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erkek cocugunda R. ornithinolytica enfeksiyonunun neden oldugu bir
idrar yolu enfeksiyonu vakasi tanimlanmaktadir.

Olgu: Miadinda normal vajinal yol ile 3420 gram dogan erkek
bebek postnatal 19. giintinde uzamis sarilik ile poliklinige bagvurdu.
Total bilirubin 12,9 mg/dl, direkt bilirubin 0,6 mg/dl saptanan bebegin
uzamig sarilik nedeniyle alinan tetkiklerinden idrar kiltiirinde raou-
tella ornithinolytica tiremesi olmasi dolayisiyla postnatal 22. glintinde
yenidogan yogun bakima Unitesine yatist yapildi. Fizik muayenesinde
ikterik goriinim diginda bulgu yoktu. Hastanin prenatal takiplerinde
ve soygegmiginde 6zellik yoktu..

Diger laboratuar incelemelerinde tam kan sayimi, kan biyokimyasi
ve tiroid fonksiyon testleri normal saptandi. C reaktif protein negatifti.
Kan kiiltirtinde tireme olmad:.

Idrar kaltiirti izolat: Raoultella ornithinolytica olarak tanimland:. Re-
nal ultrasonografide patoloji saptanmadi..

R. ornithinolytica ampisilin, sefoksitin ve sefiksime direngliydi.
(Tablo 1). Hasta 7 glnlitk meropenem kiirti ile tedavi edildi. 5. gln-
de Uriner kateterizasyon ile alinan idrar tetkiki normal, kontrol idrar
kultiriinde treme olmad:. Postnatal 28. giiniinde 3980 gram olarak
taburcu edildi.

Tartisma: R. ornithinolytica, Klebsiella oxytoca ile yakindan iligki-
lidir, neden oldugu yenidogan enfeksiyonlar: hakkinda literatiirde az
sayida vaka bildirilmistir, bu vakalarin hastane kaynakli enfeksiyonlar
oldugu distintilmektedir ve immiinstiprese bebeklerde raporlanmustir.
[3-2]. Literattrde visseral heterotaksi, konjenital kalp hastaligi nede-
niyle opere edilen bebekte postop izlemde r. ornithinolytica kaynakl
septisemi bildirilmistir. Ulkemizden de 35. gebelik haftasinda dogmus
bir bebekte sepsis ve purpura fulminans vakasi bildirmistir.

Roultella, aminopenisilinlere dogal olarak direnclidir ancak genel-
likle Giclincii kugak sefalosporinlere, karbapenemlere, florokinolonla-
ra, klavulanik asitli amoksisilin, trimetoprim/stilfametoksazol ve tige-
sikline duyarhdir [2]. Olgumuzda oldugu gibi meropenem tedavisi ilk
secenek olarak degerlendirilebilir. Sonug olarak r. ornithinolytica yeni-
doganda nadir goriilen bir enfeksiyon ajanidir, yenidogan déneminde
altta yatan bir hastalik olmaksizin da immum sistemin rolatif yetmezli-
ginden dolay1 nadir de olsa karsimiza enfeksiyon ajani olarak cikabilir.
Anahtar kelimeler: Yenidogan, idrar yolu enfeksiyonu, infant, sepsis, r.
ornithinolytica
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Tablo 1. izolatin antibiyotik duyarliligs

GENTAMISIN DUYARLI
PIPERASILIN/TAZOBAKTAM DUYARLI
SEFEPIM DUYARLI
SEFTRIAKSON DUYARLI
AMIKASIN DUYARLI
AMPISILIN DIRENGLI
SEFOKSITIN DIRENGLI
AMOKSISILIN/KLAVULANIK ASIT DUYARLI
SEFUROKSIM AKSETIL DUYARLI
ERTAPENEM DUYARLI
TRIMETOPRiM/SULFAMETOKSAZOL DUYARLI
IMIPENEM DUYARLI
SEFTAZIDIM DUYARLI
MEROPENEM DUYARLI
NITROFURANTOIN DUYARLI
SEFIKSIM DIRENGLI
SIPROFLOKSASIN DUYARLI
SEFUROKSIM ORTA DUYARLI
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PTK7 MUTASYONU SAPTANAN NADIR
MENINGOMYELOSEL VAKASI
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Giris: Meningomyelosel omurga defektine yol acan spinal disrafiz-
min en ciddi formudur (1). Dogumda 2,5/1000 oraninda gériilmekte-
dir (2). Siklikla Chiari Tip II malformasyonu ve hidrosefali eslik eder.
Genetik ve gevresel faktorler bu anomalinin olusmasinda etkilidir. Bi-
linen en iyi korunma yontemleri beslenme kalitesinin arttirilmasi ve
gebelikte folat destegidir. Bu vakada meningomyelosel ile dogan be-
bekte yeni tanimlanmus, klinik anlami hentiz netlesmeyen mutasyonlu
olgu anlatilacaktir.

