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KISALTMALAR

BHS: Breath holding spell

EEG: Elektroensefalografı

EKG: EJcktrokardiyografı

EKO: Ekokardiyografi

Hb: Hemoglobin '

Hct: Hematokrit

MCV: Mean Corpuscular Volume

MCH: Mean Corpuseul:rr,f1emoglobin
\

MCHC: Mean Corpuscul.ır Hemoglobin Coneentration

RDW: Red CeUDistribution Width

Ret: Retikülosit

TS: Transferrin Satürasyonu

TDBK: Total demir bağlamakapasitesi

QTeD: QT Dispersiyonu

EIA: Early diastolie filling i Iate diastolie filling

IVRT: Izovolumetne Relaxation Time

DT: Deceleration time
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GİRiş VE AMAÇ

Katıl~a nöbetleri, erken çocukluk çağı anoksik nöbetlerinin sık görOlen

bir formudur. tık defa 17. yUzyılda bir İngiliz herbalisH olan, Nicholas

Culpeper tarafından tanımlanmıştır. Çok eskidcn beri tanımlanmasına vc erkcn

çocukluk döneminde çok sık görülmesine rngmen, bu fenomenin mekanizması
tam olarak açıklanamamıştır (I).

Katılma nöbeti, olumsuz uyanlarla tetiklenen apne, bilinç kaybı ve

posturaf tonusta degişikliklerle karakterizedir. Katılma nöbetleri, en çok

yaşamın ilk 12 ayı içinde başlar ve bu çocuklar ilk nöbetlerini 2 yaşına kadar

geçinniş olurlar (2). Klinik olarak siyanotik, pallid (soluk) ve mikst tip olmak
Uzere üç şekilde görUlmektedir.

Katılma nöbetlerinin patogenezinden, otonom sinir sistemindeki

disregUlasyon sorumlu tutulmaktadır (3). Bu disregUlasyonda, azalmış

penetrans ile otozomal dominant kalıtımın da roın bulunmaktadır. Ayrıca demir

eksikliğinin de, otonom sinir sistemi Uzerinde olumsuz etkilerinin olduğu
bilinmektedir.

Demirin MSS' deki nörotransmitter sentezinde ve enzimlerin

fonksiyonlarında, kofaktör olarak rolü vardır (4). Birçok çalışmada, demir

tedavisiyle katılma nöbeti sıklığı ve şiddetinde azalma görUlmilştür (5,6).

Çalışmamızda; katılma ı:ıöbetli olguların kardiyolojik; nörolöjik ve de

KBB tarafından değerlendirilmesi yapılmıştır. Hematolojik açıdan

değerlendirilen ve de demir eksikliği anemisi saptanan olgulara, demir

tedavisi uygulanarak, bu tedavinin remisyondaki önemi araştırılı

4
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GENEL BiLGiLER

Çocukluk çağı katılma nöbetleri; sağlıklı, normal çocuklarda görUlen sık
ve korkutucu bir fenomendir. Bunlar birkaç yUzyl~danberi iyi tanınmaktadır. 3

klinik fonnu vardır: Siyanolik, pallid (soluk), mikst tip; bunlar atak sırasında

çocuktaki renk değişikliği ile ilişkilidir. Pallid atakların vagal mekanizmayla

oluştuğu varsayılsa da, siyanotik atakların nedeni kesin olmamakta birlikte,
multifaktöryeldir.

Katılma nöbetlerinin klinik ve epidemiyolojik yönleri araştırılmış, pratik

tedavi yaklaşımları yanında, ilgili respiratuar ve nöral fizyolojik etkileşimler
açıklanmıştır.

Çocukluk çağı katılma nöbetleri (BBS), i950 ve t960'Iarda daha da

dikkati çekmiş, ~em klinik, hem de epidemiyolojik çalışmalarının odağı haline

gelmiştir. Araştırmacılar daha çok patofizyolojik mekanizmalar üzerinde
dunnuşlardır (7).

isiMLENDİRME

Katılma nöbetlerinin, olay sırasında çocuğun spesifik renklenmesine

(siyanotik / pa ilid) ve spesifik patofizyolojik mekanizmaya dayanan çok sayıda

tanımlaması vardır. LiteratUrde geçen en sık terimler: siyanotik infantil senkop,

anoksik konvOlsiyonlar, pallid infanti! senkop, refleks anoksik nöbetler,

nonepiJeptik vagal ataklar, beyaz refleks senkop şeklindedir.

Klinik olarak belirlenen ve renk değişikliğine dayanan ayırım, ilk olarak

1960'Iarda Lombroso ve Lerınan tarafından ortaya konmuştur (8).

Siyanotik ve pallid renk değişiminin tanınması, sadece

ayırmaya yardımcı olmakla kalmayıp, her

karakteristiklerindeki farka da işaret etmiştir.

açıkça ayrım yapılamayan durumlarda "mikst" terimi kuH

5
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KLİNİK TANıMLAMA VE DOGAL ÖYKÜ

Katılma nöbeti ya da nefes tutma nöbeti terimleri yanlış kullanılmaktadır.

Bu tanımlama, uzamış inspirasyona sebep olan istemli bir harekete işaret

etmekte olup, gerçekte bu epizodlar istemsiz ve refleksiftir. Renk değişikliğinin

eşlik ettiği gürültüsUz ekspirasyondan (basit), postural tonusta değişiklikle

beraber, bilinç kaybına (şiddetli) doğru ilerlemesine göre basit veya şiddetli

olarak tanımlanabilir.

Katılma nöbeti klinik olarak. bir takım evreleri izler. Katılma nöbetinin

evrelerine kısaca göz atarsak; nöbet mekanik veya emosyonel stres sonucu

ağlama ile başlar (Şekill).

Provake edici faktör ağrı, kızgınlık, hırslanma veya korku olabilir.

Şiddetli ağlama, ekspirasyon sırasında bir apne nöbeti ile kesilir. Seyrek olarak

ağlama olmadan provake edici faktörü takip eden iç çekmeler sırasında da apne

gelişebilir. çocuğun o anda ağzı açıktır ve deri rengi değişmeye başlar. Bu

dramatik sessiz devreden sonra zorlu ~ir inspirasyonla nöbet, bilinç kaybı

olmadan sonlanabilir.Bu katılma nöbetinin hafif formudur. Eğer soluk almada

blok uzun sürerse; derin siyanoz veya solukluğu bilinç kaybı izler. Bunu tonüs

değişikliği takip eder. Miyoklonik jerkler ve idrar İnkantinansı bu sırada

görülebilir. Soluk almakla nöbet sonlanır. Böyle şiddetli geçirilen bir nöbeti

postikal Ietarji izleyebilir. Bu da katılma nöbetinin şiddetli formudure?).

6
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Provakasyon•,/Ağıama~

Kısa Uzamış
~ ,/
GürültUsUz

+
Renk değişikliği

/ ~
Pa ilid SiyoooUk

~ ,/
Bilinç kaybı

+Postural tonus değişikliği

Myoklonik ~maıar 1
~ ..

Inspıratuar gasp

Şekil 1. Katılma nöbeti evrel eri.

BASITNÖBET

ŞİDDETLİ NÖBET

Böyle bir klinik tablo ile karşılaşınca, birçok olası durumlar akılda

tutulmalıdır. Klinisyen, nöbetleri epileptik ve nonepileptik paroksisınaI hastalık

tablolarından ayırmada bazı ipuçları yakalamaya çalışır. Bu olgularaal1tiepileptik

ilaçlar vermeden önce alternatif etyolojiJer gözden geçirilmelidir. ÇUnkü bu

ilaçlar gereksiz yere kullanılmış olabilir ve çocuğu birçok yan etkilere maruz

bırakabilir. Gerçek tanıyı koymada özellikle şüpheli durumlarda, evde çocuğun

sUrekli izlendiği video verileri kullanılabilir. Eğer ciddi bir şüphe varsa,

hastanede senkronize video nörofizyolojik monitör kullanılarak tanıya gidilebilir.

çocuğun yaşı, uyanıklık durumu ve bu duruma şahitlik edebilen

yakınındaki kişinin anlattıklarıı tanıy. doğrulamada yardımcı olur. Ayrıca

epilepsili olgularda bazen nonepil~ptik semptomlar görtllebilir. Prensky (199

7
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tarafından yapılan tabloda; nonepiJeptik, nonnörolojik paroksismal hastalıklar
sını Oandm hnıştır (ı O).

Tablo ı. Sistemik nonepileplik l1onnörolojik paroksismallıastabklar

A. Davranışlarla ilgili "astahldar

- Tet speHeri .

- Kardiak aritmiler

- Hipoglisemi

- HipokaIsemi

Hidrosefalik sp~IIer

- Hipertiroidi

- Periyodik paraliziler

- Gastro ösefageal reflü
- İlaca inaruz kalma

- Serebrovasküler durumlar

B. Tonus veya bilinç kaybı bozuklukları

- Senkop

- Narkolepsi i Katapıeksi

- Dikkat eksikliği ile giden hiperaktivite sendromu

C. Respiratuar bozukluklar

- İnfant apne
Katılma nöbetleri

- Hiperventilasyon sendromu

- Davranışsal bozukluklar
- Kafayı bir yere vurmak
- Geviş getirmek

- Kabus gömıek

- Gece terörleri

- Uyurgezerlik

- Panik ataklar
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- Psikotik durumlar

- Sternotipik davranışlar (Otizm, Rett's sendromu)

E. Seyrek görülen bozukluklar

- Jitterines ya da tremor

- Tüylerin ürpermesi

- Selim uyku myoklonileri

- İrkiIme

Tikler

- Paroksismal koreatetoz

- Psöudonöbetler nöbetler

- Gözhareketleri

- Kafa sanarna.

Ayıncı tanıda en sık olarak epileptik nöbet, ortostatik senkop, apne, gizli

beyin sapı tümöıü, gizli beyin sapı malformasyonu, familial disotonomi, Rett

sendromu, uzun QT sendromu düşünülmelidir.

Katılma nöbetini gerçek epileptik nöbetten ayırdetme, tanıda genellikle

ilk basamaktır. Epileptik nöbetler de vücut tonusu, postür ve deri renginde

değişikliklere sebep olabilmesine rağmen, musküler tonus ve postürdeki

değişiklik, renk değişikliği gelişiminden öncedir. En önemli ayırdedici özellik,

nöbetin öncesinde gelişen anonnal ritmik elektro ensefalografık deşarjın varlığı

ve bunun klinik değişikliklere yol açmasıdır.Katllma nöbeti ile epileptik nöbet

arasinda ayırdedici özellikler tablo 2' de gösterilmiştir (7).

9 .
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Tablo 2. Katılma nöbeti ile epilepsi a~asIDdaki farldıhklar.

