ve toplumsal
kuruluglara sunulacaktir Amag¢ tim bu ku-
rumlarin Deklarasyon’da yer alan “Anne ve
Yenidogan Haklar’nin gerceklesmesi icin bi-
raraya gelmesini, harekete ge¢cmesini sagla-
maktir. Bu dékiimanin uluslararasi sunumu,
diinyanin her yerinden 3000’nin {zerinde he-
kimin katilimiyla Barselona’da gerceklesen 5.
Dinya Perinatal Tip Kongresi (23-27 Eylil
2001) buinyesinde gerceklesmistir. Bu Dekla-
rasyon’a simdiye kadar 200’tin tGstiinde bilim-
sel olusum, topluluk, hiikiimet dis1 ve insani
organizasyonlar katilmigtir.

Bu deklarasyonu (Declaration of Barcelona
on the Rights of Mother and Newborn, World
Congress of Perinatal Medicine, September
24, 2001 Barcelona) asagida sunuyoruz.

ANNE HAKLARI DEKLARASYONU

1. Annelik 6zgir bir secim olmaldir. Her ka-
din ¢ocuk sahibi olmak icin en iyi zaman-
lamaya, sahip olmak istedigi cocuk sayi-
sina ve dogumlar arasi bekleme siiresine
karar verme hakkina sahiptir. Her kadin
icin etkin dogum kontrol yéntemleri erisi-
lebilir olmalidir.

2. Bitun kadinlar Gireme saghgi, gebelik, do-
gum ve yenidogan bakimu ile ilgili bilgi ve
yeterli egitim alma hakkina sahiptir. Sag-
lik hizmetleri ve calisanlar bdyle bir egiti-
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min kadina ve esine saglanmasindan ve
prenatal bakimin ayrilmaz bir parcasi olan
hazirhk doénemine beraberce katilmalar:
icin tesvik edilmelerinden sorumludur.

Butiin kadinlar diinyada her tlkede hiki-
metler tarafindan garanti altina alinmuis,
gereksiz risklerin bertaraf edildigi ve dog-
ru yardim alabildigi bir gebelik siireci ge-
cirme hakkina sahiptir. Butiin kadinlar ge-
belik sirasinda yeterli saglk hizmeti ve ko-
ruyucu onlemleri hakeder. Gebelik sirasin-
daki saglik hizmetlerinin kaliteli ve yeterli
kaynaklara sahip olmasi gereklidir. Obs-
tetrik bakim sinir tanimaz. Obstetrik ba-
kim sirasinda kiltiir ve inang farklarn dik-
kate alinmalidir.

Butiin kadinlar, gebelik ve dogumda uy-
gulanabilecek teknolojik gelismeler ve gi-
risimlerle ilgili yeterli bilgi alma ve varolan
en givenli uygulamalara ulasma hakkina
sahiptir. Bitlin gebe kadinlar prenatal tani
icin uygulanabilecek girisimlerle ilgili bilgi
alma hakkina sahiptir. Bu testlerin yapti-
rilma karar 6nceden bigilendirilerek 6z-
gliirce alinmalidir.

. Butin kadinlar gebelik sirasinda yeterli
beslenme hakkina sahiptir. Kadinin bes-
lenmesi, bebegin saglkl beslenmesi ve
annenin saghg icin gerekli biitiin besinle-
ri saglayacak sekilde olmaldir.

Butin c¢alisan kadinlar gebelik nedeniyle
ve gebelik sirasinda dislanmama hakkina
sahiptir. Calisma hayatinin varolmasi ve
stirdirtilmesi gebelik nedeniyle bir ayrim-
ciik durumu yaratmaksizin garanti altina
alinmalidir. Anne olma hakki, hiikiimetle-
rin calismay1 dizenleyen yasalari ile, ma-
asini etkilemeksizin ve isini kaybetme ris-
ki yaratmaksizin annelik izni ve dogum
sonrasi ¢alisma programina uyum sagla-
masinl garanti altina alacak sekilde koru-
ma altina alinmalidir. Anneler calisma sa-
atlerinde ¢ocuklarini emzirme hakkina sa-
hiptir.

Butiin kadinlar istemli olarak gebeliklerini
sonlandirdiklarinda ayrimciliga, cezalan-
dirilma ve sosyal reddedilmeye maruz kal-
mama hakkina sahiptir.

Annelik hakki sosyal yapi ile sinirlandirl-
mamalidir. Tek ebevyenli aileler de iki
ebevyenli aileler kadar annelik hakkina
sahiptir.

10.

11.

12.

13.

14.
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Her anne ureme ile ilgili kararlarda, baba
ile sorumluluk paylasma hakkina sahiptir.
Babanin, annenin kararina saygi gésterme
sorumlulugu vardir. Bitin kadinlar anne-
lik ile ilgili esi tarafindan baski gérmeme
ve zorlanmama hakkina sahiptir. Bir cift
icin Ureme karari, kadin ve erkegin arasin-
da esitlik ve es sorumluluk ile alinmasi ge-
reken bir karardir.

Butin kadinlar emzirmenin yararlarn ile il-
gili bilgilendiriime ve dogumdan hemen
sonra emzirmeye baslamak icin tesvik
goérme hakkina sahiptir. Ancak bitiin ka-
dinlar sosyal veya kiiltiirel olarak 6n yar-
g1 ile karsi karsiya kalmaksizin istedigi stit
verme seklini 6zgurce se¢gme hakkina sa-
hiptir.

Bitiin kadinlar kendini ve fetusunu etkile-
yecek karar verme iglemine (tani ve teda-
viler) katilma hakkina sahiptir. Bitiin ka-
rarlar 6nceden bilgilendirilmeyi takiben
Ozglirce alinmalidir.

Bir kurumda dogum yapan kadinlarin
kendisi icin kultturel énem tasiyan bebegi
ve kendi icin giyinme ve beslenme sekli-
ne, plasentanin kullanimi ve diger girisim-
lere karar verme hakki vardir. Bitiin ka-
dinlar hatanede yatis siirecinde, kendi ve
bebeginin saghginin izin verdigi dl¢lide be-
bekleriyle stirekli beraber olma hakkina
sahiptir.

Toplumdan dislanmaya neden olacak ilag
bagimhligi, AIDS veya diger tibbi ve sos-
yal problemleri olan gebe kadinlar 6zel
yardim programlari alma hakkina sahip-
tir. Go¢cmen olan gebe kadinlar ev sahibi
tlkenin kadinlariyla ayni kosullarda yar-
dim alma hakkina sahiptir.

Butin kadinlar gizlilik hakkina sahiptir.
Saglik calisanlarinin goérevi kadinlan gi-
ven duyma hakkina saygi gostermektir.

Biz saglik calisanlari, genel olarak toplum-

larin ve kadinlarin treme saghg ile ilgili hak-
larinin saglanmasindaki geri kalmaya neden
olarak kaynak eksikligini kabil etmemeliyiz.

YENIDOGAN HAKLARI DEKLARASYONU

1.

Insan haklari evrensel beyannamesi yasa-
min butiin evrelerini kapsar. Bitin insan-
lar esit haklar ve erdemle, 6zgir dogarlar.
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2.

Bir insan olarak yenidogan’in onuru ustin
degerdedir. Yenidoganlar "Cocuk Haklari
Anlasmasi1" geregince korunmalidir.

Her yenidogan yasam hakkina sahiptir.
Bu hakka dil, din, irk, ekonomik durum,
cinsiyet, dogum yeri ve diger ayrimlar ya-
pilmaksizin tim insanlar ve hikimetler
saygl gostermelidir. Devletler cocuklarin
ayrimciliktan korunmasi igin gerekli 6n-
lemleri almalidir.

Her yenidogan yasaminin kilttirel, politik
veya dini nedenlerle riske atilmamasi hak-
kina sahiptir. Hi¢ kimse kisa veya uzun
dénemde yenidoganin saghgini riske ata-
cak veya fiziksel bitiinligini etkileyecek
her hangi bir hareketi uygulama hakkina
sahip degildir. Hi¢bir kosul altinda verilen
hicbir hasar mazur goériilemez.

Her yenidoganin dogru kimlik, milliyet ve
kurumsal gtivence tesbitine hakki vardir.
Devlet bu hakki, diger yaslardaki bireylere
sagladigi 6lclide garanti altina almalidir.

Her yenidogan daha sonraki yasaminda
kendisinin azami fiziksel, zihinsel, ruhsal,
ahlaki, ve sosyal gelisimini saglayacak
saglik, sosyal ve duygusal bakimi alma
hakkina sahiptir. Toplumlar bu hakka
saygl gosterilmesi icin biitlin gereklilikleri
hazirlamak sorumlulugunu tasir. Ebev-
yenlerin veya vasinin midahele ihtimali
olmayan ve hekimin ¢ocugun haklarini
korumaya zorlandigi acil durumlar disin-
da, yenidoganin 6zgurligiini kisitlayacak,
hicbir tibbi girisim aile onay1 alinmaksizin
gerceklestiriimemelidir. Ekonomik veya
sosyal smif gozetilmeksizin, ilgi esitligi
saglanmali veher tirli aynmcilik mutlak
reddedilmelidir.

Her yenidogan bliyimesini garanti altina
alacak dogru beslenme hakkina sahiptir.
Annenin siit vermesi kolaylastirilmali ve
desteklenmelidir. Anneye ait kisisel, fizik-
sel veya psikolojik nedenlerle anne sttl
verilmesinin mimkin olmadigi durumlar-
da dogru, yapay beslenme saglanmalidir.

Butiin yenidoganlar dogru tibbi bakim al-
ma hakkina sahiptir. Cocuklar, tibbi yak-
lasim, rehabilitasyon ve koruyucu hizmet
ve en ylksek dizeyde saghgin saglanma-
s1 hakkina sahiptir. Devletler cocugun
saghginda belirleyici olan geleneksel uy-
gulamalarin yok edilmesini hedefleyen
tim onlemleri almaldir. Hikiimetler hem

10.

11.

12.

13.

14.
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dogum o6ncesi hemde dogum sonrasinda-
ki donemdeki saglikla ilgilenmelidir.

Yasamla bagdasmayacak sekilde anoma-
lili bir fetus tasiyan gebe bir kadinin, gebe-
ligini strdiirme veya eger isterse kendi ul-
kesinin kanuni sinirlan icinde gebeligini
sonlandirma hakki vardir. Bu fetus dogdu-
gu takdirde, yenidogana gereksiz tibbi
miidahele uygulanmamalidir.

Yasama sinirini asan derecede immatir
olan yenidoganin yasatilmasi icin girisim-
de bulunulmamalidir. Bu durumlarda ka-
rar hakki uygulanirken dogumun gercek-
lestigi yerin cografi, sosyal ve ekonomik
kosullan dikkate alinmalidir. Nadir olgu-
larda dogum gerceklesmeden 6nce aileler
bilgilendirilmeli ve karara katilimlar sag-
lanmalidir.

Her yenidoganin ulkesinin sosyal koruma
ve glvenlik hizmetlerinden faydalanma
hakki vardir. Bu hak saglik alaninda ko-
runma ve bakimi oldugu kadar kanuni
alani da kapsar.

Yenidogan ailesinden, onay olmaksizin
ayrilamaz. Cocuk istismarina ait kanitin
bulundugu ve yenidoganin yasaminin risk
altinda oldugu kosullarda, ¢ocugun korun-
masinin daranti altina alinmasi adina uy-
gun yasal veya idari 6nlemler, cocugun ai-
lesinden ayrilmasini gerektirse bile alin-
malidir. Bu kural yenidoganin hastanede
oldugu sirada da uygulanabilir.

Her yenidogan, evlat edinilme durumun-
da, en azami garantiler ile evlat edinilme
hakkina sahiptir. Evlat edinmenin oldugu
devletlerde, cocugun menfaatleri daima
on planda tutulmali ve evlat edinmenin
kabul edilebilmesi icin tim gerekli garan-
tiler ve resmi mercilerden elde edilen tim
yetkiler giivence altina alinmalidir. Hicbir
kosul altinda organlarin satilmasi kabul
edilemez.

Bitlin yenidogan ve gebe kadinlarin silah-
Ii catismanin oldugu Ulkelerde korunma
altina alinma hakki vardir. Bu kosullarda
annenin emzirmesi tesvik ve koruma alti-
na alinmahdir.

Her yenidogan, fiziksel ve zihinsel olgunlas-
masinin tamamlanmamis olmasi nedeniyle
kendisi talep edemese de belirli haklara sahip
bir bireydir. Bu haklar topluma, ulkelerin ka-
nun yapan ve yUriten kurumlarin zorlayan bir
seri sorumluluklar ve zorunluluklar ytikler.
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KONJENITAL HIPOTIROIDIZM ICIN YENIDOGAN
TARAMASI

Nursen YORDAM ', Alev OZON ?