Özellikle •. Katılma Nlibetl Epilepsi

Provake edici fakıör Vardır Genellikle yoktur

Aglaına Başlangıçta vardır Genellikle yoktur

Uyku sırasında görl.llUr Hiç görülmez Sık görülUr

Heıık değişikliği Şuur kaybından önce görülür Varsa, nöbeıin-başıııda görülür

OpisıoıoııUS Genellikle vardır Nadiren görülür

EEG Normal Genellikle anormal

Grıosıatİk senkop, ayırıcı tanıda dUşOnUlınesİgereken bir diger olasılıktıf.
\

Sıklıkla ağlama eşlik etmediğinden senkopun önceden tahmin edilebilirliği daha

azdır. çocuğun medikal hikayesi, sıklıkla düşmeye karşı korunma çabaları ile.
birlikte olan postural kas tonusunun hızla kaybının olduğu, daha ani bir

başlangıcı içermelidir. Bu, vücut pozisyonunun hızlı değişikliği sonucu

gelişebilir ve horizonlal postüre geçince hemen dOzelebilir.

Santral veya obstrtiktif apne de, bilinç kaybı ve-tanİk postUr ile sonlanan

hipoksiye sebep olabilir. Göğüs duvarı hareketi veya respiratuar efor yokluğunda

ve respiratuar hava akımı olmadığında, apne santral kabul edilir. Respiratuar

hava akıını olmaksızın göğüs duvan hareketi ve respiratuar efor görülmesi

obstrüktif paterni destekler. KatıJma nöbetinin klinik sırası ve tanımlaması, bu

olayların sağlıklı, normal çocuklarda uyanıkhk sırasında oluştuğunu gösterir.

Tanımlama, böylece uyku sırasındaki nöbetleri içermeyecektir.

Katılma nöbetinin diğer spesifik nedenleri, beyin sapJnın pontomedüller

alanında disfonksiyona sebep olabilen gizli veya belirgin beyin sapı

lezyonlandır. Arnold Chiari malformasyonu gibi malformasy kategoride

10
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sayılabilir (10). İntrensek beyin sapı infiltratif procesleri nadir bir olasıirktır
(II). Hastalığın doğal seyri ile beraber fizik muayene ve klinik hikaye sonuçlaTı

gerçek katılma nöbetini, .b!J sekonder procesleree oluşanlardan ayırmada

yeterlidir. Katılma nöbeti, Rett sendromda otis.tik kızlarda veya famitial

disotonomi (RiJey Day Sendromu) de görilldUğn gibi daha jeneralize bir

bozukluğun parçası da değildir (8, 12, ı3). Korneal nıserasyon, dildeki

fungiform papillaların yokluğu, sıcaklık instabilitesi, ynzeyel cilt duyusunda

azalma gibi RiJey - Day sendromunun tipik işaretleri, bu bozukluğu ayırdetmede

yarduncıdır. Belli durumlarda, . gastroösefageal renn, intra~ardjak veya

ekstrakardiyak şantJar, uzun QT sendromu veya kardiak aritmi de düşünOlmetidir
(14).

EJektrokardiyografi uzun QT sendromu açısından mutlaka değer

lendirilmelidir. Uzun QT sendromu nadirdir, ama potansiyelolarak anoksik

nöbetlere neden olduğu için maHngndir (15,16). Dimario ve arkadaşları ağır

siyanotik ve soluk tip katılma nöbetlerinde, kardiyak vagal tonusun

modülasyonunda aracılık eden parasempatik regOlasyonu araştırmışlardır. Soluk

tip katılma nöbetli olgularda beJirgin ye farklı olarak respiratuar sinüs aritmisi

saptamışlardır (I 7). Bu çalışma primer santral. parasempatik bozukluktan

kaynaklanan otonom sinir sistemi disregiUasyonunu desteklemektedir.

Küçük İnfantlarda katılma nöbetleri değerlendirildiğinde, epizodik üst

hava yolu obstrUksiyonuayıflcı tanıda dikkate alınmalıdır.

Çocuk ve infantlarda ekstratorasik hava yolu obstrUksiyonu sık görülür

(18, J 9). Tiroglossal duktus kİsti dil J(ökUnde nadir olarak görUlen konjenitaJ bir

lezyondur. İnfantlarda hava yolu obstrüksiyonuna yolaçabilir (20). Lingual

tiroglassaI duktus kisti, katılma nÖbeti benzeri kJinikle presente olur.Primer

trakeomaJasinin doğal gidişatı da, siyanotik tıp katılma nöbeti atakların

iı

Scanned with CamScanner



Trakeanın valleküler kistleri, epiglotlik kistler ve Jingual mukoseHer, tüm

kistik kitle lezyonlan beslenme ve solunumsal semptom oluşumuna yol

açabilirler (18,19).

Beslenme güçlükleri tarifleyen yada ariamnezde özellikle supin

pozisyonda intermitan strİdor gelişen hastalarda, üst hava yolu değerlendirilene

kadar katılma nöbeti tanısı konmamalıdır.

Çocuklarda katılma nöbetinin doğal öyküsü tablo J de özetlenmiştir

(8,21,24). Bu veriler, geçen birçok dekadda yayınlanmış çalışmaların bir

derlenınesinden elde edilmiştir. Çalışniaların refrospektif özelliği ve sıklıkla tam

olmayan izlemler nedeniyle belli değişkenler için kesin rakamlara ulaşmak

güçtilr. Veri toplamadaki farklılıklara rağmen, bilgilerin çoğu tamamlayıcıdır ve

mantıklı bir klinik tekrar sağlar.

'./

/
/
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Tablo 3. Katılma nöbetlerinin klinik özeti

Değişken

'" Klinik tipleri

'" Prevalans (%)

Şiddetli

Basit

.•.Rölatif sıklık (%)

Siyanotik

Pa ili d

Mikst

'" Başlangıç yaşı (ay)

Siyanotik

Pallid

'" Remisyon (%)

4 yaşında

6 yaşında

'" Sonrasında senkop

Siyanolik

Pallid

.•.Pozitif aile öykOsO
!

Klinik Bulgular

Siyanotik i pallid

0,1 -4.6

?:. 27

62
19

19

Neonotal - ı8
12 - 24

50

90

Nadir

% 17

%20-30

'ıfr Okiller kompresyona pozitifreaksiyon (%)

Siyanotik

Pal1id

13

25

61 - 78 .~\
/

l
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9. NADH - methemoglobin redUktnma artş

10.Eritrosit glutamik oksalo asetik lransamızında artış

11.Serbest eritrosit protoporfirininde artış

12.Kemik iliği hücrelerindeDNA ve RNA sente7.indeazalma

B. Diğer dokular

ı. Hem içeren enzimlerde azalma (Sıtokrom - C, sıtokrom

oksidaz)

2. Demİr içeren enzimlerde azalma (sUksinik dehidrogenaz,

akonıtaz)

3. Monoarnin oksidazda azalma (MAO)

4. Üriner norepinefrin ekskresyonunda artma

5. Tirozin hidroksilasyonunda azalma

7. ,Kısa süreli demir azlığını takiben persİstan beyin demir

noksanlığı

8. Plazma çinko düzeyinde değişiklikler.

Demir Eksikliği Anemisinin Tanısı

İyi bir öykü alınması, fizik inceleme, tam kan sayımı, eritrosit indeksleri

ve periferik kan yaymasının değerlendirilmesi ile tam konur. Çocuklarda yaşa

göre ortalarna hemotolojik değerler; Tablo 5'de gösterilmiştir.

21
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Tablo 5. Çocuklarda yaşa göre normal ortalania hemntolojik değerler (28).
Yaş Hb(g1dl) Htc RBC MCV (O) MCH (pg) MCHC

(x 106/ cmJ) (%)
Kardon kanı 16,8 55 5,3 107 34 32
I. gOn 18,4 58 5,7 108 35 32,5
I. hafta l7 53 5,3 99 33 33
ı.hafta 16,8 50 5, i 96 32 33

2.ay 13,3 38,9 4,5 -85 30 34
3.ay 12,5 37 4,5 84 " 29 34
4.ay 12,4 36,5 4,5 79 27 34
6.ay ,12,3 36,2 4,6 78 27 34
8.ay 12,ı 35,8 4,6 77 26 34
10.ay ı1,9 35,5 4,6 77 26 34
ıyaş 1 1,6 35,2 4,6 77 25 33

2 yaş 11,7 35,5 4,7 77 25 33
4 yaş 12,6 37,1 4,7 80 27 34

6 yaş 12,7 37,9 4,7 80 27 33

8 yaş 12;9 38,7 4,7 80 27 33

10-12 yaş 13 39 4,8 80 27 33

Erkek 16 47 5,4 87 29 34

Kadın 14 42 4,8 87 29 34

22
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Tablo 6. Demir eksikliği anemisi için gerekli testler (28).

ı.Periferik kan yayması (hipokromi, anizosiıoz, poikilositoz)

Hipokromi ve mikrositozun eritrosit indeksleriyle desteklenmesi

a. MCV' de 87..alma

b. MCH' nin 27 pg altında olması

c. MCHC' nun % 30'un altına düşmesi.

2. Serbest eritrosit protoporfırininde artma

3. Serum ferritininde azalma

4. Serum demirinde azalma

a. Serum demir bağlama kapasitesinde artma

b. SatUrasyonda {% 16'nınaltında)azalma

5. Serum 'solubl transferrin reseptUrdüzeyinde artma

6. Terapötik demir tedavisine cevap

a. Tedaviyi takiben 5-ıO.gUnler içinde Tetikülositoz
b. Retikülositozu takiben günde 0,25-0,4 gldl/gün ve hemotokrilte

günde, % i artış.

7. Kemik i1iği

Demir içeren erHroblast sayısının (sideroblast) demir boyama ile
incelenmesi, bu hücrelerde azalma veya yokluk

Serum Ferritin Düzeyi

Ferritin çoğu hücrelerde bulunsada, bir 'kısmı da serumda bulunur.

Ferritin düzeyi genellikle direkt olarak demir depolarını yansıtır (33). Serum

ferrilin düzeyi demir eksikliğinde düşer ve fazlalığında artar (34). Toplam vücut

demir depolarınıri düzeyini, karaciğer hastalığı İnfeksiyon ve/veya kronik

inflamasyon yokluğunda doğru olarak gösterir. N~rmal plazma ferritin düzeyI ,

yaş ve cinse göre farklılık gösterir. Çocukluk yaş grubunda
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ferrilin, demir depolarının azaldığını ve demir eksikliğinin ı.evresini gösterir

(50).

Serum Demiri

Serumdaki demirin hemen hemen hepsi transferrine bağlıdır. Serum demir

düzeyi, 3 yaştan sonra diurnal değişiklikler gösterir (36). Sabah saatlerinde

senım demiri en yüksek düzeydedir. Bu nedenle örneklerin hep aç karnına ve

sabahları alınması gerekir. Serum demir düzeyinin 30 ~L gldl ya da 5.4 ~

11101/1 'in altında oluşu demir eksikliğine işaret eder ve 2.evreyi gösterir.

Total Demir Bağlama Kapasitesi

• iDemıre göre daha az biyolqjik varyasyon gösterir. Total demir bağlama

kapasitesinin normal değerleri 250 - 400 ~ıgldl'dir. Demir eksikliğinde serum

demiri düşerken, total demir bağlama kapasitesi artar. Transferrİn satiirasyo~u

serum demirinin total demir bağlama kapasitesine bölünmesi ve i00 ile

çarpılması ile elde edilir. Çocuklarda .transferrin satürasyonunun % 16'mn altında

olması ve total demır bağlama kapasitesinin 400 ~gldl'den yüksek olması demir

eksikliğini gösterir (37). Transferrin satürasyonunun azalması ve demir bağlama

kapasitesinin yükselmesi de ı.evre bulgusudur.