Hacettepe (niversitesi Tip Fakiiltesi 'Pediatri Profesérii, *Pediatri Yardimer Docenti

Pediatrik endokrinolojide en sik karsilasilan
hastaliklardan birisi olan konjenital hipotiro-
idizm (KH), tiroid hormonlarinin yetersiz sen-
tezinden kaynaklanir. Hastaligin en onemli
ozelligi erken tani konup tedavi edilmez ise
zeka geriligi ve kalici norolojik sekellere yol
acmasidir. Bu baglamda KH énlenebilen men-
tal geriligin de en sik karsilagilan nedenlerin-
den biri kabul edilir. Buna karsilik hastalarin %
95’den fazlasinda yenidogan déneminde has-
taliga 6zgl klinik bulgular yoktur. Bulgular
tedrici olarak haftalar, hatta aylar icinde geli-
Sir.

Konjenital hipotirsidizmde mental gerilik, fetal
yasamda ve yasamin ilk iki-G¢ yilinda tiroid
hormonlarinin beyin gelisimindeki etkin roli
ile ilgilidir. Bunun nedeni hipotiroidizmde int-
rauterin yasamda ortaya ¢ikan bir adaptasyon
mekanizmasina baglanmaktadir. Yapilan ca-
lismalarda hipotiroidizm olusturulmus deney
hayvanlarinin beyin hicrelerinde T,in T.'e
dénisimini saglayan iyodotironin deiyodi-
naz enzim diizeyinin arttigi gésterilmistir. Boy-
lece, anneden gecgen T, yeterli ise fetus, yik-
sek diizeydeki enzimin etkisi ile T,’den beyin
gelisimi icin gerekli T; diizeyini saglamakta ve
gebelik stiresince hipotiroidizmin zararl etki-
lerinden korunabilmektedir (Sekil 1). Bu bul-
gu ve sonuclar hipotiroidizmli bebeklerin bi-
yik cogunlugunun dogumda ve sonraki ilk
haftalarda normal goériilmesine kismen de ol-
sa aciklama getirmistir. Nadir de olsa tiroid
hormonlarn yeterli olmayan annelerden dogan
bebeklerde hipotiroidizm nedenlerinden biri,
ornedin tiroid agenezisi varsa, intrauterin ya-
samda anne kokenli T,’lin yetersizligi bebekte
santral sinir sistemi ve iskelet sistemi dahil
bircok sitemin etkilenmesine neden olarak
bebegdin yenidogan déneminde belirti verme-
sine yol acar.

Arasgtirmalar, hasta bebeklerin %10’unun ilk
ay icinde, %35’inin U¢ ay icinde, %70’inin bir

yll icinde, %100’Gnlin 3-4 yil i¢cinde tani aldi-
gini gostermektedir. (nitemizde izlenen 1000
KH hastasinin retrospektif degerlendirmesin-
de ortalama tani yas1 49.22 ay bulunmus, va-
kalarin ancak %3.1’inin ilk ay iginde,
%55.4’Unlin ise iki yildan sonra tani aldigi
saptanmuistir.

Sekil 1. Tiroid hormonlarinin fetal beyine gecisi.
Fetal beyine hormon gegisi iki yolla olur. Beyine
gecen hormonlardan en énemlisi T,'dar. T, hem
kan-beyin engelinden hem de BOS’tan gecer.
Beyin hiicrelerinin icinde 5’ monodeiyodinaz (5’DI)
ile Ts'e dontstir.

Kan - beyin

engeli

T,

T3

T < Koroi.d pleksus BOS
4 " (\( engeli

Kan Beyin-omurilik sivisi

Hastaligin diger 6nemli bir 6zelligi, tedavisinin
basit, maliyetinin disik ve son derece etkin
olmasidir. Hipotiroidizmin bu 6zellikleri aras-
tirmacilar1 hastalikta bir asama arayisina sok-
mus ve Nisan 1974’de Quebec’de KH icin ilk
pilot tarama programi baslatilmistir. Amacg
hasta bebekleri erken yakalamak, yeterli te-
davi ile bu bebeklere nérolojik gelisimin opti-
mum dizeyini yakalama firsatini vermek ve
KH’ye bagh zeka geriliginin eradikasyonunu
saglamaktir.
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Tablo I. Neonatal hipotiroidizm nedenleri ve pre-
valansi (Fisher DA. Disorders of the thyroid in the
newborn and the infant. In: Sperling M(ed). Pediat-
ric Endocrinology, Philadelphia: WB Saunders,
1996 ve Fisher DA. AAP Newborn screening for
congenital hypothroidism: recommended guideli-
nes, Pediatrics, 1993).

Tiroid disgenezisi 1:4000
Agenezi
Hipogenezi
Ektopi

Tiroid dishormonogenezi 1:30.000

TSH’ya yanitsizlik

lyot yakalama defekti

Organifikasyon defekti

Tiroglobulin defekti

lyodotirozin deiyodinaz eksikligi
Hipotalamo-hipofizer anomali 1:100.000

Panhipopitiitarizm

izole TSH eksikligi

Tiroid hormon direnci
Gecici hipotiroidi 1:40.000*

llaca bagh

Anneden gecen antikorlar

Idiopatik

* Avrupa’da gecici hipotiroidi prevalansi iyot eksik-
ligi nedeni ile 1:200-1:8000 arasindadir.
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Konjenital hipotiroidizm igin tarama

Konjenital hipotiroidizm taramasi giinimuizde
gelismis Ulkelerde standartlasmis olup etkin
bir dizeyde yuritilmektedir. Dogu Avrupa l-
keleri arasinda tarama gelismeye baslamis,
Gliney Amerika, Afrika ve Asya’nin bazi bol-
gelerinde ise gelisim halindedir.

Konjenital hipotiroidizm taramasi baslatiima-
dan o6nce klinik bulgulara gore tani alan KH
prevalansi 1:5000-1:10000 arasinda degistigi
bildirilmistir. Diinyada 1992 yilina kadar 50
milyon bebek tarandiginda, hastaligin
1:3000-1:4000 arasinda goéruldiga gosterildi.
Bununla beraber tarama programlari hastali-
gin gorilme sikhginin irk ve etnik yapiya gore
degistigini ortaya koydu. Hastaligin Afrika ko-
kenli Amerikan popillasyonunda seyrek
(1:17000, Teksas'da 1:10000), Hispanik po-
pulasyonda (1:2700) sik goraldaga bildiril-
mistir.

Ulkemiz ve komsu ulkelerde yapilan pilot ca-
lismalarda KH insidansi Turkiye’de 1:2736,
Bulgaristan’da 1:2737, Yunanistan’da 1:3370,
Riyad’'da 1:2096, Dogu Kudus’de 1:1447 bu-
lunmustur. Konjenital hipotiroidizm nedenleri
ve prevalansi Tablo I'de goriilmektedir.

Hacettepe (niversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dalinin En-
dokrinoloji Unitesi’nde TUBITAK (TAG-0768)
destegi ile baslatilan KH taramasinda gini-
mize degdin alinan sonuglar Tablo II'de 6zet-
lenmistir.

Tablo II. Hacettepe (niversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Endokrinoloji
Unitesi'nde yuratilen konjenital hipotiroidizm taramasi ¢alismasinin 10 yillik sonuglar (1991-2001).

Taranan bebek sayisi

Geri cagrilan bebek sayisi

Geri ¢agirma orani

Ulasilma orani

Serum T4/, TSH! bebek sayisi

Sintigrafi bulgusu

Disgenezis

Tiroid bezi normal veya buytk

Kesin tani alanlar (Aralik 1991-Haziran 1998)
Etiyolojik dagihm

Disgenezis

Dishormonogenezis

Gegcici

187 728
5657

%3
%95.9
239

49
190

Insidans
33 1: 3707
13 1: 9410
62 1: 1973
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Konjenital hipotiroidizm taramasinda
6nemli noktalar

A. Konjenital hipotiroidizm taramasi fenilketo-
niri ve diger metabolik hastaliklarin taramasi
ile entegre yuratalar.

B. Tarama laboratuvarlari

Taramanin merkez laboratuvarlarinin yilda
100.000 yenidogan taramak Uzere genis bir
boélgeyi kapsamina almasi 6nerilmektedir. La-
boratuvarda taranan 6rnek sayisinin
50.000’in altina diismesinin maliyet-yarar
oraninin dismesine, kalite kontrol ve istatistik
analizlerinin yetersiz kalmasina neden olacagi
bildiriimektedir (ESPE raporu 1999).

Genis ve anlamli bir tarama igin yeterli sayida
ornek calisiimali, érneklerin degerlendirilmesi
dikkatli yapilmali, dogru tani konmaldir. Ta-
niy1 dogrulamak ve etiyolojiyi ortaya cikar-
mak icin gerekli diger tetkikler tarama merke-
zinde calisilabilmeli veya bu tetkiklerin yapil-
dig1 bir bagka laboratuvar ile igbirligi icinde
bulunulmalidir. Taninin kesinlesmesi tedavi-
nin planlanmasinda pediatrik endokrinologun
konsiltanhigina, bir bagska deyisle uyar ve
onerilerine gerek vardir.

C. Orneklerin toplanmasi

Kan érneginin alinma zamani: Her canli do-
gan bebekten hastaneden taburcu olmadan
énce tarama icin kan érnegi alinmalidir. ideal
zaman dogumu izleyen 3-5 glinlerdir. Bunun-
la beraber bebeklerin dogumevlerinden ilk 24
ile 48 saat icinde taburcu olmasi uzun suredir
¢6zimii aranan bir sorundur. Ornekler ilk 24-
48 saat icinde alindiginda (serum TSH ve T,
dlizeyinde fizyolojik ylikselme nedeni ile) bu
ornekler arasinda yanlis pozitif érnek sayisin-
da artma gorilir ve kabul edilebilirin tizerinde
"recall rate" (geri cagirma orani) ortaya cikar.
Bununla beraber Avrupa Pediatrik Endokrin
KH Calisma Grubu'nun (1999) énerisi, tedavi-
nin yasamin ilk iki haftasi icinde baslanmasi-
ni saglayabilmek icin kan 6rneklerinin birinci
glinden itibaren optimal i¢ glin, en ge¢ besin-
ci gline kadar alinmasidir. KH taramasi, kon-
jenital adrenal hiperplazi taramasi ile birlikte
yurituliiyorsa kan 6rneginin alinmasi tiglincii
giinii gegcmemelidir.

Evde dogan bebeklerde kan 6rnegi egitilmis
ebe veya hemsire tarafindan ilk hafta icinde
alinmall, kesinlikle besinci giin gecirilmemeli-

15

dir. Prematiire bebeklerde yiiksek TSH salini-
minda gecikme ve gecici hipotiroidizme yat-
kinlik nedeni ile gebelik yasi 32. haftaya ulas-
tiginda kan 6rnegi tekrarlanir. Kan degisimi ve
kan transflizyonu yapilan bebeklerde kan 6r-
neginin islemden 6nce alinmas! zorunludur.
Prematiire ve hasta bebeklerde dopamin kul-
lanimi s6z konusu oldugunda, kan 6rneginin
7-14. glnlerde ikinci kez tekrarlanmasi ge-
reklidir. lyot kontaminasyonu, gecici hipotiro-
idizmin sik rastlanan nedenlerinden biri oldu-
gundan iyot iceren bilesiklerle karsilasan ye-
nidoganlardan ikinci kez kan érnegi alinmali-
drr.

Kan érneginin toplanmasi: Kapiller kan 6rne-
ginin toplanmasinda fenilketoniiri taramasin-
da kullanilan filtre kagitlar kullanilir. Bebegin
topugu temizlendikten sonra topuk steril bir
lanset ile 2.5 mm’den daha derin olmayacak
sekilde delinir. Ik damla kan silindikten sonra
filtre kagidina ¢cap1 5-6 mm’den kiiciik olma-
yacak ve kagidin arka yUziine ayni buyuklik-
te gececek miktarda en az iki, ideali i¢ dam-
la kan emdirilir. Kagit Gizerindeki 5 mm c¢apin-
daki kan miktar1 8 mL’'dir ve hematokrit 55
kabul edildiginde icerdigi serum miktar1 3.5
mL ile uyumludur. Bu miktar él¢iim i¢in yeter-
lidir. Kan 6rnekleri 24 saat icinde posta veya
ornek toplamakla yikimli kurye aracihigr ile
tarama laboratuvarina génderilir. Laboratuva-
ra ulasan ornekler 48 saat icinde caligilir. Bu
slire icinde 2-8°C saklanir; glines 1s1d1, 1slak
zemin, cay ve kahve kontaminasyonundan
uzak tutulur.