Eritrosit Demir Kompartmanı

Demir eksikliğinde eritrosit protoporfirin düzeyi, ikinci evre sonuna doğru

yükselmeye başlar. Serbest eritrosit protoporfırin düzeyinin yükselmesi demir

eksikliğine spesifik değildir. 4 yaşın altında 80 ~ıg I,dl, 4 yaş üzerinde 70 Jlg/dl

üzerindeki değerler yüksek olarak kabul edilir.
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Ortalama Eritrosit Hacmi (MCV), Ortnlnma Eritrosit Hemoglobini

(MCH), Ortnlnmn Eritrosit Hcmoglobin Konsantrasyonu (MCHC),

Eritrosit Dağılım Genişliği (RDW)

Aneminin tanısı ve tipinin belirlenmesinde bu parametreler kullanılır.

Eritrosit hacmi (MCV), hcınoglobin konsantrasyonuna göre çok daha değerli bir

göstergedir. Düşük MCV, MCH değeri, demir eksikliği ancmisi için tipiktir.

MCHC ise; demir eksikliğinde en son bozulan indekslir ve % 30~un altındadır.

Anizositoz demİr eksikliği anemisinin erken ve önemli bir bulgusudur.

Anizosilozu RDW gösterir. Normal değeri % 11,5 - 14,5 arasındadır. % 14.5

üzerindeki değerler demir eksikliğini düşündürür. Bu veriler demir eksikliğinin

3.evresi olan ane~i fazmı gösterir.

Kemik İliği İncelemesi

Demir eksikliği anemisini diğer anemilerden ayırt etmekte güçlük

olduğunda başvurulan invaziv bir yöntemdir. Demir eksikliğinde, sitoplazmik

matürasyonda gecikme vardır ve boyanabilen demir azalmıştır veya yoktur (31).

Serum Trnnsferrin Reseptörü

Son yıllarda senıl1l transferrin reseplörü, doku demiri konusunda

fonksiyonel demir eksikliğinde niteliksel bir ölçüm olarak gündeme gelmiştir.

Serum transferrin reseptöründeki değişiklikler, fonksiyonel demir eksikliğinin

erken dönemlerinde başlar. Transferrin reseptörü, [erritin gibi akut faz reaktanı

değildir. Ferriline göre çok daha az analitik ve biyolojik değişkenliğe sahip

olduğu için, transferrin reseplörünün gOvenilirtiği daha fazladır (37). Demir

eksikliği anemisinde plazma transferrin reseptörü düzeyi ile kemik i1iği eritroid

aktivitesi arasında korelasyon vardır. Serum transferrin reseptörü, demi~ tedavisi

ile önce daha da artar ve retikülosit krizinden iki gü~ önce maksimum olur, sonra

tedavi ile nonnaı düzeyine iner. Serum transferrin resptörünlin asıl kaynağının

retikülosİt değil, polikromatomik eritroblastların olduğu dUşünüımektedİr.
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Demir Eksikliği Anemisinin Tedavisi

Oral ferröz (Fe++) stilfat kullanımı, tedavide ilk seçenek olmalıdır.

Demirin iki öğOn arasında verilmesi, C vitamini ile birlikte alınması ve demir

tedavisi sırasında etten zengin diyetin kullanılmasi demirin emmmini arttırıT.

Ağızdan demir tedavisi 3-6 ınglkg elementer demİr miktarı olacak şekilde

önerilmektedir. Tedavİden 3-4 gOn sonra retiktilosit artışı başlar ve 7. günde

maksimal düzeye ulaşır. Hemoglobin düzeyi yilkselip stabil bir hal aldıktan

sonra, tedaviye depoları doldunnak için 4-6 hana daha devam edilmelidir.

Tedaviden yaklaşık 3 ay sonra mikrositoz ve serbest eritrosit protoporfirini

Bonnale döner (47).

Demir Eksikliği Anemisinin Santral Sinir Sistemine Etkileri

Demİr; santral sinir isteminin normal yapı ve fonksiyonunun

korunmasında önemli bir elementtir. Beyinde demir miktarı azalmasının;

nörotransmitterleri, özellikle de dopamin - opiyat sistemlerini etkileyerek

kognitif fonksiyonlarda, motor aktivitede ve terınoregülasyonda değişikliklere

neden olduğu gösterilmiştir (54).

Birçok çalışmada, fon~siyonel sinir sisteminde demirin rolil iddia

edilmektedir. Voorhess ve arkadaşları demir eksikliği anemisi olan hastalarda

manoamin oksidaz aktivİtesinde düşüşün sonucu olarak; Uriner norepinefin

ekskresyonunda artış olduğunu göstermişlerdir (4 I).

Demir; myelinizasyon ve nörotransmitter sentezinde kofaktör olarak

önemli bir roloynamaktadır (42). Bundan dolayı demir eksikliğinin nörolojik

fonksiyonları aksattığı belirlenmiştir.

Gtincel bir yayında Daud ve arkadaşları, demir tedavisinin katılma

nöbetlerinin sıklığında ve şiddetinde anlamlı bir düştişe neden olduğunu

belirtmişlerdir (40). Aneminin eşlik ettiği ya da etmediği demir eksikliği de

başına olonomik sinir sistemini ters etkilemektedir.
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Katılma nöbeıi oluşması için, genetik geçen olonomik disregUlasyonla

emosyonel raktörler etkileşmektedir. Demir eksikliği bu yönelimi arttırmakta

veya genelik materyalin altında yatmadığı vakalarda ön plana çıkmaktadır.

Katılma Nöbetlerinde Tedavi

Katılma nöbeti olan çocukların tedavisinde aileye sadece psikolojik

yaklaşımda bulunmak tedavinin değişmiyen ilk basamağıdır. Böylece, ailelerin

katılma nöbetinin başlama noktasının altında yatan mekanizmaları anlamalarını

sağlamak tedavi için kritiktir. Aileler için çocuklarında emosyonel üzünlüyü

provoke edebilecek tüm durumlardan kaçınma girişimi ne mümkün, ne de

yardımcıdır (27,35).

Katılma nöbeti sırasında, çocuğu kafa travması ve aspirasyondan

korumak için lateral - supin pozisyonda tutmak gerekir. Aileye bu pozisyon tarif

edilmelidir.

AiIeyi çok huzursuz edecek kadar sık ve. şiddetli katılma nöbeti geçiren

çocuklarda atropin veya diğer vagaliıik ajanlarm kullanılması önerilmektedir. Bu

tedavi, oküJer kompresyon sırasında çekilen EEG-EKG trasesinde, bradikardi

veya asistoJ oluşan çocuklar için, uygun görülmektedir.Bu amaçla, günde 3 kez

0,0ımg dozlarda oral alınan atropin sülfatın, bradikardi ve asistolün eşlik ettiği

katılma nöbetlerini önlemede başarılı olduğu görülmüştür (8, 24, 35, 54).

Transdermal skopalamin, oral tcofilin ve pacemakerlar uygulanan diğer

tedavilerdir (54).

Bu tedaviler, uygun uyanlarla birlikte sadece günde multipl, nöbeti olan

dikkatli seçilmiş hastalara. sağlanmalıdır. Özellikle, beklenendoğal .. üye
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uymayan çocuklardaki klinik seyir, diğer tanılar (epileptik nöbetler), her zaman

katılina nöbetine eşlik edebileceğinden dikkatli monitorize edilmelidir.

Proftaktik antikonvülian kullanımına dair anekdot şeklindeki yayınların

geçerli desteği yoktur. Yeni bir yayın, katılma "nöbeti ile birlikte uzamış

konvOlsiyonların tedavisinde, antiepileptik ilaç kullanımının nöbetleri

önlemediğini ortaya koymuştur (28).

Demir, santral sinir sisteminin nonnal yapı ve fonksiyonlarının

korunmasında önemli bir elementtir. PoliU ve Leibel azalmış doku demirinin,

serebral oksidatif metabolizmayı etkileyerek davranış değişiklikleri

oluşturduğunu ileri sürmüşlerdir (5 ı). Ayrıca son zamanlarda, demirin gerçek

rolünün, myelin forınasyonu ve nörotransmiUer sentezi üzerine olduğundan

bahseden çalışmalar mevcutdur (36,52,53). Tüm bu çalışmalarda, ~emjr eksikliği

anemisinin santral sinir sistemi üzerine negatif etkilerine yönelik dolaylı kanıtlar

elde edilmiştir. Demir tedavisiyle, bu nörotransmitterlerin fonksiyonlarının

düzeltilmesi nöbetlerin kontrolünde etkili olabilir (4,54,55).

Birçok çalışmada demİr tedavisiylekatılma nöbetinin sıklığı ve şiddetinde

azalma gösterilmiştir (5,6). Bu verilere dayanarak, anemi varsa tedavi

edilmelidir.
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GEREÇ VE YÖNTEM

Bu çalışmaya Kasım 2000-Şubnt 2001 la.rihleri arasında, İzmir Dr.

Behçet Uz Çocuk Eğitim ve Araştınna Hastanesi polikliniklerine herhangi bir

nedenle başvuran, enfeksiyonu ye sistemik hastahğı olmayan 6 ay-4 yaş

arasındaki 50 katılma nöbetli olgu alındLOlguların 29' u erkek, ıı' i kız idi.

Katılma nöbeti tanısı, spelin gözlemi ve ailenin anamnezine dayanılarak
pediatrist tarafından konuldu.

Katılma nöbeti; çocuğun ağlama sürecinde, derin inspiryum sonrası

ekspiryumda soluk durması (tutulması) şeklinde tanımlandı (9).

Speller siyanotik, pallid ve mikst olarak sınıflandırıldı. Çalışmaya Bb

seviyesi ~ 6 gr/dı olan, febril konvülsiyon ve epilepsi öykilsü olan,

antikonvülsan tedavi görmüş hastalar ve de klinik olarak mental yetersizlik ya da
ağır malnütrisyonlu olgular ahnmadı.

Başlangıçta detaylı bir şekilde aile anamnezi alındı. Nöbetlerin

başlangıç ayı ve tanı ayı, nöbet sıklığı, nöbetlerin tipi, benzer ataklarınailede

olup olmadığı, bilinç kaybı ve aiJede sigara kullanımı hakkındabilgi sağlandı.

eounter gen-S sayaCJ kullanılarak, her olgunun hemoglobin konsantrasyonu,

,- MCV, MCH, RDW değerleri saptandı. Serum demiri, demir bağlama kapasitesi

ve ferritin değerleri için sabah aç olarak kan örnekleri alındı. Demir eksikliği

anemisi saptanan ve tedaviye alınan olgulara üç ay sonrasına aynı

parametrelerin kontrolü planlandı ..

Ferritin; Quantex marka kit kullanılarak türbidimetrik yöntem ile

900 Autoanalyzer cihazı ile çalışıldı.
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Total demir bağlama kapasitesi; Levy ve Vitaeee'nin yöntemlerine uygun

olarak ansatüre demir bağlama kapasitesi ilc demirin toplamına dayanan Sentinel

marka kit ile ILAB 900 Autoanalyzer cihazında çalışıldı.

Transferin salürasyonu; sertım demirinin total demir bağlama kapasitesine

oranı olarak hesaplandı.

Olguların kan şekeri ve kalsiyum konsantrasyonlan da ölçOldü.

Elektroensefalografı (EEG), elektrokardiyografı (EKG) ve bazı olgularda

ekokardiyografi (EKO) ilc değerlendinne yapiidi. ObstrUktif patolojiler açısından

da KBB uzmanları tarafından konslifte edildi.

Hematolpjik parametrelerin değerlendirilmesinde, aneım sınırı ola;ak

World Health Organization (WHO)'nun önerdiği (Hb)<11 gr/dı değeri alındı

(28).

Tablo 7. Demir eksildiği anemisi için kriterler (2S).

Bb (g/dl) MCV (tl) Ferritin TS (%)

<I i <70 <10 <ıı

50 Katılma nöbetli olgunun 34 'ünde demir eksikliği anemisİ saptandı. Bu

olgulara 3 ay boyunca 6 mglkg/gün oraldemir +ı tedavisi verildi. Anemisi

olmayan i6 katılma nöbetli olguya herhangi bir tedavi verilmeden ailenin

bilinçlendirilmesiyle 3 ay izlendi.

Olguların klinik durumu ve nöbet sıklığı ayda bir değerlendirildi.

Atakların sıklığı anne tarafından kaydedilen takvimli çizelgeye göre

belirlendi. 3 ayın sonunda tedaviye yanıt 3 kategoride değerlendirildi.
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1. Tum yumt; (f lIç ııını< yok)

2. Kısmı ynnıt; >- 50% nnhetlerde ımılmn

3. Minimnl yndn ynnıtsız; :s; SO % nObcflcrde f17Jılımlvcyu utuk sayısı ~JYI1J

Aneilli ve nne IIIisi olınııyıın kıılılımı nnhclli olgularm tOm verileri,

istntistiksel olnrnk knt'şılnşhrıldı. Istııtislikscl ,del},e"'cndirıııc için SPSS r(Jr

Windows Vcrsion 6.0 Ilflket progrnını kullaııılnmk Stııdenl's i (esti uyguhındı.

Çalışmndu, vcntrikUI repolnrizflsyonundnki bOlgesel farklılıkların yüzey

EKG sindcki göstergesi olnn QT dispersiyonu 38 olguda incelendi. Bu olguların.
16 'SI nnemisi dlmaynn, iO 'u ise nnemisi dOzelen ve lctkiki kabul eden katılma

nöbctli olgulnrd!. Kontrol grubunu ise 12 saglıklı olgu oluşturdu .

.Ekokardiyografik olarak, sag ve sol ventrikUlUn diyastolik fonksiyonları

degerlendirildi.

Hasta ve kontrol grubunu oluşturan tUm çocukların EKG kayıtları.

istirahat halinde ve yntnr pozisyonda, 25 mm/sn hızda kayıt yapan ı2
derivasyonlu Nihon Kohden Cardiofax marka EKG cihazı ile alındı. Kalp hızı

Dil derivasyonunda, ardışık Uç RR aralığındmı hesaplanarak ortalaması almdı.

QT intervali QRS kompleksinin başlangıcı ile T dalgasının T-P izoelektrik

hattında soninndığı nokta arasındaki sllre olarak ölçUldU. T dalgasının sonlanma

noktası, saplanamayan derivasyonlnr çalışımıdançıkarıldı. QT intervali, kalp

hızına göre değişkenlik gösterdiği için kalp hızına göre dOzeitHmiş QT degerleri,

BazeU fonnUIUne göre hesaplandı (52).

lQTc = ö1çUlenQT(msn)/ ~RR(msn) J

TUm hastalarda en HZ 9 derivasyonda bu değerler ölçOldU. Her hasta için

maximum ve miniıntım QTcD değeri, ınaksiımıın ve minimum QTe d erleri

beliricndi. QTcD değeri maksimum ve minimum QTc intervali arası aki fark
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nlıırnl< hcııııplnndı, TUm nıçflınl'ı' IIYILI kışı fıırulilU/1lI1 elle ve i()milillSl/ılyclik
hııln r"'y' Joıh,,! edilerek Yf/Ilıhll,

H1wlulf'(llyngl'll nk nIElrn/<, (~rkcn dlymlfolik Ve geç diylltltolik dohış
pıırnınctre/erlniıı ortını oy1\,. IrıovolUnılk gcvşemc zUlmını (J VRT) ve

e1eflcl 'nuıYOlı zcırunuı (DT) hıcc/cmli.

Veri/erin cJeAcrlcndlrilmenlrıde hıtntlııtlkflcl olurak SJ'SS 6.0 pnket

prngrnrnındıın ynrurlurııldı. Kuııhnrı nlSbctli gmpIn kontrol grubu birnideriyle

(JTe rnux, QTcrnin. QTcD, TU", JVRT, DT degerlcri açırundan tlStudcnı T

IcSW' ilc degerlendirilcli . P<O,OS Em/flm/ı fiırkllJık ohmık klınııl edildi. Elde

ceıııen IUm degerler (+Sf) olonık verildi.
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nU'/OIJLAlt

(,.~nılf/nlOyn Iılmnn 6 ny ..'1 yru) umru 50 klıl,lUlfI nlihcW ol16umllJ, 34'finU

elem]ir cI(ldldlg,1 oncmlnJ olıın ollf,uJnr, i6'lmu mıcrnll,l olltlStyıın gmı' oh'şturdu,

iJ(~rlJdgmllun Idlnik n7.clliklcl'llnhlo n de gliııferJldL

Tnhlo 8, J Jmı(ulnnn K liıılk Özellikleri

ÜzelJlltler

.....----- ".

cINSIYET
Erkek

Kız
Ortalama BaşJnngıç nyı
Orlfllmna Tmıı ayı-

J)emlr cI(fdldll' nucUlı,i! olmı"rıı,. (Iım34)
~~

20 (%59)

-
14 (%41)

iO,05:~3,89

J 5,73:1:5,96

AIJ('~mıHıofmuynn
gı-u r' (fım f 6)--
8 (%50)

8 (%50)

ı2,251:5,55
18,0;1;7,0

NObel slkll~I/Ay

<5
5~29

>29---
ATAK TIpI
Siyanoıik
Pa lJi d
Mikst

BILINÇ KA YB!

Evet

IIayır-
POZITIF AILE
(jYKÜSÜ
Evet

Hayır

Ai LEDE SIOARA
KULLANIMI

13 (%38)

J3 (%38)

8 (%24)

29 (%85)

J (%3)

4 (%12)

29 (%85)

5 (%15)

10 (%29)

24 (%71)

5 (%15)

fO (%62)

5 (%31)

1 (%7)

6 (%37)

7 (%44)

3 (%19)

7 (%44)

9 (%56)

8 (%50)

8 (%50)

4 (%25)

vi
i

(i~
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K.atılma nöbetli olguların ortalal'na başlangıçyaşı ii ay olarak saptandı.

Nöbetler bu vakaların %46'sında 12 aylıktan, %96'sında 24 aylıktan küçükken

başlamıştı,

Katılma nöbetli 23 olgu her ay beşten az atak, '18 olgu her ay 5-29 atak, 9

olguda her ay 29'dan fazla atak geçirmekteydi.

Olguların %70'inde siyanotik atak tipi gözlendi.. Siyanotik atak tipi

demir eksikliği anemisi olan grupta %85, aneınisi olmıyan grupta %37 idi.

Bilinç kaybı, olguların %72'sinde saptandı. Tüm hastaların %36'sında

çocuklukta katılma nöbeti geçiren bir aile bireyi tanımlandı,

Anemisi olan katılma nöbetli olguların ı'sinde hafif, 2'sinde orta

derecede olmak Uzere 4 olguda EEG anonnaJljği kaydedildi. 6 ay sonraki

kontrol EEG'leri nonna! olarak saptandı.

Obstrüktif patolojiler açısından KBB uzmanları tarafından değerlendirilen

olguların Tsinde adenoid v~getasyon, ı yakada da tirogossal duktus kistj

saptandı.
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Demir tedavisine olguların cevabı ve rernisyonun değerlendiritmesi Tablo

ı ı' de gösterildi.

Tilblo ıı. REMİSYONUN DEGERLENDİRİLMESİ-- Demir eksikliği Anemisi P değeri
REMİSYON (n%) anemili grup olmayan grup

(n%) (n%)-Nöbet atağmda azalma/ay
0.

• TAM 22 (%64.8) ı(% 6.2) P <0,05

• KısMİ (~ 50 ) 7 (%20.5) 5 (% 31.3) P < 0,05

• YANITSIZ (~ 50) 5 (%14.7) 10 (% 62.5) P <0,05

Demir tedavİsİ alan olguların %85.3 'de tam ya da kısmj yanıt, anemısı

olmayan grupta %37,5 tam yada kısmi yanıt saptandı. İstatistikselolarak

anlamlı bir fark gözlendi (p<0,05).
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Anemili olguların kan indeksiyle ilişkili demir tedavisine yanıtı; tam ve

. yonu olan olguların, yanıtsız olan olgularda incelendi (Tablo-12).
niremıskl51 .

I 12
' Bazal kan indeksiyle ilişkili demir .tedavisine yanıt

rab o '

~
Hb MCV Serum TDBK TS Ferritin

(grIdi) (ll) demiri (ııgıdı) (%) (ng/ml)

(J.lg/dl)

Iy;;ve 9,15:1:1,28 60,37:1:6,1 31,73:1: 15,89 422,45:1:79,16 6,89:1:2,65 6,79:1:2,46

kısmi yanıt

(11:::29)- 10,2:1:0,19 62,17:1:4,79 34,2:1:4,38 417,2:1:4,38 8,2:1:J ,79 8,2:1:0,84'{!Imtsız

(11:=5)- . <0,05 >0,05 >0,05 >0,05 >0,05 >0,05P değerı

Anemili grupta demir tedavisine yanıtla, sadece hemoglobin seviyesi

anlamlıolarak saptandı. Demİr tedavisine tam ve kısmi yanıt veren olguların

hemoglobinseviyesi, yanıtsız olguJardandUşüktü. Bu istatistikselolarak anlamlı

bir farktı (p <0,05).

Her iki grupta MCV, Serum demiri, demir bağlama kapasitesi, transferi n

satürasyonuve ferritin değerleri açısından anlamlı bir fark saptanmadı (p>O,05).
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.. olmayan 16 vaka ve 3 ay demİr tedavisi kullanıldıktan sonra
Anemısı. ı 10 vakada dahil olmak toplam 26 katılma nBbetli ve 12 sağlıklı

. 'düıe en
lineıııısi QT dispersiyonu ve ekokardiyografik değerlendirme yapıldı (Tablo

oıgııda,
)3.14,15).

d
' persiyonu açısından her iki grup arasında anlamlı bir farklılık

QT iS

(
>005), QTc max siyanotik ve soluk tip nöbetli olgularda norınal

tıınınııdı p , .
sap bulunmasına rağmen, soluk tıp nBbe! geçiren grupta siyanoUk gruba
sınırlarda

ı lı olarak uzun bulundu (p<0,05),
nla an amora

Ekokardiyografik değ~rJendirmede; katılma nBbetli olgularla sağlıklı

I
arasmda diyastolik fonksiyonlarda anlamlı bir farklılık saptanmadı

olgu ar

(p>O,05).