Taramada kullanilan yéntemler

Konjenital hipotiroidizm i¢in baslatilan tarama
25 yiin1 tamamlamis olmasina karsin en di-
siik yanlis pozitif ve en diisiik yanlis negatiflik
ylizdesini yakalayabilmek icin metodoloji tize-
rindeki incelemeler halen devam etmektedir.
Taramada kullanilan metodun seciminden
once ve uygulama sirasinda asagida belirtilen
¢ soru cevaplandirilir:

1. Taramanin amaci nedir?

2. Sensitivite, dogruluk, spesifisite yéniinden
en iyi 6lciim metodu hangisidir?
3. Kullanilan él¢im yénteminde hastay: sag-

likli bebekten ayirmada secilecek "cut off"
degeri ne olmalidir?
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Amaca yonelik iki ydntem kullanilir:

1. Amacg agir derecede mental gerilik yapan
primer KH’li bebekleri yakalamak ise pri-
mer tarama parametresi olarak sadece
TSH o6l¢timi kullanilmasi yeterli olur.

2. Taramanin amaci primer, sekonder ve ter-
siyer, ayrica hipertiroksinemili ve tiroksin
baglayici protein (TBG) bozukluklarini ya-
kalamaya yodnelmis ise tarama paramet-
resi olarak T, 6l¢cimu kullanilir.

TSH élctiimii

TSH 6l¢iimu ile tarama en sik kullanilan etkin
bir yontemdir. Giinimiizde Hollanda disinda
Avrupa lUlkelerinin timinde, Japonya’da,
Avustralya’da, Kuzey Amerika’nin bazi bolge-
lerinde kullaniimaktadir. Bu yon-
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nini yikseltir (2:1-3:1). Boyle durumlarda ye-
terli bir 6rnek grubundan edinilen deneyim ile
"cut off" degerinin ylkseltilmesi bu sorunu gi-
derebilir. Ayrica son yillarda TSH’nin, yeterli
derecede duyarli yontemlerle olc¢iliiyor olma-
s1 (duyarl [sensitif] TSH yo6ntemi) ilk 24-72
saat arasinda alinan kan érneklerindeki yanls
pozitiflik oranini distrmektedir. Bazi arastir-
macilara gore duyarll TSH 6l¢cim yontemi
kullanildiginda yanlhs pozitiflik ytizdesi, sade-
ce dogumu izleyen ilk 6-12 saat icinde alinan
orneklerde yiiksek bulunmaktadir. Primer KH
icin duyarli TSH yoénteminin sensitivitesi
%97.5, spesifisitesinin %99 oldugu bildiril-
mektedir.

TSH yontemi kullanildiginda "cut off" degeri
kapiller kanda 20-30 wld/ml (ortalama 25

tem ile hipotiroidizmde potansiyel Sekil 2. Yenidogan bebeklerde konjenital hipotiroidizm taramasi (Hacet-
beyin zedelenmesinin nedeni olan | tepe Universitesi).

belirgin ve kompanse (T, ve sT,
normal sinirlar i¢inde) hipotiroidi
vakalarinin timiine yakini sapta-
nir. Ayrica yliksek TSH, iyot ek-
sikliginin ortaya c¢ikartilmasinda
ve kontroliinde de kullanilmakta-
dir. Iyot eksikligi olmayan bélge-
lerde topuk kani ile yapilan tara-
malarda, neonatal TSH'nin 5
ud/L'nin Gzerinde bulunma yuz-
desi %3’den azdir. Bu sikhgin %3-
19.9 olmasi hafif iyot eksikliginin;
%20-39.9 olmasi orta derecede
eksikligin ve % 40’in lizerinde ol-
mas1 agir eksikligin isaretidir
(DSO, UNICEF, ICCIDD).

"Cut off'un belirlenmesi: Tara-
mada yanhs pozitif ve yanls ne-
gatif degerleri en aza indirebilmek
icin "cut off"un iyi belirlenmesi
gerekir. Bu degerler belirlenirken
yanlis negatiflik nedeni ile kagiri-
lan konjenital hipotiroidizm vaka-
larinin énemi ve bunun yani sira

yanlis pozitif drneklerin anneler- l
babalar Uzerinde yarattigi psiko-

lojik baski g6z éniinde bulundu-
rulmalidr.

Kan o6rneklerinin ilk 48 saat icin-
de alinmasi, taramada yanlis po-
zitif vakalarin KH’li vakalara ora-

TSH > 30 ud/ml

NORMAL SERUM T,, TSH

Kapiller kan 6rnegi tekrari

/ NORMAL Serum T,|, TSH?
HASTA

TSH < 30 ud/ml
NORMAL

NORMAL Serum T,|, TSH?

Kapiller kan drnegi

l

TSH dlgtimii

T

TSH > 50 uU/ml

TSH 30 - 50 ud/ml

TSH > 30 ud/ml

|

SERUM T,, TSH

/N

Y

HASTA
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uld/ml) olarak énerilmektedir. Hacettepe (ni-
versitesi Tip Fakdltesi Cocuk Saghg: ve Has-
taliklari Anabilim Dali Endokrinoloji {Inite-
si'nde TUBITAK (TAG-0768) destegi ile bas-
latilan KH taramasinda baslangicta "cut off"
20 uld/ml kabul edilmisse de retrospektif de-
gerlendirme sonucunda "cut off" 30 uld/ml’ye
yikseltilmistir. Ginlimizde taramaya, belirle-
nen bu degerle devam edilmektedir (Sekil 2).

Geri cagirma orani: TSH 6lcimiine dayanan
tarama programlarinda geri cagirma orani
%0.3-1.7 arasinda degismektedir. Geri cagir-
ma oranini kapiller kan 6rneginin alinma za-
mani, kullanilan TSH él¢iim yontemi, belirle-
nen "cut off" degeri ve bdlgenin iyot statiisii
etkiler. DeLange ve arkadaslan iyot eksikligi
bolgelerinde geri cagirma oraninin, iyot eksik-
ligi bulunmayan bolgelere gére 13 kat daha
yuksek oldugunu bildirmistir.

T4 Slciimii

Taramada amag¢ KH’li hasta bebeklerin timii-
ni yakalamaya yo6nelik ise topuk kanindan T,
6lcimu yapilir. Bazi merkezlerde ise T, tara-
masi TSH ve TBQ ile birlikte yuritiilmektedir.
Bu yontem kullanilarak yapilan KH tarama-
sinda 6rneklerin tiimiinde T, 6l¢cimi yapilir.
T, degeri 20. persentil ve altinda kalan érnek-
lerde TSH; T, degeri besinci persentil ve altin-
da kalan orneklerde ise TBG o6l¢imi yapil-
maktadir. Bu ydontem ile taramanin sensitivi-
tesi %98 ve spesifisitesi %99’un lzerindedir,
geri ¢agirma orani ise %0.4 oldugu bildiril-
mektedir.

Bu yontem ile belirgin primer hipotiroidizm,
sekonder, tersiyer hipotiroidizm, TBG eksikli-
gi ve hipertiroksinemili bebekler saptanir. Bu-
na kompanse hipotiroidizmin (T, normalin alt
sinirlarinda ve TSH yiliksek) en sik rastlanan
nedeni ektopik tiroidli vakalar TSH o6l¢tlme-
den sadece T, 6l¢ciimi ile atlanmis olur. T,’Gin
TSH veya TBGQ ile birlikte 6lciim ile gercek-
lestirilen tarama programlarinda ise hem ma-
liyet yikselir hem de tarama yontemi karma-
siklasir. Hipotiroidizm yoéniinden tek avantaji
ise primer KH’ye gore ¢ok seyrek olan sekon-
der hipotiroidizm vakalarinin yakalanmasidir.
T, ve TSH’nin ayni zamanda &l¢imii
Konjenital hipotiroidizm icin ideal olan tarama
yontemidir. Bununla beraber pilot tarama ve-
ya taramanin Ulke dizeyinde yayginlastiril-
masinda yéntem secilirken tarama konusun-
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daki deneyim, toplumun ihtiyaclar1 ve parasal
kaynaklarin glicii esas alinmalidir. Teknik ve
insan hatalar1 tamamen ortadan kaldirilsa bile
bu konuda yapilan daha 6nceki calismalarin
sonuglar dikkate alindiginda, kullanilan yén-
teme bakilmaksizin taramada yakalanama-
yan vakalarin olabilecegi bir gercektir.

Taramalarda kacirilan vakalar

Her tarama programinda oldugu gibi KH tara-
masinda da kacirilan vakalar vardir. Bunlar
biyolojik varyantlar ve taramanin getirdigi ha-
talar olmak tzere iki grupta toplanir (Tablo
11I).

Tablo Il Konjenital hipotiroidizm taramasinda
yanlis pozitiflige yol acan etkenler.

Biyolojik varyantlar
Hipotalamus - hipofizer hipotiroidizm
(TSH taramasi)
TSH yukselmesinde gecikme (TSH taramasi)
Hafif hastalik (normal T,, yiiksek TSH)
(T, taramast)
Taramada ortaya c¢ikan hatalar
Ornek toplamada
Orneklerin islenmesinde

Sonuglarin bildirilmesinde

Primer KH olup da TSH duzeyi ge¢ yikseldigi
icin ilk taramada saptanmayan, dogumu izle-
yen 3-4 ay icinde klinik belirti ve bulgu ile
saptanan vakalar bildirilmistir. La Franchi ve
arkadaslarinin Amerika’'nin kuzeybati bolgesi-
ni kapsayan bir tarama bolgesinde rutin ilk ta-
ramay1 (prevalans 1:4461) takiben 4-6 hafta
icinde 484 604 taranmis bebek tekrar tarandi-
ginda, ilk taramada normal bulunan 19 hipo-
tiroidili bebek yakalanmistir (1:25505).

Orneklerin toplanmasinda, sonuclarin yanlis
okunmasi, "cut off" degerinin yiiksek secilme-
si, drneklerin karismasi, kayitlarda yetersizlik
sonucu hasta bebekler kacirilabilir. Bunlarin
yani sira adres degisimi, yanlis adres verilme-
si hasta bebege ulasmada ortaya ¢ikan sorun-
lardir.
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Tanmin dogrulanmasi

Genel olarak kan o6rneginde TSH 25 uld/L
(20-30 wld/L) Uzerinde ise ikinci bir spot or-
nekte TSH tekrarlanir. ik érnekte TSH > 40-
50 uld/L olan bebeklerde ise klinik ve hormo-
nal kontrol gereklidir. Geri ¢cagrilan bebekler-
de iyi bir 6ykt alinir, fizik muayene yapilir ve
kemik matlirasyonu saptanir. Serum TSH, T,
(sT,), Ts (sT;) 6lgiimil sonucu tani dogrulanir
veya ayirt edilir. Taninin dogrulandigi vakalar-
da bundan sonraki asama hastaligin etiyoloji-
sine yonelik incelemelerdir. Bunun icin hasta
bebeklere ilk asamada tiroid sintigrafisi uygu-
lanir. Tiroidi gorintiilenemeyen bebeklere
ikinci asama tiroidin ultrasonografik incele-
mesidir. Boylece tiroid agenezisi ile iyot yaka-
lama defektinin ayiric1 tanisi yapilabilir. Ha-
cettepe Universitesi Ihsan Dogramaci Cocuk
Hastanesi Endokrinoloji Unitesi’nde yuriitiil-
mekte olan konjenital hipotiroidizm taramas:
akis semasi Sekil 2'de gosterilmektedir.

Bu incelemeler ile hipotiroidizmin etiyolojisi
aydinlatilamazsa veya tani hakkinda sliphe
varsa (gegici hipotiroidizm?), G¢ yasindan
sonra hasta tekrar etiyolojiye yonelik tetkik
edilir. Bunun i¢in tedavi (L-T,) dort hafta stre
ile kesilir. Bu silire sonunda T, dizeyi diser,
TSH diizeyi yiikselir ise kalici hipotiroidizm ta-
nisi ile izleme alinir. Bir baska alternatif ise te-
davi icin verilen dozun 30 glin sire ile yariya
indirilmesidir. Bu siire sonunda TSH diizeyi 20
uld/L'nin Gzerine cikarsa bu bebekler kalici
tip KH kabul edilir.

Tedavi

Konjenital hipotiroidizm tedavisi acildir. Teda-
vinin baslangici ilk iki haftanin 6tesine geg-

Ttirk Neonatoloji Dernegi Biilteni ® Sayi: 5 — Bahar 2002

memelidir. Tedavinin baslanmas1 ve planla-
masina pediatrik endokrinologun konsiiltanli-
ginda karar verilir. Na-levotiroksin (LT,) Uni-
form etkinligi, glivenilir absorpsiyonu ve peri-
ferde T;’e monodeiodine olmasi nedeni ile ev-
rensel olarak kullanilan ilagtir. Hipotiro-
idizm’de T,’Un dozu yas ilerledik¢e azalir. Ya-
sa gore uygulanan dozlar Tablo IV'de izlen-
mektedir. Baslangi¢ dozu 10-15 ng/kg’dir. Bir
baska alternatif ilag dozunun 100 ug/m?/giin
olarak hesaplanmasidir. Agir hipotiroidizm
vakalarinda (T, < 5 ug/dl veya ol¢lilemez di-
zeyde) baslangi¢c dozunun (prematiire ve ge-
belik yasina gore disitk dogum agirlikh be-
bekler disinda) 50 ug/gin olmasi 6nerilir. Bu
bebeklerin tirotoksikoz yéniinden yakindan iz-
lenmesi gereklidir. Turkiye’de Na-L-tiroksinin
0.1 mg iceren tabletleri bulunmaktadir. Tablet
gunliik olarak ezilir, birka¢ ml su veya anne
siitl icinde a¢ karnina bebege verilir.

Tedavinin ilk aylarinda dikkatli bir hormonal
ve klinik monitérizasyon yapilmalidir. Hasta-
lar, serum T,, sT, ve duyarli TSH 6l¢timleri ile
yakindan izlenir. Izlem sirasinda T, ve T; nor-
mal sinirlarda bulunmasina ragmen TSH yiik-
sek seyretmekte israr ederse, 6zellikle bu bul-
gulara kemik yasinda gerilik eslik ediyorsa bu
durum, normal T, ve T,'e ragmen tiroksin te-
davisinin yetersizligini veya tedaviye uyum-
suzlugu gosterir.

Tedavi sirasinda klinik olarak tirotoksikoz be-
lirtileri olmasina ragmen TSH ytiksek bulunur-
sa TSH “feedback” yetersizligi dastunalar (di-
rengen TSH). T, dozu normalin Gst sinirini as-
tiginda ila¢ dozu yaklasik %15-20 azaltilir.

Tedaviye baslandiktan sonra ikinci ve dor-
diincti haftalarda, bundan sonra ilk yil icin iki
ayda bir, 1-3 yas arasinda Ug¢ ayda bir, l¢ ya-

Tablo IV. Konjenital hipotiroidizm tedavisinde kullanilan Na-L tiroksin dozlar:.

Oral Na-L tiroksin dozu

Yas ug/kg/gin ug/gin
0-6ay 8 25 - 50
6 - 12 ay 6-8 50 - 75
1-5yas 5-6 75 - 100
6 - 12 yas 4-5 100 - 150
> 12 yas 2-3 150 - 200
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sindan sonra 6-12 ayda bir kez yapilan kont-
rollerle hastanin izlenmesi idealdir. Kontroller-
de T,, sT,, T;, sT;, TSH élciimi yapilr. ilk yil-
lar alti ayda, Gi¢ yasindan sonra yilda bir kez
kemik yasi1 degerlendirilir.

Taramanin 26. yilinda gesitli Glkelerde ytrti-
len ulusal veya uluslararasi olgekteki arastir-
malar ile glinimiizde yeterli diizeyde veri top-
lanmistir. Bunlarin sonuclarina gére KH erken
tedavi baslanir (median 14 giin), yeterli teda-
vi gorilir, uygun cevrede yetistirilirse 1Q deger-
leri normal ¢ocuklarin IQ degerleri ile uyumlu
bulunmustur. Bununla beraber [Q’leri normal
bulunmasina ragmen bazi ¢ocuklarda koordi-
nasyon ve ince motor becerilerde yetersizlik
saptanmistir. Bunlarin derecesi ile baslangic-
taki serum T, dizeyi ve kemik matlirasyonu
arasinda korelasyon bulunmus olup bu bulgu-
lar yeni arayislara yol agmistir.

Literatlr bilgilerine gére annede subklinik hi-
potiroidizm olsa bile fetusta normal beyin ge-
lisimini etkilemektedir. Hipotiroidili anneden
dogan yenidoganlarda saptanan bilissel (kog-
nitif) eksikliklerin insidansi, normal annelerin
hipotiroidili bebeklerinde gézlenenden daha
yliksek bulunmustur. Buna karsin fetal beyin
harabiyeti hipotiroidili anneye verilen T, teda-
visi ile Onlenebilir. Bu nedenle annelerin gebe-
lik sirasinda hipotiroidizm yéniinden taranma-
lar1 ve tedaviye miimkiin oldugu kadar erken
baslanmasinin gerekliligi giindeme gelmekte-
dir.
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KONJENITAL ADRENAL HIPERPLAZI ICIN
YENIDOGAN TARAMASI

Alev OZON ', Nursen YORDAM ?

Hacettepe (niversitesi Tip Fakdiltesi, 'Pediatri Yardimci Docenti, *Pediatri Profesérii

Konjenital adrenal hiperplazi (KAH), adrenal
kortekste kortizol biyosentezindeki kalitsal
bozukluklardan kaynaklanmaktadir. Adrenal
bezde kolesteroliin kortizole dénlisimi, her
biri ayr birer enzimle katalizlenen bes reaksi-
yonla gerceklesir. Bu enzimlerden birinin ek-
sikligi kortizol sentezinde yetersizlige yol acar.
Adrenal korteksten salgilanan kortizoltin hipo-
talamus ve hipofiz Gizerindeki negatif geri bes-
lemesinin ortadan kalkmasi, kortikotropin
“releasing” hormon (CRH) ve adrenokortikot-
ropik hormonda (ACTH) artisa neden olur.
Artan ACTH, adrenal bezi uyararak hiperpla-
ziye yol acar. Ayrica adrenal bezde, eksik olan
enzimin gerisindeki substratlar birikerek mi-
neralokortikoid ve androjen biyosentezine yo-
nelir. Hastaligin klinik bulgulari, enzim eksik-
liginin niteligine goére tuz kaybu, virilizasyon ya
da yetersiz virilizasyondan, hipertansiyona
kadar degisen bir yelpazede ortaya cikar.

Konjenital adrenal hiperplazinin en sik
(%95’den fazlasi) goriilen bicimi 21-hidroksi-
laz eksikligidir. Hastalik, 21 hidroksilazi kod-
layan genin mutasyonlarindan kaynaklanir,
otozomal resesif gecislidir. Enzim eksikliginin
derecesine goére hastaligin Ug¢ tipi tanimlan-
mustir: (1) Tuz kaybettiren tip: Enzim eksikligi
tam ya da tama yakindir; glukokortikoid
(kortizol) eksikliginin yani sira mineralokorti-
koid biyosentezi de bozuktur ve yasamin ilk
haftasindan sonra tuz kaybina yol acar. Enzi-
min gerisindeki substrat (17-hidroksiproges-
teron, 170HP) birikerek adrenal androjen
sentezine yonelir. Artan androjenler kiz co-
cuklarinda, anne karninda baslayan virilizas-
yon ve ambigus genitalyaya yol acar; erkek
cocuklarinda ise makrogenitosomya gorulir.
Dogumdan sonra hem erkek hem de kiz ¢o-
cuklarinda fiziksel ve sekstiel gelisme hizlanir.
(2) Basit virilizan tipte enzim aktivitesi norma-
lin %10’undan disiktir; tuz kaybi yoktur ya
da klinik olarak 6nemsiz derecededir. Adre-

nalden salgilanan androjenlerin artmasina
bagl olarak virilizasyon ortaya ¢ikar. (3) Kla-
sik olmayan ya da gec¢-baslayan tipte ise en-
zim aktivitesi normalin %20-50’si kadardir.
Tuz kaybi goriilmez, virilizasyon ise yenido-
gan ve erken sit cocuklugu caginda belirgin
degildir. Yenidogan déneminde dis genital or-
ganlar normal goériniimdedir. Cocukluk ca-
ginda her iki cinste erken ptibertal gelisme
gorulebilir. Kiz cocuklarinda ergenlik doéne-
minde, adrenal androjenlere bagl akne, hirsti-
tizm, menstriiel bozukluklar, daha ileri yaslar-
da da infertilite ortaya ¢ikar. Molekiiler gene-
tik calismalar, enzim aktivitesindeki bozuklu-
gun derecesinin, kodlayici gendeki mutasyo-
nun tipine bagh oldugunu ortaya koymustur.
Hastaligin kesin tanisi, bazal 170OHP dizeyleri
ve ACTH testinde altmisinci dakikada 170OHP
dizeylerinin yiksek bulunmasi ile konulur.
Molekiiler genetik calismalar da tanida kulla-
nilmaktadir.

Klasik tipte KAH, 6zellikle kiz ¢ocuklarinda,
yenidogan ya da erken siit cocuklugu doéne-
minde degisik derecelerde ambigus genitalya-
ya yol actigindan genellikle kolayca taninabi-
lir. Erkek ¢cocuklarinda makrogenitosomya ki-
mi zaman godzden kacabilir. Bu durumda hi-
poglisemi, tuz kaybi (hiponatremi, hiperkale-
mi), kusma, ishal gibi adrenal kriz bulgulari
ortaya ciktiginda saghk kuruluslarina getirile-
bilir. Bununla birlikte, dogumda asin virilize
olmus kiz ¢ocuklarinda yanhs cinsiyet tayini,
erkek cocuklarinda ise makrogenitosomyanin
fark edilmemesi tanida gecikmeye yol acarak
adrenal kriz ve 6limle sonuclanabilir.

Klinik taniya dayanan insidans ve prevalans
calismalarinda hastahgin sikhigi farkli popi-
lasyonlarda 490 ile 67000 canli dogumda bir
bildirilmistir. Ancak kiz/erkek oraninin otozo-
mal resesif bir hastalikta beklenenden yiliksek
olmasi (1’in, kimi serilerde 2’nin de lizerinde)
kimi vakalarin, 6zellikle de erkek ¢cocuklarinin
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yenidogan doéneminde tani alamadan kaybe-
dilmis olabilecegini diisindirmektedir. Yuka-
rida belirtildigi gibi, ambigus genitalyali kiz
cocuklarindan bazilarinda dogumda yanlis
cinsiyet tayini, cinsiyet degisimini ya da cinsi-
yet degisimine gidilemeyen vakalarda fertilite
sansinin yitiriimesi sonucunu dogurmaktadur.
Basit virilizan tipte taninin ¢cocukluk hatta er-
genlik ddnemine dek gecikmesi boy kisaligina
yol agmaktadir. Biitiin bu sorunlarin getirdigi
kayiplar ve duygusal travma, erken taninin
6nemini ve KAH'nin kitlesel taramaya uygun
nitelikler tasiyip tasimadigi sorusunu glinde-
me detirmisgtir.

Kitlesel tarama gerektiren hastaliklarin tasi-
diklan ozellikler bilindigi gibi, klinik taninin
gli¢ olmasi, erken tani konulup tedavi edilme-
digi takdirde kalic1 sakathiga yol agmasi ya da
hayati tehlike tasimasi, tedavi edilebilir olma-
s1, yeterince ucuz ve glivenilir bir test yontemi
bulunmasi ve popiilasyonda makul bir siklik-
ta gorilmesidir.

Yenidogan déneminde KAH taramasinin ge-
rekli olup olmadigi konusunda iki turlt diistin-
ce vardir. Taramanin gerekliligini savunanlara
gore, klinik taniya dayanan insidans ve preva-
lans calismalarinda KAH’l1 kizlarin, erkeklere
oraninin birin olduk¢a Ustiinde bulunmasi
ozellikle erkek cocuklarinin yenidogan ya da
erken siit cocuklugu caginda tani alamadan
kaybedildigini gostermektedir. Taramanin ge-
reksiz oldugunu savunanlar ise eskiden, halk
saghg! ve cocuk saghg: hizmetlerindeki yeter-
sizliklerin, kimi vakalarin tan1 almadan kaybe-
dilmesine yol actigini kabul etmekle birlikte,
glinimizde, cocuk ve halk saghg alaninda
gelinen noktada bu vakalarin klinik olarak ar-
tik pek kacirilmadigr gériisunii ileri stirmekte-
dirler. Bununla ilgili kimi yayinlarda, yakin ta-
rihte yuritilen prevalans calismalarinda
kiz/erkek oraninin bire yaklastig: belirtilmek-
tedir.

1977 yilinda, fenilketoniiri ve konjenital hipo-
tiroidi tarama programlari icin Guthrie kagidi-
na alinan topuk kanlarinda 170HP dizeyleri-
ni 6lcebilecek bir radyoimmunassay yontemi-
nin gelistirilmesi ile yenidoganlarda KAH tara-
masini gerceklestirmek ve yukaridaki soruya
yanit aramak mimkiin olmustur. Pang ve ar-
kadaslari, gelistirdikleri yontemi normal ve
KAH stiphesi olan yenidoganlarda karsilasti-
rarak yontemin givenilirligini ortaya koyduk-
tan sonra, KAH sikliginin yiksek oldugu bili-
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nen Alaska’da yurittiikleri bir pilot calismada
KAH taramasinin yararini ilk kez sorguladilar.
Calismada Alaska’da yasayan Yupik Eski-
mo’larinda tuz kaybettiren tipte KAH preva-
lansinin daha 6nce bilinenden (1:490) daha
sik (1:282) oldugunu saptadilar. Pilot calisma
sirasinda, KAH tanisi kesinlesen dort vakadan
yalniz birisi ambigus genitalya nedeni ile do-
gumda tedaviye alinmis, diger iki kiz ve bir er-
kek cocuk ise ancak tarama ile saptanmis idi.
Bulgular en azindan KAH'nin sik oldugu bili-
nen toplumlarda yenidogan dénemi KAH ta-
ramasinin dgerekliligini ortaya koyarken, KAH
sikliginin daha az oldugu toplumlarda tarama
yuritmeye gerek olup olmadigi sorusu heniiz
yanitini bulmus degildi.