Ayrıca elektrokardiyografik değerlendirmede, 4 vakada respiratuar sinüs

aritmisi saptandı. Ekokardiyografik olarak, 3 vakada sol ventrikülde pseudocorda

tendinea,i yakada sağ ventrikülde diyastolik disfonksiyon saptandı.
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P

P>O,05

p>O,05

p>O,05

p>O,05

i (f{ntdll1n nöbetli) ve Grup (I'nin (Kontrol) QTe max, QTe

f~' artıP ii yönnnden karşılnştırılması
blO ıt~ıtiııtcrvn

fP 1'P,
Jll1ıı,Q Grup i Grup LI

(0==26) (11=12)-420f20 440f30

350f20 370:1:20
-70f30 70İ20

70f60 40f20

. otik ve soLuk tip nöbet geçiren olguların QTcmax QTclııin
LO 14. Sıyap . ' ,

r~b QTeD yönünden karşılaştırılması

Siyanotik tip Soluk ıip P

N==20 N=6

--- 420f20 440:1:30 P<O,05
Qrc max (msn)

QTc min (msn) 350f20 360:1:10 p>0,05

QTcD (msn) 70:1:30 80:1:20 p>0,05

Tablo 15. Grup i (Katılma nöbelli) ve Grup II'nin (Kontrol)

ekokardiyografik olarak erken diyastolil{ ve geç diyostolik doluş

parametrelerinin karşılaşhnlması

F/A-
lVRT(msn)----
DT (msn)

Grup i

(n=26)

2,35:1:5,8

66,81:1:15,97

95,13:t:19.44

39

Grup II

(n=12)

ı,92:1:0,43

61. 19:1:14,29

95 .57:t:2 ı.94

P

P>0,05

P>O,05

p>O.O
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rAIffiŞMA

Kaıılma nllh.tl.rl, erken Ç<l.nkluk çaAı ıı11nkoiknmıellerlnin kmku"ı<:n bl,
.dıır. Raglıklı çocukl."n yakla,ık % 27 oini elkllemck1c4ir. .lIiY'IU,tik,,••md Ve

form i k ft7,crc 3 fortm, vard,r, S,klıklu fliymlO(;k lfpte ~lhOhnt:~lcdjr (8),miks( o ma •

Katılma nllbelle,;nin klinik tipleri Uzerine yapılnn çal'fma'ardn .iY••••tik tıp
67 nal1id tip % i9-22t mikaı tip % i2- 19 fUmuçJarıelde cdilmi~lir, (8,9)%54-) , i.

Bizim çalışmamızda % 70 niyannlik UPt % ı(,paJJid (ip, % 14 mibt tip nöbet
saptanm'ştır.

Pallid tip nöbetler; vanovagal mekanizmayla, niyano(;r. (ip niSbetJer;
multifakWryel etkileşimieric oluşmaktadır.

Katılma nöbetlerinde genetik geçen olonom dir;regOlasyonfa cmo3yonel faktlSfler

elkileşrnektedir. Demir eksikligi, bu yönelimi arttırmakta veya genctik materyalin
altında yatmad,g, vakalarda ön plana çıkmaktadır (25).

Demir, santral sinir siteminin normal yapı ve fonksiyonlarının korunmasında

önemli bir elementtir, Politt ve teibel azalmış doku demirinin, screbral ekliidatif

metabolizmayt etkileyerek davranış değişikHkler; ofuşturdugunu ileri sürmüşlerdir (5 i) .

Ayrıca son 7..amanlarda, demirin gerçek rolünün myelin formasyonu ü7.crine

olduğundan bahseden çalışmalar mevcutdur. (36,52,53). Sinir hücrelerinin u7.anhlarını

kopyalayan myelin kıhflar, beyinden çıkan sinyalleri, elektriksel uyarılar halinde

iletmektedir. MyeHn k,lıf fonksiyonları yetersiz iset uyarılar iJetiJcmez ve sonuçta sinir

hOcresi fonksiyonu bozulur. OJigodcndrositJcre myelin yapımında yağ asitleri ve

kolesterol sentezi için demir gereklidir (30) . TOm bu çalışmalarda, demir eksikligi

anemisin;n santral sinir sistemi üzenne negatif etkilerine yönelik dolayh kanıtlar elde
edilmiştir.

Ayrıca beyin entropoetin üretiminin, katıfma nöbetleri gibi hipoksi

koruyucu etkisi olduğuna dair çalışmalar bifdirilmiştir (54,55).
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,.ASS' deki nörotransmiııer ve enzimlerin fonksiyonl . dn
irilı

IVL •••. aıın a rolO vardır.
LJCI, bu nöroırnnsrnıtterlerm fonksıyonlarının düzeltiı '.. .d vlsıyle, mesı nobellerın

OCnıir te II tkili olabilir (4, 54, 55).,
1(ll1de e

ı.oıııro 'k kı d~ nbetli [Üm anemı çocu ar a, oral demir t d .. i
L

a llu e avısıy C, 11b
"atı 111 b 'dd' ka paralel olarak nö el ŞI elı ve sı lığında azalma saptanmıştır (5 6
. deki artıŞ . ,),

seviyeSın

,4,55). ,
öbetlerinin en sık görOldOğU 6-48 ay yaş grubunda, 34 'ü demi

J{aıılma n r" ı6'sl anernisi olmayan 50 olguyla yapılan çalışmamızda; demir
. Ugi ııııenıısı,cl;sık n olgulara Uç ay boyunca 6 rng/kg/gUn oral demir preparatı verilerek
ikliAi sapınııa . ,,' .eks ., duzelrne elde ed~lmışttr. Anenuk hastalarda Uç ayltk demir ledavisi

1I1111010)lkhe öbetlerin sıklığında anlamlı bir dUşUş saptanmıştır. Anemisi olmayan grup
sonrasında, il • • • i 'I . t' Ik' d'.' .1 'n bilinçlendırılmesıy e iZ enmış ır. i grup arasııı aremısyonda anlamlı
teda"ISIZ, aı enı

I m
ıştır. Demir tedavisine yanıtta, sadece hemoglabin seviyesi anlamlı

bir fark sap an
I

uş olup aneminin ağırlığıyın org.ntılt olarak ledaviye yanıt o kadar güçlU
olarak bu unnı

B
sonucumuz literatürle uyumlu bulunmaktadır.

olmuşıur. tl

Hollowach ve arkadaşları da, ciddi katılma nöbetleri olgularda kontrol grubuna

göreanlamlı olarak düşük Bb düzeyi saptamışlardır. Oral demir tedavisiyle nöbellerin

şiddetive sıklığında anlamlı bir azalma gözlemişlerdir (5).

MOc8n ve arkadaşlarının 91 vakadan oluşan (63 vaka anemili grup, 28 vaka

anernisiolmayan grup) çalışmasında; demir tedavisinden 3 ay sonra demir verilen

grupla% 84 tam yada kısmi remisyon, tedavisiz izlenen anemisi olmayan grupta %

21,4 tam remisyon sap' l':ınrştır (54,48). Bizim çalışmamızda da demir verilen grupta

Lamya da kısmi remisyon %85,3 , anemisi olmayan grupta % ]7,5 olup, Mocan ve

arkadaşlarınınverileriyle çakışmaktadrr.

Af

Daud ve arkadaşlarının çalışmasında da, demir tedavisinin nöbet ciddiyeti ve

sıklığında a i i b'n am i ır düşüşe neden olduğu gösterilmiştir (6).

Dim .v ana ve arkadaşlan allır siyanotik ve pallid tip katılma nöbetlerinde, kardiak

agal tonusun modUlas cl d 'k" "1 'aıaııı yonun a aracılık e en parasempall sıslemın reg
u
~onunu

nnışlardır S' • .. ıyanotık ve kanlrol grubu arasında anlamlı bır fark bulunmamasına
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U7.un QT sendromunun potansiyel olornk
bu nedenle EKG'nin degerlendirilmcsi

I L
Jlbctli olgulardn. siyaııotlk veya kontrol gnıhunn gnre belir"in ve

ıııcI l P i \ . • D
1111

ICI1
, J'n . ,tıııır sinu!'! nritmhı! filipinmışlardır (50). Bu çnlışmn primer mınlr"l

(rtıı k rcspırt ci

I
oııım k it. ." ,nır~i "Dıukluktntı kııyna onon o oııom sınır sıstemı disrcgnlosyonunu

senıpııllk
rtlfll i'ı.ıernekte( ır.
deSıcı,>

. ve Mess çnlışmıılnrındn
urıeker

b
dere yol oçnbileccgini,

kslk n6 e
(lIıO' .' • vurgulamışlnrdır (51,52),
gerek il hA 1111

ç.ıışmn
n1lzdn

; nnemisi nlınnynn 16 01g1l, nnemisi dllzelen 10 olgo olmnk 117.010

26 kntıl
ma

nöbet ii ve 12 sn~lıklı olguda ventdkOl rcpolari7.asyonundaki bölgesel
(oplnnl O'. i k' sı t 'I Q'I'd' . 'I ..

Ikl
nrlll yozey EK sınc c i gus ergesı o an ıspersıyonu ınce cnmıştır. ilcr iki

rıırklı i. sındn anlamlı bir farklılık bulunamamıştır. QTemax siyanotik ve soluk tip
grııp (lrıı.nöbelliolgulnrd• normnl sınırlordn bulunmnsına m#men, soluk !ip nöbet geçiren grupta

(QTcm
nx

:440:1:30 ınsn) ,iya.otik grubn (QTcmnx: 420:1:20 m,n) oranla anlamlı olarak

••••n bulunmuşIlir. Iki grup nrasındaki bu farklılık, soluk ıip katılma nöbetlerinin

paıogeneziııdcnsoruml1l ıutulnn otonom sinir ,i,lcmindeki di,regOlasyon hipote7j.i

desıcklcmektedir(50). Elektrokardiyagrafik olarak yapılan incelemede, 4 olguda
respirawarsinus aritmisi saptanmıştır. Bu olguların ağır siyanotik tipte kaıılma nöbeti

geçirdikleritespit edilmiştir.

çalışmamızda; demir eksikliği saptanan olgulara Uç ay boyunca 6 mg/kg/gün

oraldemir preparat! verilerek hematolojik düzelme elde edilmiştir. Anemik hastalarda

Oç aylıkdemir tedavisi sonrasında, nöbetlerin sıklığında anlamlı bir dOşUş saptanmıştır,

Anemisiolmayan grup tedavisiz, ailenin bilinçlendirilmesiyle izlenmiştir. Iki grup

arasındaremisyonda anlamlı bir fark saptanmıştır. Demir tedavisine yanıtta, sadece

'- hemoglobinseviyesi anlamlı olarak bulunmuş olup aneminin ağırlığıyla orantılı olarak

ted •avıyeyanıt o kadar güçlü olmuştur.