1988 yilinda Pang ve arkadaslari, alti tlkede,
klasik KAH i¢in yuritilen 13 yenidogan tara-
ma programinin 10 yillik sonuglarini bildirdiler
ve sonuclari taramadan 6nceki insidans c¢alig-
malari ile karsilagtirdilar. Doért bolgede, tara-
ma ile saptanan insidans daha 6nce bildirilen
insidanstan yliksek bulundu. KAH'nin dinya-
da en sik gorildugi iki bolge (Alaska ve La
Reunion/Fransa) degerlendirme disinda bira-
kildiginda, hastaligin insidansi diinya 6l¢egin-
de 1:14199 bulundu. Oysa klinik ¢alismalar-
da bildirilen vakalarin tim ele alindiginda bu
oran 1:32606 idi.

Klinik taniya dayanan calismalarda, tuz kay-
bettiren tipte KAH, 1980’den 6nce tim klasik
KAH vakalarinin %33 ile %50’sini olusturmak-
ta idi. 1983’de Fife ve Rappaport’un ¢alisma-
sinda ise %66 oraninda bildirilmekte idi. Oysa
tarama sonuclari, tuz kaybettirici tipte
KAH’nin vakalarin %75’ini (1:18850) olustur-
dugunu ortaya koydu. Basit virilizan tipte kla-
sik KAH insidansi ise 1:57543 (vakalarin
%25’1) bulundu.

Pang ve arkadaslar 13 tarama programindan
tctinde klasik KAH tanisi alan yenidoganlar-
dan higbirisinin, bir programda Ugte ikisinin
diger iki programda ise yarisinin, taramadan
geri cagirildiklarinda, mineralokortikoid ya da
glukokortikoid eksikligi ile ilgili hi¢bir klinik
bulgu géstermedigini saptadilar. Ayrica Ug¢ kiz
bebege erkek cinsiyeti verildiginin anlasildigi-
n1 ve KAH’li 88 kiz bebekten 43’liniin ambi-
gus dgenitalyaya karsin, taramaya kadar KAH
tanis1 almamis oldugunu bildirdiler.

1988’den bu yana yurutilen KAH taramala-
rinda elde edilen sonuclar, halk saghgi ve co-
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cuk sagligindaki tim gelismelere ve tarama
programi yuritilen bolgelerde doktorlarin,
hastaligin klinik bulgulart konusunda daha
uyanik ve dikkatli davranmasina karsin hala
kimi vakalarin bugiin de ancak tarama saye-
sinde erken tani alabildigini ortaya koymus-
tur.

Tarama yOntemleri

Konjenital adrenal hiperplazi taramasi, yasa-
min 3-5. gunleri arasinda topuktan, Guthrie
kagidina alinan kapiller kanda 170HP diizey-
leri Olcgllerek gerceklestiriimektedir. Bunun
icin kapiller kan 6rnegi, Guthrie kagidindan
ayristirildiktan sonra, 170HP dizeyi ya dog-
rudan ya da organik ¢oziicli ile ekstraksiyonu
takiben immunoassay yéntemleri kullanilarak
olcilmektedir. Organik ¢oziicl ile ekstraksi-
yon, testte interferansa yol acan konjlige ste-
roidleri elimine etmek icin kullaniimaktadir.
Calismada kullanillan immunoassay ydntem-
leri: radyoimmunoasay, floroimmunoassay
(dissociation enhanced lanthanide fluoroim-
munoassay, Delfia) ve enzim immunoassay-
dir (ELISA).

Tarama programlarinin ¢cogunda dgenellikle iki
basamakli bir inceleme kullaniimaktadir. ik
basamakta, ekstraksiyon yapilmadan dlctilen
170HP dizeyleri ylksek bulunan ornekler,
ikinci kez ekstraksiyon yapilarak calisilir. ikin-
ci basamakta da 170HP duzeyi yliksek bulu-
nan bebekler geri cagrilarak serum 170HP
diizeyleri 6l¢tlir.

Kapiller kanda 170HP diizeyleri, gebelik yasi,
dogum agirhg: ve o6rnekleme zamanina bagh
olarak degismektedir. Prematirelerde, kapil-
ler kandaki 170HP diizeylerinin, gebelik yasi
ve dogum agirlig ile ters orantili olarak degis-
tigi gosterilmistir. Kord kani ve yasamin ilk 48
saatinde alinan 6rneklerde de 170HP diizey-
lerinin yiiksek bulundugu bildirilmistir. Ayrica
farkli tarama programlarinin geri cagirmada
kullandiklarn cut-off degerleri (bebekleri geri
cagirmak igin kullanilan sinir deger) birbirin-
den oldukga farkhidir (2.3-46 ug/L). Etkilen-
mis bebeklerden elde edilen 170HP diizeyleri
de farkli tarama programlarinda birbirinden
olduk¢a farkli bulunmusgtur (7.8-247 ug/L).
Bu durum, kapiller kan 6rnegini almak igin
kullanilan filtre kagidinin 6zellikleri ya da la-
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boratuvar yontemlerindeki farkliliktan ileri
gelmektedir. Bu nedenle her tarama progra-
minda, taranan bebek sayisi cogaldikca, bas-
langicta secilen cut-off degerleri gézden geci-
rilmeli ve referans degerleri prematirelik, do-
gum agirligl, érnek alma zamani, yanlhs-nega-
tif ve yanhs-pozitif sonuclar géz éniinde bu-
lundurularak belirlenmeli, gerekirse cut-off
degerleri degistirilmelidir.

Avrupa Cocuk Endokrinoloji Toplulugu (ES-
PE) ile Lawson Wilkins Cocuk Endokrinoloji
Toplulugu, 1997’de yapilan Besinci Ortak
toplantisinda, yenidogan KAH taramalarinin
anahatlarini yayimlamistir. Buna gore:

1. Konjenital adrenal hiperplazi taramasi, ya-
samin Ucilincl ya da dordincld guniinde
(bebege kan transfliizyonu vyapildiysa
transfiizyondan 6nce alinan kan ornekle-
rinde) 170HP duzeyleri olculerek yapil-
malidir. Tarama altinci ya da yedinci gline
dek gecikti ise tuz-kaybi olan bebeklerin
yeterli bir bicimde degerlendirilebilmesi
icin testler en ge¢ yasamin dokuzuncu ve
onuncu giinlerinde sonuc¢landiriimis olma-
hdir.

2. Vicut agirhigi 2000 gr'in ya da gebelik ya-
st 36 haftanin altindaki tim bebeklerde
14. gin civarinda ikinci bir test (eger kan
nakli yapilmissa kan verilmesinden en az
dort giin sonra olmak kaydiyla) yapilmali-
dir.

3. Her slipheli sonug, normale dénene ya da
KAH tanisi dogrulanana kadar yinelenen
testlerle izlenmelidir.

4. 21-hidroksilaz eksikligine bagli KAH tani-
s1, gaz kromatografisi-kitle spektrometrisi
ile idrarda steroid analizi ya da bazal ve
ACTH ile uyarilmis kan 170HP duzeyleri
Olcilerek kesinlestirilmelidir.

5. Her tarama programi potansiyel KAH’li
vakalarin izlemini (ister hastane ister ev
kosullarinda) bir pediatrik endokrinologun
sorumluluguna birakmalidir.

6. Molekiler genetik calismalar, aileye gene-
tik danisma verilmesi ve prenatal tedavi-
nin tartisilmasi ile baslatilabilir.

Konjer}_ital adrenal hiperplazi taramasi, Hacet-
tepe Universitesi lhsan Dogramaci Cocuk
Hastanesi Pediatrik Endokrinoloji Unitesi
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Arastirma Laboratuvari’'nda 1997 yilinda bas-
latilmustir. Ik calismada 3800 bebegin topuk
kaninda 170HP diizeyleri dl¢lilmiis ve veriler
toplanarak cut-off degeri belirlenmistir. Buna
gore hastanemizde yiritilmekte olan KAH
tarama protokoli Sekil 1’de gosterilmektedir.

Insidans

Konjenital adrenal hiperplazi insidansi, tara-
mada yakalanan bebeklerin sayisinin taranan
bebek sayisina béliinmesi ile tahmin edilmek-
tedir. 1978-95 yillan arasinda yaklasik 16
milyon yenidogan KAH icin taranmistir. Din-
ya Olceginde KAH insidansi, tarama 6ncesin-
de 35000 canli dogumda bir olarak hesapla-
nirken yenidogan taramasindan sonra bu ora-
nin 15000 canli dogumda bir oldugu anlasil-
mistir. Tuz-kaybettiren tipin sikligi tarama po-
pulasyonunda yaklasik %70 civarindadir. Bu
oran klinik arastirmalardakinden (%33-50) ol-
dukca yuksektir. Kiz erkek orani ise klinik
arastirmalarda 2:1’in Gzerinde iken tarama ile
0.95:1 bulunmustur. Bu gozlemler taramadan
once bazi ¢ocuklarin, 6zellikle de erkek co-
cuklarinin tuz kaybi ve adrenal krizle kaybe-
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Geri cagirma oranini disirmek amaci ile
programlarin ¢cogunda, gebelik yasi ya da do-
gum agirhgina goére hesaplanan cut-off deger-
leri kullanilmaktadir. Bir bagka yontem de
prematiire bebeklerden alinan orneklerde
170HP diizeylerinin organik ¢oziicl ile ekst-
raksiyon yapildiktan sonra c¢alisiimasidir.
Boylece konjiige steroid metabolitleri elimine
edilmekle birlikte bu ikinci yontem daha kar-
masik ve pahaldir.

Bir calismada, yenidogan KAH tarama prog-
raminda 170HP diizeyleri uzun siire (3-4 ay)
yuksek seyreden yenidoganlarin idrarinda
steroid analizi gaz kromatografisi ile calisildi-
ginda, 15p-hidroksilli steroidler yiiksek bulun-
mustur. 15p-hidroksisteroidler fetus, yenido-
gan ve amnion sivisinda sivida bulunur. In-
sanda 15f-hidroksilasyon kapasitesi yoktur,
ancak kimi bakteri ve mantarlar, steroidleri
15p pozisyonundan hidroksilleyebilir. Bu ne-
denle s6z konusu bilesiklerin yenidogan ya da
annenin enterohepatik dolasiminda bulunan
mikroorganizmalar tarafindan olusturuldugu
sanilmaktadir. Bu bilesikler 170HP tayininde
interferans ve yanlis-pozitiflige yol agmakta-
dir.

dildigini desteklemektedir.

pozitif ve yanhg-negatif test-

L Sekil 1. Yenidogan bebeklerde konjenital adrenal hiperplazi tarama izlem se-
Geri ¢agirma orani ve yanhis- | 55, (Hacettepe (niversitesi)

ler Kapiller 170HP

. . . (3-7. giinde)
Konjenital adrenal hiperplazi
tarama programlarinda geri
cagrilan bebeklerin orani % \ \
0.02 ile 0.2, yanhs pozitiflik 170HP 170HP 170HP
ise %0.019 ile % 0.19 arasin- Normal Sinirda Yiksek
da degi§mektedir. Geri cag- <35 ng/ml 35-40 ng/ml >40 ng/ml
rilanlarin %33-77’sini prema-
tar bebekler olusturmaktadir. [ Normal | [ KAH sphesi | KAH
Bunun nedeni tam olarak an- olasigi yiiksek
lasilamamakla birlikte, pre- ‘
mattreligin getirdigi sorunla- Topuk kani Serum 170HP
rn yarattigi: stresin, adrenal

kortizol Giretiminde artisa yol
acmasl ve karaciger islevle-
rinin immatiirasyonu nedeni
ile 170HP’nin metabolik kle-
rensinin azalmis olmasina
baglanmaktadir. Ayrica bu
bebeklerin serumunda kon-
juge steroid metabolitleri de
daha ylksek bulunmustur.

tekrari / elektrolitler

170HP 170HP 170HP 170HP
Normal Yuksek Yuksek Normal

N 1 N |

Tedaviye basla
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Simdiye kadar yuritilen tarama programla-
rinda Ozellikle prematire ve diisik dogum
agirhkli bebeklerde yanlis-pozitiflikten sik soz
edilmekle birlikte yanlis-negatiflik (baska bir
deyisle klasik KAH’li bir vakanin taramada
kacirlmasi) cok az bildirilmistir. Ornegin Ital-
ya’'da yuritllen tarama programi sirasinda bir
vakanin taramada saptanamadigi, Ulc¢bucuk
aylikken tani aldigi bildirilmistir. Ayni prog-
ramda taramada yakalanamayan klinik tani
alan bir bagka virilize kiz cocugunda ise daha
sonra 11-hidroksilaz eksikligi oldugu anlasil-
mistir. Teksas’tan bildirilen alt1 yillik tarama
sonuglarinda ise tuz-kaybettiren tipte KAH’li
bir erkek bebegin taramada laboratuvar hata-
s1 nedeniyle kacirildigi belirtilmistir. Isve¢’te
ise 1.2 milyon bebegin tarandigi programda
106 vaka taramada yakalanmis, 12 tane yan-
lis-negatif vaka saptanmistir. Bu vakalarin,
taramanin ilk yillarinda yanhs-pozitiflik orani-
n1 diistirmek icin cut-off degerlerinin yikseltil-
mesi nedeni ile kacirildig: belirtilmistir.

Bu verilere gore topuk kaninda 170HP olc¢i-
miyle yUrGtilen KAH taramalarinda sensitivi-
te %85-90 arasinda degisirken spesifisite % 99
civarindadir.

Maliyet-yarar

Verimlilik analizinde diistiniilmesi gereken iki
unsur vardir. Bunlardan birisi ekonomik aci-
dan verimliliktir; "taramanin mali getirisi ma-
liyetini karsilar m1" sorusunun yaniti ile bulu-
nabilir. Ikincisi taramanin hiimanistik acidan
getirisidir. KAH taramasinin yenidogan basina
maliyeti 0.35 ile 3.5 dolar arasinda degismek-
tedir. Taramanin getirisi, adrenal kriz ve bu-
nun sekelleri ile kaybedilecek vakalarin 6n-
lenmesinin yani sira gecikmis taninin getirdigi
diger sorunlarin yol actigi duygusal kayiplarin
da oOnlenebilmesidir. Adrenal kriz tedavisi ya
da diger fiziksel ve duygusal sorunlarin eko-
nomik yiki hesaplanabilir. Bazi genetik has-
taliklardan farkl olarak KAH’de erken tani ve
hormon replasmani yasam kurtarici nitelik ta-
sir. Ayrica yasam boyu tedavi gerektirmesine
karsin etkilenmis kisilerde zeka diizeyi normal
ya da normalin Gizerindedir. Bu kisiler tiretken
yurttaglar olabilecek potansiyeldedir. O ne-
denle Uretken bir kisinin topluma yasam boyu
getirecegi vergi katkisi maliyet-yarar analizin-
de kullanilabilir. KAH taramasinin diinya 6lce-
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ginde insidansi ve ortalama maliyeti g6z 6nii-
ne alindiginda bir ya da iki potansiyel tretken
kisiyi kurtarmanin getirdigi ekonomik kaza-
nim bes vakanin yakalanmasi i¢in harcanan
gideri karsillamaktadir. Bu da maliyet-yarar
analizinde ekonomik yénden taramanin ya-
rarh oldugunu ve yiuritilebilirligini ortaya
koymaktadir.

Sorunlar

Yenidogan KAH tarama programlarindan elde
edilen veriler, taramanin yararini ortaya koy-
makla birlikte bazi 6nemli teorik ve pratik so-
runlarin dogmasina yol agmistir. Glinlimiizde
KAH'nin daha o6nce bilinenden karmasik bir
antite oldugu anlasilmis bulunmaktadir. Ozel-
likle 21-hidroksilaz eksikligine bagh KAH’nin
daha 6nce tanimlandig: gibi t¢ farkl tipe ay-
rildigi diistincesini savunmak giiclesmistir.
Bunun yerine KAH’nin, enzim eksikliginin de-
recesine bagh olarak degisen bir klinik yelpa-
ze olusturdugu distinilmektedir.

Bu disiinceye temel olusturan iki tiir gézlem
vardir. Bunlardan ilki erken dénemde tuz kay-
b1 ortaya ¢ikmadan geri ¢agrilan vakalarin kli-
nik ve laboratuvar (serum elektrolit diizeyleri)
bulgularinin basit virilizan formdan farksiz ol-
masidir. Bu vakalarda taramada elde edilen
kapiller 170HP diizeyleri de tuz kaybettiren ve
ettirmeyen tipleri ayirmada yardimci olma-
mistir. Serum 170HP diizeyleri ve plazma re-
nin aktivitesi, yenidogan déneminde, ayirici
tanida, siit cocuklugu caginda oldugu gibi gii-
venilir degildir. Geri ¢cagrildiginda klinik olarak
tuz kaybi olmayan vakalarda, ancak molekii-
ler genetik calismalar, spesifik mutasyon tayi-
ni ile hastaligin derecesi ve tedavi plani konu-
sunda yardimci olabilmektedir.

Ikinci goézlem Teksas’ta yiritilen tarama
programindan gelmistir. Tarama testi yasa-
min 1-2. haftasinda tekrarlandiginda ya da ilk
test ge¢ yapildiginda, taramada yakalanan
gec baslayan (late-onset) KAH vakalarinin
sayisinda artis olmaktadir. Bu tipin, cocukluk
déneminde, siit cocuklugu cagindan sonra ya
da ergenlik caginda bulgu veren bir bozukluk
olarak bilinmesine karsin yenidogan doéne-
minde tani alabilecedi gosterilmistir. Tarama-
nin temel amaci bu vakalar1 yakalamak olma-
dig1 halde, elde edilen veriler, 170OHP’nin yiik-
seklik derecesine bakilarak hastaligin farkli
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tiplerini birbirinden ayirmanin gticligiini orta-
ya koymustur.

Klasik olmayan tipte KAH vakalarinin olduk-
ca sik goriilmesi yenidogan tarama program-
larinin yuritilmesinde isleri karnistiran bir un-
surdur. Bu tipteki KAH, hafif seyirli olmasi ne-
deni ile tarama i¢in uygun bir hastalik degildir.
Ayrica taramada yakalanan bu tiir bebeklerde
tedavi baslanmasinin gerekip gerekmedigi
heniiz tartismaya acik bir konudur.

Tarama ile ilgili 6Gnemli sorunlardan birisi de
hasta, prematiire ya da diisiik dogum agirlik-
i bebeklerde 170HP diizeylerinde kimi zaman
devam eden yilksekliktir. Bu durum geri ca-
girma oranini ve yanlis-pozitifligi artirmasi ne-
deniyle maliyet-yarar oranini olumsuz yénde
etkilemektedir. Ayni zamanda geri cagrildik-
lar1 halde sonunda KAH olmadig: anlasilan
bebeklerin ailelerinde gereksiz endiseye de
neden olmaktadir. Bitlin bunlarin yani sira,
bu bebeklerin izlemi, 6zellikle bu durumdaki
erkek yenidoganlarin nasil izlenmesi gerektigi
sorusu (hormon tedavisi verilerek mi yoksa
tedavi verilmeden yakin izlemle mi) heniz
tam anlamiyla yanitlanabilmis degildir.

Yanlis-pozitiflik oranini diisiirmek icin cut-off
degerlerinin belirli araliklarla gézden gegiril-
mesi disinda, Japonya’da kullanilan bir yon-
tem de, kapiller 170HP’si yliksek bulunan be-
beklerin topuk kanlarinda ikinci bir test olarak
kortizol calisiilmasidir. KAH’de kortizolin dii-
siik olmasi beklenirken strese baglhh 170OHP
yuksekligi olan bebeklerde kortizoliin yiiksek
bulunmasinin ayirici tanida yardimc: olacagi
ileri strilmektedir. Ancak ayni yontem bagka
tarama programlarinda Japonya’'daki kadar
iyi sonu¢ vermemistir. Yanhs-pozitifligi distr-
meye yonelik diger yaklasimlar, laboratuvar
incelemesi asamasinda organik c¢oéziict ile
ekstraksiyon yapilarak ya da yiiksek perfor-
mansli sivi kromatografi yontemi ile testin
sensitivite ve spesifisitesinin artirilmaya cali-
silmasidir. Bu yontemler teknik acidan kar-
masik ve pahaldir.

Sonug

Konjenital adrenal hiperplazi tarama prog-
ramlarinin temel amaci adrenal kriz ve erken
6lumlere yol acan tuz-kaybettirici tipte KAH
vakalarinin erken tanisi ve virilize kiz ¢cocukla-
rinda erken tani ile yanlis cinsiyet seciminin
onine gecilmesidir. Bu bakimdan tarama
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programinin yasamin ilk iki haftasi icinde tani
koyma olanagi saglayacak bicimde dizen-
lenmesi gerekmektedir. Taramadan en ¢ok
erkek bebeklerin yarar goérdigu bilinmekle
birlikte kiz hastalarin da yaklasik % 25’inin ta-
rama ile tani aldig: bildirilmektedir.

KAH taramasi Guthrie kagidina alinan topuk
kaninda 170OHP diizeylerinin oél¢iim ile yuri-
taltr. Bu bakimdan fenilketontiri ve konjenital
hipotiroidi tarama programlarina kolaylikla
entegre edilebilir. Topuk kaninda 170HP 6l-
clmi, gerek kullanilan teknik gerekse de 06l-
¢lm yapilan popilasyonun 6zelliklerine (ge-
belik yasi, dogum agirhgt) bagh olarak olduk-
ca genis varyasyon gosterdiginden her tara-
ma programi kendi cut-off degerlerini belirle-
melidir.

Taramadan 170HP yiiksekligi nedeni ile geri
cagrilan bebeklerin ileri inceleme ve izlemle-
rinin pediatrik endokrinolog denetiminde yi-
ritilmesi gereklidir.
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YENIDOGANDA ISITME TARAMA TESTLERI

Erol BELGIN

Hacettepe (niversitesi Tip Fakiiltesi Odyoloji Profesérii

Konjenital isitme kayiplar insidansi tlkelere
gore farklilik gostermektedir. ABD’de 1500
dogumda bir isitme kayipli cocuga rastlanir-
ken bu oran Isvec’te 1/2000, israil’de 1/800
civarindadir. Son yillarda klinigimizde yapilan
calismalar bu oranin tilkemizde 1/1000 civa-
rinda oldugunu goéstermektedir.

Etiyolojik faktorlere gore de tlkeler arasinda
farkliliklar géze carpmaktadir. Gelismis Ulke-
lerde dominant genlerin neden oldugu isitme
kayiplari orani tilkemize kiyasla oldukc¢a yuk-
sektir. Ancak lilkemizde resesif mutant genle-
rin ortaya ¢ikardig: isitme kayiplarinin fazlah-
g1 dikkati cekmektedir. Bunun nedeni ise ak-
raba evliliklerinin sikhigidir. Ayrica dogum
komplikasyonlari ve postnatal enfeksiyonlar
da ulkemizdeki isitme kayipli cocuk sayisinin
artmasinda en 6nemli faktordr.

"American Opthalmology & Otolaryngology
Association"nin belirledigi riskleri tasiyan be-
beklerin isitme kayipli olma ihtimali son dere-
ce yuksektir. Bu risk kriterleri:

- Ailede isitme kaybi hikayesinin olmasi,
- Besinci dakika Apgar skorunun <7,

- Restsite edilmis,

- Ototoksik ilaglar kullanmig (> 5 gtin)

- Herpes, sifilis, sytomegalovirus ve rubella
gibi intrauterin fetal enfeksiyonlar,

- Cok dusiik dogum agirhg (<1500 gr),
- Toksik diizeyde biliribin dizeyi (> 20
mg/dl)

- Yuz-alin ve c¢cene damak gibi bolgelerde
malformasyonlar, aurikular deformitelerin
olmasi,

Arastirmalar bu risk faktoérlerinden en az ikisi-
ni tasiyanlarda %90'1n lzerinde isitme kaybi
olabilecegini gostermistir.

Ozellikle risk tasiyan yenidogan bebeklerde
isitmenin degerlendirilmesi olduk¢a 6nemli ve
gerekli bir uygulamadir. Bu amagcla diinyada-
ki bircok tilkede, 6zellikle ABD, israil ve Avru-
pa Birligi tilkelerinde yenidoganlarin taranma-
sinda ¢ok Onemli mesafeler kaydedilmistir.
(lkemizde Hacettepe ve Marmara Universite-
lerinin KBB-Odyoloji Klinikleri’'nin énciligin-
de tarama testleri baslatilmis ve yayginlastir-
larak strdurilmektedir.

Her yil Gilkemizde yaklasik 1.300.000 dogum
oldugu dusiniliurse en az 1500-2000 isitme
kayipli cocuk niifusumuza katilmaktadir.

Bu 6nemli sayidaki artisa ragmen {ilkemizde
genis capli bir tarama projesi baslatilamamis-
tir. Universitemiz odyoloji klinigi énciiliigiinde
UNICEF, Saghk Bakanligi ve Basbakanlik
Oziirliiler idaresi Baskanligi ile ortaklasa isit-
me tarama testlerinin yayginlastirilmasi c¢alis-
malari stirdirilmektedir.