Çalışmamızda demir eksikliği dOzeltildiği takdirde, kalılma nöbetli grupla

sağlıklı grup arasında QT dispersiyonunda farklılık bulunmamıştır. Bu sonuç nöbe
haricinde he h . b' b .r angı ır ulgunun olmadığını göstermektedır,
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8ukonuda yapılan çalışmalarda, demir eksikliği anemisinin dUzeltilmediği
vakalarda QTc disp~rsiyonunda kontrol grubuna kıyasla anlamlı farklılık olduğu
bildirilmiştir (53).

Craig ve arkadaşları katılma nöbetli infanUarda, üst hava yolu obstrUksiyonuna

neden olabilecek kitle ya da yapısal anomalileri araştırmışlardır. Lingual tiroglossal

duktus kistinin tekrarlayan siyanotik tip nöbete benzer klinikle, presente olabileceğini

saptamışlardır. Medikalliteratürde bu kIiriğe sahip ı5 hasta bulunmuştur (53).

Bizim çalışmamızda siyanotik tip katılma nöbeti kliniğinde, tiroglossal duktus

kisti saptanan ıvaka olmuştur. KBB klini~inde opere edilen olgunun izleminde katılma

nöbetleri kaybolmuştur. 7 vakada adenoid vegetasyon saptanmıştır ve bu olgular izleme
alınmıştır.

Dimario ve Sarfarazj, katılma nöbetlerinin bazı çocuklarda genetik

predispozisyona bağlı olabileceğini göstermişlerdir. Bu daha çok inkomplet penetrans

veya ekspresyon gösteren otozomal dominant soyaçekimle ilgilidir. Ciddi katılma

nöbetli 57 proband hastanın 38'inde, io akrabalarında katılma nöbeti öyküsü
saptanmıştır (19).

Yapılan diğer çaJışmalarda~ aile öyküsU % 25-75 arasında değişmektedir

(54,55). Biz, çalışmamızda pozitif aile öyküsünü % 36 saptadik.

Sonuç olarak; çocukluk çağı katılrua nöbetleri, sağlıklı çocuklarda sık görmen

korkutucu bir fenomendir. Genetik predispozisyona bağlı otonom anonnallikle birlikte

anemi, katılma nöbetlerine eğilimi arttırmaktadır. çalışmamızda demir eksikliği anemisi

olan katılma nöbetli olguların tedavisiyle, nöbet sıklığında anlamlı bir azalma

saptanmıştır. Aynca korkutucu bir klinik tablo oluşturmasına rağmen, kardiyovaskOler

açıdan herhangi bir disregülasyonun olmadığı düşünOlmektedir

Dikkat edilmesi g~reken diğer bir konuda; katılma nöbeti tanısını koymadan

önce obstrtıktif patolojilerin değerlendirilmesidir.
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SONUÇLAR

• Çalışmaya 6-48 ayarasında demir eksikli~i anemisi olan 34, anemisi olmayan

16 kontrol grubu olgusu alındı.

• Katılma nöbet ii olguların ortalama başlangıç yaşı ii ay olarak saptandı.

• Olguların % 46'51 12 aylıktan, % 96'5124 aylıktnn küçüktü. Olguların % 46'sl

her ay beşten az atak, % 36'sl her ay 5-29 atak, %18'i her ay 29'dan fazla atak

geçirmekteydi. Vakaların % 70'inde siyanotik atak tipi, % 16'sında pallid tip %

14'ünde mikst tip nöbet saptandı.

.Tüm hastalann % 36'sİnda çocuklukta katılma nöbeti geçiren bir aile bireyi

tanımlandI.

• Olguların % 18'inde ailede sigara kullanımı saptandı.

• Anemili olguların tedavi öncesinde ortalamaolıemoglobin de~eri 9.30 :t 1,23

mg/dı MCV 12. i5 :t 5, 89 n, Ferritin 7.00 f 2,33 olarak bulundu.

• Anemisi olmayan gruhun hemoglohin değeri 12,15 f 0,39 mg/dı, MCV

76,94:1:2,09 n,Ferritin 35,78 f 34,98 olarak buluncJu.

• Demir' tedavisi olan olguların % 85,3'de tam ya da kısmi yanıt, tedavi

verilmeyen grupta % 37,5 tam ya da kısmi yanıt saptandı. Istatistikselolarak anlamlı

bir fark bulundu (p<0,05) .

• Demir tedavisİne tam ve kısıni yanıt veren olguların hemoglobin seviyesi,
i

yanıtsız olgulardan anlamlı olarak düşük bulundu (p<O,05).Her iki grupla MCV, serum

demiri, demir kapasitesi, transferrin satürasyonu ve de ferritin açısından anlamlı fark

saptanmadı (p>0,05).

• Katılma nöbetli grupta, erken diyaslolik ve geç diyastoliJy'ôoluş

parametrelerinin oranı de~erlendirildiğinde; EtA: 2.35:1: 1,58, izovolymik gevşeme

44

Scanned with CamScanner



--
nı' 66 8l:l:15,97 msn, deselerasyon zamanı: 95,13+- 19,44 msn , QTc max: 420:tzama. ,

20 msn QTc min: 350 :t 20 msn, QTc D: 70 :f: 30 msn olarak bulundu. Kontrol

bunda oranlar FJA: ı,92 :t 0,43, izovolUmik gevşeme zamanı: 61.19 :f: 14,29 msn,~ '.

d ferasyon zamanı: 95,57 :t 21,94 msn,QTc max: 440:f:: 30 msn,QTc min: 370:f: 20ese .

msn, QTc D: 70 :f::20 msn olarak bulundu. Katılma nöbeti ve kontrol grubu arasında

istatistiksel açıdan anlamlı olarak fark saptanmadı (p>0,05) .

•Siyanotik tip nöbet geçiren grupta QTcmax : 420:1:20msn, Soluk tip nöbetli

grupta QTcınax: 440:f::~0msn olarak bulundu. Her iki g~lIparasında anlamlı bir farklılık

saptandı (p<0,05). Bu farklılık otonom sinir sistemindeki disregOlnsyon hipotezini

desteklernekteyd i.

Sonuç olarak demir eksikliği anemisi, özellikle katılma nöbetli olgularda

araştırılması ve özenle tedavi edilmesi gereken ciddi bir sağlık sorunudur. Demir

eksikliği anemisinin önlenmesi ve tedavisinde ve de ailelerin bu konuda

bilinçlendirilmesinde pediatristlere önemli görevler düşmektedir. KardiyôvaskUler

açıdan ciddi bir disritmi olmamasına rağmen, uzun QT sendromu açısından EKG rutin

yapılmalıdır. Ayrıca obstilriktif patolojileri gözden kaçırmamak için KBB tarafından

konsUlteedilmelidir.
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ÖZET

Katılma nöbetleri~ erken çocukluk çağında sık rastlanan bir problemdir. Son
zamanlarda demir eksikliği anemisinin psikomotor gelişim ve katılma nöbetlerine
eğilimi arttırması ile ilgili çalışmalar önem ka7.anmıştır.

Çocukluk çağında demjr eksikliği anemisİ ve tedavisinin~ katılma nöbelleri

üzerine etkisinin araştınlması ve katılma nöbetli hastaların kardiak fonksiyonlarının

incelenmesi amaçlanan çalışmamızda; yaşları 6-48 ayarasında demir eksikliği anemili

olgularla (n=34), anemisj olmayan kontrol grubu (n=16) olguları alındı. Demir eksikliği

anemisi saptanan olgulara~ 3 ay süre ile 6 mglkglgün oral demir tedavisi verildi.

Anemisi olan ve anemisi. olmayan olgularının tümUnde, her ay nöbet sJklığındnki

azalma tespit edilerek 3. ay sonrasında remisyan değerlendirildi.

Üç aylık demir tedavisi sonrasında, anemi olgularının aylık nöbet atağında

azalma belirgin olarak bulundu. Tam ve kısmi yanıt anemili grupta % 85~3, anemisi

olmayan grupta ise % 37,5 saptandı (p<O,05).

Anemi grubunun demir tedavisine yanıtında, hemoglobin düzeylerindeki

düşüklük ile klinik yanıt arasında pozitifkorelasyon bulundu.

Katılma nÖbeti geçiren anemisi olmayan 16 olgu ve anemisi düzelen iO olgu

olmak üzere toplam 26 olguda yapılan kardiyolojik değerlendirmede, ventrikOl

repolarızasyonu ve diyastolik fonksiyonlarda~kontrol grubu ile anlamlı bir fark

gözlenmedi (p>O,05). Ancak QTcmax soluk tip nöbet geçiren olgularda anlamlı olarak

uzun bulundu (p<O,05). Bu durum otonom sinir sistemindeki disregülasyon hipotezini

desteklemekteydi. Sonuç olarak, korkutuc~ bir klinik tablo oluşturmasına rağmen,

kardiyovasküler açıdan herhangi bir disregUlasyon olmadığı ortaya konmuştur.

Katllma nöbetlerinde otonom ~isreg9tasyonla emosyonel faktörler etkileşmekte

olup demİr eksikliği bu yönelimi arttırmaktadır.Bu çalışma sonunda, katılma

nöbetlerinin şiddeti ve sıklığının azaltılmasında demİr tedavisininçok önemli ol

ortaya konmuştur.
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K.atılma nöbetli olguların ortalal'na başlangıçyaşı ii ay olarak saptandı.

Nöbetler bu vakaların %46'sında 12 aylıktan, %96'sında 24 aylıktan küçükken

başlamıştı,

Katılma nöbetli 23 olgu her ay beşten az atak, '18 olgu her ay 5-29 atak, 9

olguda her ay 29'dan fazla atak geçirmekteydi.

Olguların %70'inde siyanotik atak tipi gözlendi.. Siyanotik atak tipi

demir eksikliği anemisi olan grupta %85, aneınisi olmıyan grupta %37 idi.

Bilinç kaybı, olguların %72'sinde saptandı. Tüm hastaların %36'sında

çocuklukta katılma nöbeti geçiren bir aile bireyi tanımlandı,

Anemisi olan katılma nöbetli olguların ı'sinde hafif, 2'sinde orta

derecede olmak Uzere 4 olguda EEG anonnaJljği kaydedildi. 6 ay sonraki

kontrol EEG'leri nonna! olarak saptandı.

Obstrüktif patolojiler açısından KBB uzmanları tarafından değerlendirilen

olguların Tsinde adenoid v~getasyon, ı yakada da tirogossal duktus kistj

saptandı.
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Demir tedavisine olguların cevabı ve rernisyonun değerlendiritmesi Tablo

ı ı' de gösterildi.

Tilblo ıı. REMİSYONUN DEGERLENDİRİLMESİ-- Demir eksikliği Anemisi P değeri
REMİSYON (n%) anemili grup olmayan grup

(n%) (n%)-Nöbet atağmda azalma/ay
0.

• TAM 22 (%64.8) ı(% 6.2) P <0,05

• KısMİ (~ 50 ) 7 (%20.5) 5 (% 31.3) P < 0,05

• YANITSIZ (~ 50) 5 (%14.7) 10 (% 62.5) P <0,05

Demir tedavİsİ alan olguların %85.3 'de tam ya da kısmj yanıt, anemısı

olmayan grupta %37,5 tam yada kısmi yanıt saptandı. İstatistikselolarak

anlamlı bir fark gözlendi (p<0,05).
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Anemili olguların kan indeksiyle ilişkili demir tedavisine yanıtı; tam ve

. yonu olan olguların, yanıtsız olan olgularda incelendi (Tablo-12).
niremıskl51 .

I 12
' Bazal kan indeksiyle ilişkili demir .tedavisine yanıt

rab o '

~
Hb MCV Serum TDBK TS Ferritin

(grIdi) (ll) demiri (ııgıdı) (%) (ng/ml)

(J.lg/dl)

Iy;;ve 9,15:1:1,28 60,37:1:6,1 31,73:1: 15,89 422,45:1:79,16 6,89:1:2,65 6,79:1:2,46

kısmi yanıt

(11:::29)- 10,2:1:0,19 62,17:1:4,79 34,2:1:4,38 417,2:1:4,38 8,2:1:J ,79 8,2:1:0,84'{!Imtsız

(11:=5)- . <0,05 >0,05 >0,05 >0,05 >0,05 >0,05P değerı

Anemili grupta demir tedavisine yanıtla, sadece hemoglobin seviyesi

anlamlıolarak saptandı. Demİr tedavisine tam ve kısmi yanıt veren olguların

hemoglobinseviyesi, yanıtsız olguJardandUşüktü. Bu istatistikselolarak anlamlı

bir farktı (p <0,05).

Her iki grupta MCV, Serum demiri, demir bağlama kapasitesi, transferi n

satürasyonuve ferritin değerleri açısından anlamlı bir fark saptanmadı (p>O,05).
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.. olmayan 16 vaka ve 3 ay demİr tedavisi kullanıldıktan sonra
Anemısı. ı 10 vakada dahil olmak toplam 26 katılma nBbetli ve 12 sağlıklı

. 'düıe en
lineıııısi QT dispersiyonu ve ekokardiyografik değerlendirme yapıldı (Tablo

oıgııda,
)3.14,15).

d
' persiyonu açısından her iki grup arasında anlamlı bir farklılık

QT iS

(
>005), QTc max siyanotik ve soluk tip nöbetli olgularda norınal

tıınınııdı p , .
sap bulunmasına rağmen, soluk tıp nBbe! geçiren grupta siyanoUk gruba
sınırlarda

ı lı olarak uzun bulundu (p<0,05),
nla an amora

Ekokardiyografik değ~rJendirmede; katılma nBbetli olgularla sağlıklı

I
arasmda diyastolik fonksiyonlarda anlamlı bir farklılık saptanmadı

olgu ar

(p>O,05).

Ayrıca elektrokardiyografik değerlendirmede, 4 vakada respiratuar sinüs

aritmisi saptandı. Ekokardiyografik olarak, 3 vakada sol ventrikülde pseudocorda

tendinea,i yakada sağ ventrikülde diyastolik disfonksiyon saptandı.
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P

P>O,05

p>O,05

p>O,05

p>O,05

i (f{ntdll1n nöbetli) ve Grup (I'nin (Kontrol) QTe max, QTe

f~' artıP ii yönnnden karşılnştırılması
blO ıt~ıtiııtcrvn

fP 1'P,
Jll1ıı,Q Grup i Grup LI

(0==26) (11=12)-420f20 440f30

350f20 370:1:20
-70f30 70İ20

70f60 40f20

. otik ve soLuk tip nöbet geçiren olguların QTcmax QTclııin
LO 14. Sıyap . ' ,

r~b QTeD yönünden karşılaştırılması

Siyanotik tip Soluk ıip P

N==20 N=6

--- 420f20 440:1:30 P<O,05
Qrc max (msn)

QTc min (msn) 350f20 360:1:10 p>0,05

QTcD (msn) 70:1:30 80:1:20 p>0,05

Tablo 15. Grup i (Katılma nöbelli) ve Grup II'nin (Kontrol)

ekokardiyografik olarak erken diyastolil{ ve geç diyostolik doluş

parametrelerinin karşılaşhnlması

F/A-
lVRT(msn)----
DT (msn)

Grup i

(n=26)

2,35:1:5,8

66,81:1:15,97

95,13:t:19.44

39

Grup II

(n=12)

ı,92:1:0,43

61. 19:1:14,29

95 .57:t:2 ı.94

P

P>0,05

P>O,05

p>O.O
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rAIffiŞMA

Kaıılma nllh.tl.rl, erken Ç<l.nkluk çaAı ıı11nkoiknmıellerlnin kmku"ı<:n bl,
.dıır. Raglıklı çocukl."n yakla,ık % 27 oini elkllemck1c4ir. .lIiY'IU,tik,,••md Ve

form i k ft7,crc 3 fortm, vard,r, S,klıklu fliymlO(;k lfpte ~lhOhnt:~lcdjr (8),miks( o ma •

Katılma nllbelle,;nin klinik tipleri Uzerine yapılnn çal'fma'ardn .iY••••tik tıp
67 nal1id tip % i9-22t mikaı tip % i2- 19 fUmuçJarıelde cdilmi~lir, (8,9)%54-) , i.

Bizim çalışmamızda % 70 niyannlik UPt % ı(,paJJid (ip, % 14 mibt tip nöbet
saptanm'ştır.

Pallid tip nöbetler; vanovagal mekanizmayla, niyano(;r. (ip niSbetJer;
multifakWryel etkileşimieric oluşmaktadır.

Katılma nöbetlerinde genetik geçen olonom dir;regOlasyonfa cmo3yonel faktlSfler

elkileşrnektedir. Demir eksikligi, bu yönelimi arttırmakta veya genctik materyalin
altında yatmad,g, vakalarda ön plana çıkmaktadır (25).

Demir, santral sinir siteminin normal yapı ve fonksiyonlarının korunmasında

önemli bir elementtir, Politt ve teibel azalmış doku demirinin, screbral ekliidatif

metabolizmayt etkileyerek davranış değişikHkler; ofuşturdugunu ileri sürmüşlerdir (5 i) .

Ayrıca son 7..amanlarda, demirin gerçek rolünün myelin formasyonu ü7.crine

olduğundan bahseden çalışmalar mevcutdur. (36,52,53). Sinir hücrelerinin u7.anhlarını

kopyalayan myelin kıhflar, beyinden çıkan sinyalleri, elektriksel uyarılar halinde

iletmektedir. MyeHn k,lıf fonksiyonları yetersiz iset uyarılar iJetiJcmez ve sonuçta sinir

hOcresi fonksiyonu bozulur. OJigodcndrositJcre myelin yapımında yağ asitleri ve

kolesterol sentezi için demir gereklidir (30) . TOm bu çalışmalarda, demir eksikligi

anemisin;n santral sinir sistemi üzenne negatif etkilerine yönelik dolayh kanıtlar elde
edilmiştir.

Ayrıca beyin entropoetin üretiminin, katıfma nöbetleri gibi hipoksi

koruyucu etkisi olduğuna dair çalışmalar bifdirilmiştir (54,55).
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,.ASS' deki nörotransmiııer ve enzimlerin fonksiyonl . dn
irilı

IVL •••. aıın a rolO vardır.
LJCI, bu nöroırnnsrnıtterlerm fonksıyonlarının düzeltiı '.. .d vlsıyle, mesı nobellerın

OCnıir te II tkili olabilir (4, 54, 55).,
1(ll1de e

ı.oıııro 'k kı d~ nbetli [Üm anemı çocu ar a, oral demir t d .. i
L

a llu e avısıy C, 11b
"atı 111 b 'dd' ka paralel olarak nö el ŞI elı ve sı lığında azalma saptanmıştır (5 6
. deki artıŞ . ,),

seviyeSın

,4,55). ,
öbetlerinin en sık görOldOğU 6-48 ay yaş grubunda, 34 'ü demi

J{aıılma n r" ı6'sl anernisi olmayan 50 olguyla yapılan çalışmamızda; demir
. Ugi ııııenıısı,cl;sık n olgulara Uç ay boyunca 6 rng/kg/gUn oral demir preparatı verilerek
ikliAi sapınııa . ,,' .eks ., duzelrne elde ed~lmışttr. Anenuk hastalarda Uç ayltk demir ledavisi

1I1111010)lkhe öbetlerin sıklığında anlamlı bir dUşUş saptanmıştır. Anemisi olmayan grup
sonrasında, il • • • i 'I . t' Ik' d'.' .1 'n bilinçlendırılmesıy e iZ enmış ır. i grup arasııı aremısyonda anlamlı
teda"ISIZ, aı enı

I m
ıştır. Demir tedavisine yanıtta, sadece hemoglabin seviyesi anlamlı

bir fark sap an
I

uş olup aneminin ağırlığıyın org.ntılt olarak ledaviye yanıt o kadar güçlU
olarak bu unnı

B
sonucumuz literatürle uyumlu bulunmaktadır.

olmuşıur. tl

Hollowach ve arkadaşları da, ciddi katılma nöbetleri olgularda kontrol grubuna

göreanlamlı olarak düşük Bb düzeyi saptamışlardır. Oral demir tedavisiyle nöbellerin

şiddetive sıklığında anlamlı bir azalma gözlemişlerdir (5).

MOc8n ve arkadaşlarının 91 vakadan oluşan (63 vaka anemili grup, 28 vaka

anernisiolmayan grup) çalışmasında; demir tedavisinden 3 ay sonra demir verilen

grupla% 84 tam yada kısmi remisyon, tedavisiz izlenen anemisi olmayan grupta %

21,4 tam remisyon sap' l':ınrştır (54,48). Bizim çalışmamızda da demir verilen grupta

Lamya da kısmi remisyon %85,3 , anemisi olmayan grupta % ]7,5 olup, Mocan ve

arkadaşlarınınverileriyle çakışmaktadrr.

Af

Daud ve arkadaşlarının çalışmasında da, demir tedavisinin nöbet ciddiyeti ve

sıklığında a i i b'n am i ır düşüşe neden olduğu gösterilmiştir (6).

Dim .v ana ve arkadaşlan allır siyanotik ve pallid tip katılma nöbetlerinde, kardiak

agal tonusun modUlas cl d 'k" "1 'aıaııı yonun a aracılık e en parasempall sıslemın reg
u
~onunu

nnışlardır S' • .. ıyanotık ve kanlrol grubu arasında anlamlı bır fark bulunmamasına
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U7.un QT sendromunun potansiyel olornk
bu nedenle EKG'nin degerlendirilmcsi

I L
Jlbctli olgulardn. siyaııotlk veya kontrol gnıhunn gnre belir"in ve

ıııcI l P i \ . • D
1111

ICI1
, J'n . ,tıııır sinu!'! nritmhı! filipinmışlardır (50). Bu çnlışmn primer mınlr"l

(rtıı k rcspırt ci

I
oııım k it. ." ,nır~i "Dıukluktntı kııyna onon o oııom sınır sıstemı disrcgnlosyonunu

senıpııllk
rtlfll i'ı.ıernekte( ır.
deSıcı,>

. ve Mess çnlışmıılnrındn
urıeker

b
dere yol oçnbileccgini,

kslk n6 e
(lIıO' .' • vurgulamışlnrdır (51,52),
gerek il hA 1111

ç.ıışmn
n1lzdn

; nnemisi nlınnynn 16 01g1l, nnemisi dllzelen 10 olgo olmnk 117.010

26 kntıl
ma

nöbet ii ve 12 sn~lıklı olguda ventdkOl rcpolari7.asyonundaki bölgesel
(oplnnl O'. i k' sı t 'I Q'I'd' . 'I ..