Risk grubuna giren yenidoganlar éncelikli ol-
mak Uzere, tim yenidoganlarin isitme tarama
testlerinden gecirilmesi, erken tani, tedavi ve
rehabilitasyon i¢in zorunludur. Cocukta lisani
kazanma ve konusmaya hazirlik hayatin ilk
aylarinda baslar. Yenidogan bebek 72 saat
sonra cevresel sesleri algilamaya baslar ve bu
andan itibaren isitsel algi yetenegi gelisme sii-
recine girmistir. Bunu isglidiisel “babling” ve
“lalling (taklit)” dénemi takip eder. Lisanin
kazanilmasi icin isitmenin dogustan itibaren
normal sinirlarda olmasi gerekir. Bu nedenler-
le, isitme kaybi ne kadar erken teshis edilirse,
tedavi ve rehabilitasyon o kadar erken bas-
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lar ve lisan gelisimi icin gerekli isitme algisi
saglanmis olur.

Giniimuzde objektif dlcim yontemleri, 6zel-
likle elektrofizyolojik degerlendirmeler yiliksek
gltvenilirligi olan tarama yontemleridir. Ob-
jektif elektrofizyolojik degerlendirmeler yanin-
da ses uyaranina karsi davranigsal cevaplar
da isitme kaybinin tanimlanmasinda yardim-
cidir. Objektif elektrofizyolojik dl¢timlere geg-
meden Once ses uyaranina karsl davranigsal
cevaplara deginmek uygun olacaktir. Bu test-
lerin bir cogu hala giincelligini korumaktadir.

Davranissal cevap sistemleri tarafindan treti-
len isitsel refleksler, test edilen ¢ocugun, né-
romuskiiler aktiviteleri ile karakterizedir. Be-
lirli siddetlerde verilen sesli uyaranlar sonu-
cunda olusan refleksif davraniglar uzmanlarca
goOzlenerek isitmenin normal olup olmadigi
konusunda 6n bilgiye sahip olunur.

Yenidogan bebeklerin tarama islemleri icin,
sessiz bir oda ve belirli bir yéntemle uygula-
nan uyaricli sese ihtiya¢ vardir. Yenidogan be-
bekler dogumdan sonraki ilk 72 saat igerisin-
de cevresel seslere karsi tepkisiz veya ¢ok az
tepkilidir. Bunun nedeni anne karninda orga-
nizmanin ve dolagim sisteminin seslerine alig-
ma ve adaptasyondur. Bu etki 72 saat sonra
kaybolur ve yenidogan cevresel seslere tepki
gostermeye baslar. Bu nedenle yenidogan ta-
rama testleri bu siirenin ge¢cmesinden sonra
yapimalidir.

Davranigsal cevaplarin olugsmasi ¢evresel ses-
lerden arindirilmis odalarda 90-100 dB lik ses
uyarani kullanilarak gerceklesir. Degisik ref-
leksif davraniglar gézlenir. Bunlar;

(1) Moro refleksi: Ani seslere karsi yenidogan
bebegin gosterdigi reaksiyondur. Alt ve
Ust ekstremitelerde, boyun kaslarinda
ekstansiyon hareketi ile karakterizedir. Bu
tar refleksler en iyi derin uyku aninda or-
taya cikar.

(2) Startle (Quasi-Moro) refleksi: Butiin vi-
cutta fleksér kaslarda yaygin bir kasilma
seklindedir.

(3) Auro-palpebral refleks: Yiksek siddetteki
(70 dB ve Uzeri) sese karsi orbikiilaris
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okuli kaslarinin kasilmasi sonucu gozlerin
kapanmasi refleksidir.

(4) Orienting (Quiet) refleks: Stimulus veril-
meden oOnceki aktivasyonun stimulustan
sonra azalmasidir. Goézler acilir pupillalar
genisler.

(5) Auditory refleks: iki grupta incelenir.

a) “Arousal” refleks: Pre-stimulus aktivasyon
seviyesinin artmasidir (6rn: meme emen
bir cocugun sesi duyunca emme hizinin
artmasidir).

b) “Cessation refleks: Prestimulus aktivasyon-
da artma veya azalmadir (Hareket eden
bir cocugun aniden durmasi, aglayan bir
gocugun susmasi gibi).

(6) Derin nefes alma cevabi (deep inspiration
response): Yuksek siddetli sesle uyarilar-
da yenidoganin solunum ritminin degis-
mesi veya stimulustan sonra 15-20 sn
kadar sliren derin nefes alma cevabidir.

Genellikle ortaya cikan refleks ozellikleri be-
begin o andaki fiziksel ve psikolojik durumu
ile iliskilidir. Yapilan ¢alismalar, Moro reflek-
sin derin uyku, auro-palpebral refleksin, hafif
uyku sirasinda, cessation refleksin bebek uya-
nik ve aktif oldugu anda daha iyi ortaya cikti-
g1 gostermektedir. Yenidoganlarda refleksin
ortaya cikarilabilmesi icin uygun ortamlarda
siddetli seslerin kullanimi gereklidir. Surasi
unutulmamalidir ki, periyodik ve stirekli veri-
len ses refleksif tepkileri azaltir veya tamamen
ortadan kaldirabilir.

Yenidogan isitme taramalarinda objektif
elektrofizyolojik dl¢iimlerle isitme konusunda
daha tutarli bulgular elde edilebilmektedir.
GUntmiizde en gelismis sekilleri ile ABR (Au-
ditory Brainstem Response) odyometre ve
OAE (Otoacoustic Emission) yenidogan tara-
malarinda ¢ok kolay uygulanabilmektedir.
ABR o0zellikle “click” uyaranlarla 2000-4000
Hz bolgesindeki isitme esikleri hakkinda fikir
vermektedir. ABR tarama odyometreleri ile
isitmenin normal olup olmadig: ve kabaca da
esikler hakkinda bilgi edinmek mumkindiir.
Ozellikle V. dalganin elde edilememesi isitme
kaybinin varliginin yiksek bir oranda kaniti-
dir.
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Son on yilda rutin kullanima giren OAE &l-
cumleri kokleadaki dis tiiy hiicrelerinin emis-
yonunu Ol¢gmektedir. Guvenirliligi ¢cok yliksek
olan bu yéntem hem uygulama hem de za-
man acisindan biiylik kolayliklar saglamakta-
dir. Tarama testleri ile isitmenin normal sinir-
larda olup olmadigi kolayca belirlenir. Test
genellikle bebek en az tg¢ gunlik olunca uy-
gulanmalidir. Herhangi bir dis kulak ve orta
kulak patolojisi veya i¢ kulaga ses gecisini en-
gelleyen durumlarda testin uygulanmasi
mimkin degildir. Bu nedenle tarama testin-
den 6nce kulak burun bogaz uzmaninin mu-
ayenesi gereklidir. Test, bebegin dis kulak yo-
luna yerlestirilen bir prob ile 1-2 dakikada
gerceklestirilir. Birinci testten kalan bebekler
15 glin sonra ikinci teste ¢agirilir. Sonuca goé-
re bebekler ayrintil isitme testleri ve inceleme
icin odyoloji klinigine génderilir.

Bu nitelikteki tarama testleri, yazimin basinda
da belirttigim gibi Gniversitemizde ve tGniversi-
temizin pilot olarak sectigi dogumevlerinde
ozurliler idaresince desteklenen tarama pro-
jeleri ile yUratiilmektedir. Hastanemizde ve pi-
lot tarama alani olarak sectigimiz Ziibeyda
Hanim Dogumevi’'nde yaklasik 8000 yenido-
gan taranmistir. Bebekler riskli veya risksiz
olarak ayrilmamis, tim yenidoganlar tarama
testine tabi tutulmustur. Odyoloji klinigine
gonderilen ve ileri incelemelerin yapilan be-
beklerden 11’inde ileri derecede sensori-no-
ral isitme kaybi saptanmistir. Tam glivenilir
bir istatistiksel analiz olmamasina ragmen l-
kemizdeki yenidogan isitme kaybi insidansi
konusunda olduk¢a 6énemli ipuglar vermekte-
dir. Hedef, lilke diizeyinde tarama test projele-
rini gelistirmek ve her yil sayilan ikibini bulan
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isitme kayipl yenidoganlar belirlemek olma-
hdir. Erken tani konulan ¢ocuklarda isitme ci-
hazi ve 6zel egitim yontemleri uygulanarak li-
san gelisimi saglanabilmekte ve bu cocuklar
normal okullara entegre olup egitimlerini siir-
direbilmektedirler. Bu sansin verilmedigi isit-
me kayipli ¢cocuklar ise toplum ve aileler icin
cok biiylik 1stirap kaynagi olarak omiirlerini
stirdirmektedirler.

Bu konuda ¢ocuk hekimlerine ¢cok énemli go-
revler diismektedir. Subjektif degerlendirme-
leri yapmak, en azindan riskli bebekleri ilgili
merkezlere gondermek ve aileleri bu konuda
bilin¢clendirmek ve yonlendirmek yenidoganin
ilk muayenesini yapan hekimin énemli gérev-
leri arasindadir.
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GELISIMSEL KALCA DISPLAZISI

Muharrem YAZICI

Hacettepe (Iniversitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Dogenti

Gelisimsel kalga displazisi (GKD), néromiis-
kiler, hastalik veya travma gibi bir neden ol-
maksizin, femur basi ile asetabulum arasinda-
ki iliskinin bozuldugu bir durumdur. Patoloji
ilk kez Hipokrat tarafindan dogustan kalga ¢i-
kigi (DKC) olarak tanimlanmis ve yakin yilla-
ra kadar bu isimle adlandirlmistir. Eski Yu-
goslavya'dan Dr. Klisic (1), 80'li yillarin ba-
sinda DKC soézciiklerinin sorunu tanimlamada
yetersiz kaldigini, daha da énemlisi hatali bir
degerlendirmeye neden oldugunu soyleyerek,
GKD so6zcliklerinin kullanilmasini énermistir.
Bu 6neri sadece terminolojik bir tercihi degil,
ayni zamanda patolojik anatomi ile ilgili yeni
bir degerlendirmeyi de icermektedir. DKC ola-
rak adlandirilan hastalarda, kalga eklem iligki-
si bozulmus olsa da ancak kii¢ik bir kismin-
da tani aninda gercek cikik s6z konusudur.
Dolayisiyla, "¢ikik" tanimi hastalarin hepsi
icin gecerli degildir. Daha 6nemlisi, ¢ikikli
hastalarin lcte birinde dogum sirasinda kalca
yerindendir, ¢ikik dogumu izleyen ginler icin-
de gelisir. Bu nedenlerle, heniiz ICD (Interna-
tional Classification of Diseases) listesine gir-
memis olsa da, ¢agdas literatiirde sorunu ta-
nimlamak i¢in tercih edilen giincel terminolo-
ji GKD'dir.

Hastaligin tanimi

Gelisimsel kalga displazisi tanisi, femur basi-
nin asetabulum icinde yer aldigi, ancak 6rtiin-
menin yetersiz oldugu hipoplazi vakalarindan
femur basinin kolaylikla asetabulum disina ¢i-
kartilabildigi instabilitelere; bas ve asetabu-
lum arasindaki iliskinin tamamen bozuldugu,
basin asetabulum disinda yer aldigi tam ¢ikik-
lara kadar genis bir yelpazeyi icerir. Pek cok
sendromun bir parcasi olarak goriilen ve ke-

mik catidaki yapisal anomalilerle seyreden ci-
kiklar (teratolojik) ve kalca cevresi kas den-
gesizligine bagh (néromuskiler) cikiklar bu
tanimin kapsami disindadir.

Embriyoloji

Femur basi ve asetabulum, embriyolojik ola-
rak ayni ilkel mezankim hiicre blogundan ge-
lisir. Intrauterin yasamin 7-8. haftalarinda bu
blokta bir yarik olusarak iki kemik birbirinden
ayrilmaya baslar. Yaklasik 11. hafta sonunda
eklem buyiik élclide sekillenir. Dogum aninda
onemli bir bolimi kikirdaktan olusan eklemin
gelisimi postnatal dénemde de devam eder
(2). Asetabulumu cevreleyen ve fibroz kikir-
dak yapidaki labrum, femur basini ¢cepecevre
kavrar ve kikirdak model lzerinden gercekle-
sen kemiklesme ile asetabulum son seklini
kazanir. Gelisimin prenatal veya postnatal
asamalarinda meydana gelen ve bu iliskiyi
bozan herhangi bir neden, silireci olumsuz
yonde etkileyerek displaziyle sonuclanir. Her-
hangi bir eklemi olusturan kemiklerin normal
yapi ve fonksiyonlarini kazanabilmeleri icin, o
eklem icin tanimlanmis anatomik iliskinin ku-
rulmus ve gelisim siireci boyunca korunmus
olmasi sarttir. Eklem komponentleri arasinda
karsilikli temasin ve yik aktariminin olamadi-
g1 durumlarda, yapisal ve fonksiyonel sorun-
larin ortaya ¢cikmasi kaginilmazdir. Kalca 6ze-
linde, asetabulum ve femur basinin birbirine
uyumlu iki hemisfer olarak gelisebilmesi an-
cak, bu iki kemigin her pozisyonda temasi ve
karsilikll yik aktarimi ile mimkiindir. Aksi
takdirde asetabulumun sig ve femur basinin
deforme olmasi kacinilmazdir.
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Insidans

Bazi toplumlarda GKD’nin daha sik goraldaga
eskiden beri bilinmektedir. Ornegin Cekosla-
vakya'da yenidogan doneminde saptanan
instabilite sikhigi %5 olarak bildirilmis, ilk bir
yas icinde bu sikhigin bazi llkeler icin %8.4'e
kadar ulasabildigi séylenmistir (3). Bildigimiz
kadariyla ilkemizde bugiine kadar yenidogan
instabilite sikligin1 arastiran ve dogru kurgu-
lanmis bir calisma yoktur. Yasamin ilk iki yi-
lindaki insidansla ilgili yapilmis iki ayrn calis-
mada oran yaklasik %1.5 olarak bulunmustur
(4,5). Bu rakam displaziden tam ¢ikiga kadar
tim kalcalarn icermektedir. Turkiye'de yilda
yaklasik 1.400.000 canli dogum olmaktadir.
Bu rakamlara gore, her yil yaklasik 20.000
GKD'li g¢ocukla karsi karsiya oldugumuzu
sOyleyebiliriz.