Ikl
nrlll yozey EK sınc c i gus ergesı o an ıspersıyonu ınce cnmıştır. ilcr iki

rıırklı i. sındn anlamlı bir farklılık bulunamamıştır. QTemax siyanotik ve soluk tip
grııp (lrıı.nöbelliolgulnrd• normnl sınırlordn bulunmnsına m#men, soluk !ip nöbet geçiren grupta

(QTcm
nx

:440:1:30 ınsn) ,iya.otik grubn (QTcmnx: 420:1:20 m,n) oranla anlamlı olarak

••••n bulunmuşIlir. Iki grup nrasındaki bu farklılık, soluk ıip katılma nöbetlerinin

paıogeneziııdcnsoruml1l ıutulnn otonom sinir ,i,lcmindeki di,regOlasyon hipote7j.i

desıcklcmektedir(50). Elektrokardiyagrafik olarak yapılan incelemede, 4 olguda
respirawarsinus aritmisi saptanmıştır. Bu olguların ağır siyanotik tipte kaıılma nöbeti

geçirdikleritespit edilmiştir.

çalışmamızda; demir eksikliği saptanan olgulara Uç ay boyunca 6 mg/kg/gün

oraldemir preparat! verilerek hematolojik düzelme elde edilmiştir. Anemik hastalarda

Oç aylıkdemir tedavisi sonrasında, nöbetlerin sıklığında anlamlı bir dOşUş saptanmıştır,

Anemisiolmayan grup tedavisiz, ailenin bilinçlendirilmesiyle izlenmiştir. Iki grup

arasındaremisyonda anlamlı bir fark saptanmıştır. Demir tedavisine yanıtta, sadece

'- hemoglobinseviyesi anlamlı olarak bulunmuş olup aneminin ağırlığıyla orantılı olarak

ted •avıyeyanıt o kadar güçlü olmuştur.

Çalışmamızda demir eksikliği dOzeltildiği takdirde, kalılma nöbetli grupla

sağlıklı grup arasında QT dispersiyonunda farklılık bulunmamıştır. Bu sonuç nöbe
haricinde he h . b' b .r angı ır ulgunun olmadığını göstermektedır,
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8ukonuda yapılan çalışmalarda, demir eksikliği anemisinin dUzeltilmediği
vakalarda QTc disp~rsiyonunda kontrol grubuna kıyasla anlamlı farklılık olduğu
bildirilmiştir (53).

Craig ve arkadaşları katılma nöbetli infanUarda, üst hava yolu obstrUksiyonuna

neden olabilecek kitle ya da yapısal anomalileri araştırmışlardır. Lingual tiroglossal

duktus kistinin tekrarlayan siyanotik tip nöbete benzer klinikle, presente olabileceğini

saptamışlardır. Medikalliteratürde bu kIiriğe sahip ı5 hasta bulunmuştur (53).

Bizim çalışmamızda siyanotik tip katılma nöbeti kliniğinde, tiroglossal duktus

kisti saptanan ıvaka olmuştur. KBB klini~inde opere edilen olgunun izleminde katılma

nöbetleri kaybolmuştur. 7 vakada adenoid vegetasyon saptanmıştır ve bu olgular izleme
alınmıştır.

Dimario ve Sarfarazj, katılma nöbetlerinin bazı çocuklarda genetik

predispozisyona bağlı olabileceğini göstermişlerdir. Bu daha çok inkomplet penetrans

veya ekspresyon gösteren otozomal dominant soyaçekimle ilgilidir. Ciddi katılma

nöbetli 57 proband hastanın 38'inde, io akrabalarında katılma nöbeti öyküsü
saptanmıştır (19).

Yapılan diğer çaJışmalarda~ aile öyküsU % 25-75 arasında değişmektedir

(54,55). Biz, çalışmamızda pozitif aile öyküsünü % 36 saptadik.

Sonuç olarak; çocukluk çağı katılrua nöbetleri, sağlıklı çocuklarda sık görmen

korkutucu bir fenomendir. Genetik predispozisyona bağlı otonom anonnallikle birlikte

anemi, katılma nöbetlerine eğilimi arttırmaktadır. çalışmamızda demir eksikliği anemisi

olan katılma nöbetli olguların tedavisiyle, nöbet sıklığında anlamlı bir azalma

saptanmıştır. Aynca korkutucu bir klinik tablo oluşturmasına rağmen, kardiyovaskOler

açıdan herhangi bir disregülasyonun olmadığı düşünOlmektedir

Dikkat edilmesi g~reken diğer bir konuda; katılma nöbeti tanısını koymadan

önce obstrtıktif patolojilerin değerlendirilmesidir.
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SONUÇLAR

• Çalışmaya 6-48 ayarasında demir eksikli~i anemisi olan 34, anemisi olmayan

16 kontrol grubu olgusu alındı.

• Katılma nöbet ii olguların ortalama başlangıç yaşı ii ay olarak saptandı.

• Olguların % 46'51 12 aylıktan, % 96'5124 aylıktnn küçüktü. Olguların % 46'sl

her ay beşten az atak, % 36'sl her ay 5-29 atak, %18'i her ay 29'dan fazla atak

geçirmekteydi. Vakaların % 70'inde siyanotik atak tipi, % 16'sında pallid tip %

14'ünde mikst tip nöbet saptandı.

.Tüm hastalann % 36'sİnda çocuklukta katılma nöbeti geçiren bir aile bireyi

tanımlandI.

• Olguların % 18'inde ailede sigara kullanımı saptandı.

• Anemili olguların tedavi öncesinde ortalamaolıemoglobin de~eri 9.30 :t 1,23

mg/dı MCV 12. i5 :t 5, 89 n, Ferritin 7.00 f 2,33 olarak bulundu.

• Anemisi olmayan gruhun hemoglohin değeri 12,15 f 0,39 mg/dı, MCV

76,94:1:2,09 n,Ferritin 35,78 f 34,98 olarak buluncJu.

• Demir' tedavisi olan olguların % 85,3'de tam ya da kısmi yanıt, tedavi

verilmeyen grupta % 37,5 tam ya da kısmi yanıt saptandı. Istatistikselolarak anlamlı

bir fark bulundu (p<0,05) .

• Demir tedavisİne tam ve kısıni yanıt veren olguların hemoglobin seviyesi,
i

yanıtsız olgulardan anlamlı olarak düşük bulundu (p<O,05).Her iki grupla MCV, serum

demiri, demir kapasitesi, transferrin satürasyonu ve de ferritin açısından anlamlı fark

saptanmadı (p>0,05).

• Katılma nöbetli grupta, erken diyaslolik ve geç diyastoliJy'ôoluş

parametrelerinin oranı de~erlendirildiğinde; EtA: 2.35:1: 1,58, izovolymik gevşeme
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nı' 66 8l:l:15,97 msn, deselerasyon zamanı: 95,13+- 19,44 msn , QTc max: 420:tzama. ,

20 msn QTc min: 350 :t 20 msn, QTc D: 70 :f: 30 msn olarak bulundu. Kontrol

bunda oranlar FJA: ı,92 :t 0,43, izovolUmik gevşeme zamanı: 61.19 :f: 14,29 msn,~ '.

d ferasyon zamanı: 95,57 :t 21,94 msn,QTc max: 440:f:: 30 msn,QTc min: 370:f: 20ese .

msn, QTc D: 70 :f::20 msn olarak bulundu. Katılma nöbeti ve kontrol grubu arasında

istatistiksel açıdan anlamlı olarak fark saptanmadı (p>0,05) .

•Siyanotik tip nöbet geçiren grupta QTcmax : 420:1:20msn, Soluk tip nöbetli

grupta QTcınax: 440:f::~0msn olarak bulundu. Her iki g~lIparasında anlamlı bir farklılık

saptandı (p<0,05). Bu farklılık otonom sinir sistemindeki disregOlnsyon hipotezini

desteklernekteyd i.

Sonuç olarak demir eksikliği anemisi, özellikle katılma nöbetli olgularda

araştırılması ve özenle tedavi edilmesi gereken ciddi bir sağlık sorunudur. Demir

eksikliği anemisinin önlenmesi ve tedavisinde ve de ailelerin bu konuda

bilinçlendirilmesinde pediatristlere önemli görevler düşmektedir. KardiyôvaskUler

açıdan ciddi bir disritmi olmamasına rağmen, uzun QT sendromu açısından EKG rutin

yapılmalıdır. Ayrıca obstilriktif patolojileri gözden kaçırmamak için KBB tarafından

konsUlteedilmelidir.
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ÖZET

Katılma nöbetleri~ erken çocukluk çağında sık rastlanan bir problemdir. Son
zamanlarda demir eksikliği anemisinin psikomotor gelişim ve katılma nöbetlerine
eğilimi arttırması ile ilgili çalışmalar önem ka7.anmıştır.

Çocukluk çağında demjr eksikliği anemisİ ve tedavisinin~ katılma nöbelleri

üzerine etkisinin araştınlması ve katılma nöbetli hastaların kardiak fonksiyonlarının

incelenmesi amaçlanan çalışmamızda; yaşları 6-48 ayarasında demir eksikliği anemili

olgularla (n=34), anemisj olmayan kontrol grubu (n=16) olguları alındı. Demir eksikliği

anemisi saptanan olgulara~ 3 ay süre ile 6 mglkglgün oral demir tedavisi verildi.

Anemisi olan ve anemisi. olmayan olgularının tümUnde, her ay nöbet sJklığındnki

azalma tespit edilerek 3. ay sonrasında remisyan değerlendirildi.

Üç aylık demir tedavisi sonrasında, anemi olgularının aylık nöbet atağında

azalma belirgin olarak bulundu. Tam ve kısmi yanıt anemili grupta % 85~3, anemisi

olmayan grupta ise % 37,5 saptandı (p<O,05).

Anemi grubunun demir tedavisine yanıtında, hemoglobin düzeylerindeki

düşüklük ile klinik yanıt arasında pozitifkorelasyon bulundu.

Katılma nÖbeti geçiren anemisi olmayan 16 olgu ve anemisi düzelen iO olgu

olmak üzere toplam 26 olguda yapılan kardiyolojik değerlendirmede, ventrikOl

repolarızasyonu ve diyastolik fonksiyonlarda~kontrol grubu ile anlamlı bir fark

gözlenmedi (p>O,05). Ancak QTcmax soluk tip nöbet geçiren olgularda anlamlı olarak

uzun bulundu (p<O,05). Bu durum otonom sinir sistemindeki disregülasyon hipotezini

desteklemekteydi. Sonuç olarak, korkutuc~ bir klinik tablo oluşturmasına rağmen,

kardiyovasküler açıdan herhangi bir disregUlasyon olmadığı ortaya konmuştur.

Katllma nöbetlerinde otonom ~isreg9tasyonla emosyonel faktörler etkileşmekte

olup demİr eksikliği bu yönelimi arttırmaktadır.Bu çalışma sonunda, katılma

nöbetlerinin şiddeti ve sıklığının azaltılmasında demİr tedavisininçok önemli ol

ortaya konmuştur.
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