Yenidogan déneminde instabil olan kalcalarin
yarlya yakini, dogal eklem hareketlerine izin
verildigi takdirde kendiliginden iyilesebilir.
Buna karsilik, dogumu takip eden ginlerde
kalcada instabilite saptanmayan cocuklarda,
dizler ekstansiyona zorlanarak bezlendikleri
takdirde, kalca instabilitesi gelisebilir.

Dogum sonrasi tiim bebekler kalca ve dizleri-
ni fleksiyonda tutarlar. Fizyolojik kontraktir
olarak da adlandirilan bu gériiniim, intrauterin
pozisyonun dogum sonrasinda sirdirilmesi
ile iligkilidir. Gerek iliopsoas gerekse hamst-
ring kaslari goreli olarak kisadir (6). Kaslarin
yeni postlire uyumu 2-3 hafta siirebilir ve bu
slire sonunda ¢ocuk bacaklarini rahatca uza-
tabilir hale gelir. Bu dogal gelisime firsat ta-
ninmaz, kalga ve dizler erkenden ekstansiyo-
na zorlanirsa, kas boylan akut olarak uzaya-
macag! i¢in ya kemikler kirllacak, ya kaslar
kopacak ya da en zayif nokta olan eklemler-
de cikiklar gelisecektir. Anneden gecen hor-
monlarin etkisiyle ligament6z laksitesi olan bir
bebekte bu zorlayici manevralarin en yogun
etkisi kalca eklemi tzerine olmakta ve insta-
biliteler gelismektedir.

insidans calismalari, taramanin yapildigi yas
ve o0 ana kadar bebege uygulanan bakimla
dogrudan iliskilidir. Ulkemizle ilgili gercek ve-
rileri elde edebilmek icin, -en azindan- bir
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merkezdeki tim dogumlar istisnasiz olarak
hem yenidogan déneminde hem de birinci ay-
dan sonra taranmali, bu siire icinde bacaklari
ekstansiyona zorlayacak tim manevralardan
kacinilmalidir.

Klinik bulgular

Yenidogan kalca muayenesi sistemik muaye-
nenin ayrilmaz bir parcasidir. Daha 6nce vur-
gulanan fleksiyon postirinin gorilmemesi,
ilk glinlerde cocugun bacaklarini rahatlikla
uzatabiliyor olmasi uyarici olmalidir. Kalca
eklemi c¢ikik bebeklerde, abdiksiyon kisith
olabilir. Supin pozisyonda yatan saghkll bir
yenidoganda, pelvis stabilize edildikten sonra
kalcalarina yaklasik 75 derece abdiksiyon,
30 derece addiiksiyon yaptirilabilir. Abdiiksi-
yon kisithiigina karar vermek icin, bebegin sa-
kin olmasi sarttir. Aglayan bir cocukta istemli
kontraksiyon nedeniyle yanlis izlenim edinile-
bilir. Normal genislikte abdiiksiyon hareketi
GKD varhigini ayirt ettirmez. Displazik veya
instabil kalcalarda abdiiksiyonun normal ola-
cagi unutulmamalidir.

Uyluk i¢ ylziindeki plilerin asimetrik olmasi
tek tarafli ¢cikik bulgusu olabilir. Ancak bilate-
ral ¢cikiklarda asimetrinin olmayacagi hatirlan-
malidir. Daha 6nemlisi hicbir kalca patolojisi
olmadigi halde pli asimetrisi olabilir. Dolayi-
siyla asimetrik pli varligi gtivenilir bir bulgu
olarak kabul edilmemelidir. Dikkatli gézler bi-
lateral c¢ikikli bir cocukta perinenin normalden
daha genis oldugunu fark edebilir. Eger tam
cikik s6zkonusu ise o ekstremitede goreli bir
kisalik sézkonusudur. Bu kisalig: fark etmenin
en kolay yolu, diz ve kalgalar1 90 derece flek-
siyona getirmek ve her iki diz yuksekligini
mukayese etmektir. ki tarafli cikiklarda her-
hangi bir asimetri saptanmaz.

lyi bilinen ve sik kullanilan iki muayene y&n-
temi, Ortolani ve Barlow testleridir. Birincisi
cikik bir kalcanin rediikte olabilirligini, ikincisi
ise yerinde bir kalcanin kolaylikla cikartilabil-
digini gosterir. Pozitif olmalar1 anlamlidir, an-
cak negatif olmalari durumunda kalganin ti-
miuyle saglikli oldugunu soyleyemeyiz. (¢
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dort aydan biiylik cocuklarda, kalca tam ci-
kigi olsa bile eklem kapsiilu sertlestigi, eklem
ici fibrotik materyalle doldugu kalga redikte
edilemeyebilir ve Ortolani testi negatif olarak
alinir. Goruldigi klinik muayene usullerinin
biiylik ¢ogunlugu kalcanin tam c¢ikik olmasi
halinde pozitif sonug verir. Bu durum, GKD'li
hastalarin énemli bir kisminin (%90'a yakin)
basit klinik muayene testleriyle ile taninama-
yacagi anlamina gelir.

Risk faktorleri

Bazi bebeklerin GKD igin riskli olduklar bilin-
mektedir (7). Intrauterin gelisim sirecinde
kalcanin rahat hareket etmesini engelleyecek
ilk dogum (siki uterus), cogul gebelik gibi fak-
torler GKD riskini arttirir. Kiz bebekler, 6zellik-
le ilk kiz bebekler daha risklidir. intrauterin si-
kismayla iliskili oldugu bilinen (intrauterin
moulding abnormalities) kas iskelet sistemi
sorunlarinin -tortikollis, platibasi, metatarsus
adduktus gibi varligi kalga sorunlari agisindan
uyarici olmahdir. Pozitif aile 6ykiisti ciddi bir
risk faktori olarak bilinir. Anne-babasi saglik-
l1, bir kardesinde GKD olan bir bebekte, kalca
sorunu olasiligi %6 iken, anne-babadan birin-
de kalca cikigr varligi riski %12'ye, hem
anne/babasi hem de kardesin GKD'li olasi ise
riski %36'ya cikartmaktadir (8). Anne-baba
akrabahgi GKD icin de bir risk faktorii olarak
kabul edilmelidir. Son olarak dogum sonrasi
ilk 2-3 haftalik donemde kundak yapilan be-
bekler de GKD riski anlamli olarak yiksel-
mektedir.

Goriintileme yéntemleri

Sadece klinik muayene ile GKD'li hastalarin
o6nemli bir kismina tan1 konamayacag: daha
o6nce vurgulanmisti. Bu dénemde kemiklerin
buyuk kismi kikirdak yapida oldugu igin, rad-
yolojik incelemelerin tanisal degeri sinirhdir.
Ginimiizde en glvenilir tani araci kalca
ultrasonografisi’dir. Ultrasonografi ile, radyas-
yon kullanmaksizin kalca eklemini goériintile-
mek, daha 6nemlisi kikirdak yapilar hakkinda
fikir sahibi olmak mimkuandar (9).
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Ideal olan, tim yenidogan kalcalanm fizik
muayene ve ultrasonografi ile incelemektir.
Ancak bu yaklasimin tlkemiz icin gercekci
olmadigi aciktir. Bu nedenle en azindan has-
tanede dogan riskli bebekler ultrasonografi ile
degerlendirilmelidir.

Onleyici caligmalar

Koruyucu hekimlik icin t¢ yaklasim uygula-
nabilir: Primer: hastalik riskini azaltici tedbirler
(asilama, beslenme); Sekonder: hastaligi pre-
semptomatik dénemde yakalama ve tedavi
etme (tarama); Tersiyer: semptomatik hasta-
liklari tanima (Komplikasyon ve erken olim-
leri 6nleme). GKD icin segilecek yaklagim se-
konder 6nleyici tedbirler olmalidir. Akraba ev-
liliklerinin ve ailede GKD'li birey olan anne-
babalarin olasi kalga sorunlar yéniinden uya-
rilmasi gecikmeleri énleyebilir. Risk faktorleri-
nin dncelikle saglk personeli tarafindan iyi bi-
linmesi ve tim toplumun bu konularda biling-
lendirilmesi 6nemli bir toplumsal gorevdir.
Dogum sonrasi kalgcanin serbest hareketlerine
izin veren bol giysilerin ve bol ara bezlerinin
tercihi, istisnasiz tim bebekler icin 6nerilmeli-
dir. GKD'nin énmeli bir saghk sorunu oldugu
Japonya (10) ve Yugoslavya'da (1) tiim yeni-
doganlara devlet tarafindan parasiz don dagi-
tilmasiyla insidans anlamli miktarda disurile-
bilmistir. Cocugun tasinmasi ve emzirilmesi
esnasinda kalcalarin ekstansiyon ve abdiiksi-
yona zorlanmamasi geregdi tim annelere defa-
larca hatirlatilmalidir. Yenidogan fizyolojik
postiiriniin énemi 6ncelikle saglik personeli
tarafindan anlasilmali, ekstansiyon zorlamala-
rindan kacmimalidir. Dogum sonrasi ¢ocu-
gun ayaklarindan tutularak basasag: sallan-
masl, ayni islemin her banyo sonrasi aile tara-
findan tekrarlanmasi, boy 6lcme maksadiyla
cocuk kalca ve dizinin ekstansiyona zorlan-
masl, bebegin bacaklarina germe egzersizleri
yaptirilmasi bu fizyolojik postiri, dolayisiyla
dogal gelisimi sekteye ugratan manevralardir.
Hepsinden 6nemlisi, kundak uygulamasi ye-
nidogan kalcasinin can dismanidir. Kundak
icinde abdiiksiyon ve ekstansiyona zorlanan
kalganin, 6zellikle risk faktorlerine de sahipse
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cikmasi kacinilmazdir. Kalgalarin 6zellikle do-
gum sonrasl ilk bir ay icin ¢cok hassas oldugu
unutulmamali, kundaga yasamin hi¢cbir déne-
minde ve hi¢bir zaman izin verilmemelidir.

Sonug

1.

GKD zamaninda teshis ve tedavi edildigi
takdirde tiimuyle diizelebilen bir hastalik-
tir. Tum yenidoganlarin ultrasonografi ile
tarandigi Avusturya gibi Ulkelerde, GKD
nedeniyle cerrahi girisim gereken hasta
orani %0'a distrilebilmistir.

Dogum sirasinda GKD'li vakalarin yakla-
sik lctebirinde cikik vardir. Onemli bir
kisminda patoloji dogum sonrasi gelisir.

Yenidogan muayenesi ile vakalarin tama-
mina tani koymak miimkiin degildir. Ozel-
likle riskli bebekler ultrasonografi ile ta-
ranmalidir.

Dogum sonrasi kalganin normal gelisimi-
ne izin verilmesi halinde, vakalarin 6nem-
li bir kismi kendiliginden diizelebilir. Be-
beklere bol giysiler giydirilmesi, kalcalarin
ekstansiyona zorlanmamasi saglik perso-
neli ve aile tarafindan iyi bilinmelidir.

(Ilkemiz igin ciddi bir toplumsal sorun olan
kundak uygulamasina izin verilmemelidir.
ilk bir aylik dénemde, cok kisa siireyle bi-
le uygulansa kalca icin yeterli zarara se-
bep olabilir.

GKD koruyucu hekimligi, kan dékmeden
kazanilan bir savasa benzetilebilir. Eger
bebeklerimizi iyi muayene eder, kalca ge-
lisimini olumsuz etkileyen hatali uygula-
malardan vazgecer ve sorunlu hastalari
erken dénemde basit yontemlerle tedavi
edersek, ileriki yaslarda karmasik ameli-
yatlar gecirmelerini veya sakat kalmalari-
n1 Onleyebiliriz.

UKD, zamaninda teshis ve dogru tedavi ile
tamamen diizelebilir bir hastaliktir.
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