Olgu: Soy ge¢misinde meningomyelosel tanisi ile terminasyon ya-
pilan kardes oykist bilinen bebek 24 yas annenin 4. gebeliginden
2.canh 37+4 hafta 2830 gr olarak normal spontan vajinal yolla do-
gurtuldu. Dogum salonunda restisitasyon 6ykist olmayan, APGAR
skorlar1 1.dk 8, 5.dk da 9 olarak yenidogan yogun bakim Unitesine
vatirildi. Hastanin yapilan fizik muayenesinde lomber bélgede 6x6
cm’lik alanda meningomyelosel uyumlu defekt (Resim 1.), pectus
carinatum, alt ekstremitelerde duyu kaybi saptandi. Bebek persentil-
leri normal sinirlar icerisinde olup ek sistemik patolojik fizik muaye-
ne bulgusu gézlemlenmedi. Hasta dogumunun ilk 24 saatinde beyin
ve sinir cerrahi tarafindan opere edildi. Postoperatif donemde eslik
eden anomaliler agisindan tetkik edilen hastada kardiyak olarak ASD,
VSD, triner sistemde bilateral ¢ift toplayici sistem, UTDP2 dilatasyo-
nu, transfontanel USG’sinde bilateral ventrikiler dilatasyon saptand:.
Bas cevresinde hizli buytime (haftalik >2cm) olan hastaya hidrosefali
agisindan cekilen kraniyel MR sonucu Chiari tip Il malformasyonu ile
uyumlu olup, izlemlerinde hizli bag cevresi artisi olmast tizerine ventri-
kiiloperitoneal sant takildi. Postoperatif dénemde ekstiibasyonu tolere
edemeyen hastaya cekilen toraks tomografisinde kelebek vertebra
gbrinimd, vertebra laterallerinde fiizyon, sag 6. Ve 7. kostalarin fiiz-
yone, kotlarin normalden ince ve yassi goériinimde oldugu gorildi.
(Resim 2.) Lomber vertebralarda posterior flizyon defekti, skolyoz go-
rilmugtiir. Kostavertebral anomalilerin akciger kapasitesini azaltalarak
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restriktif akciger hastaligi paterni olusturdugu distintldii. Ekstiibasyo-
nu tolere edemeyen hastaya trakeostomi acildi. Iskelet displazileri ve
ek anomaliler acisindan genetik konstiltasyonu istenen hastada PTK7
(protein tyrosine kinase 7) homozigot mutasyonu saptanmuistir.

Sonug: Meningomyelosel yiiksek morbiditeye sahip bir hastaliktir.
Olgumuzdaki gibi multiple anomaliler eslik edebilmekte olup, genetik
taramalar ve ailelere verilecek genetik danismanlik baska gocuklarin
etkilenmemesi agisindan 6nem tagimaktadir. PTK7 mutasyonu, su
ana kadar sadece farelerde tanimlanmig olup, eslik eden 45 fenotip
belirlenmistir. Bu farelerde VSD, spina bifida, skolyoz omfalosel, to-
rasik vertebra anomalisi, ¢ift bobrek, mikrognati, ¢ift ¢ikish sag ventri-
kil, polidaktili, eksensefali goriilmustir (3,4). Hastamizda mutasyonla
uyumlu bulgular olmakla beraber, heniiz insanlarda tanimlanmamis
olmasi tanyi kesinlegtirmeyi zorlagtirmaktadir. Terminasyon yapilan
kardesin otopsisi ile sonuglanacak DNA raporu ile bu gen tanimlanir-
sa, literattirdeki ilk insan vakasi olacaktir.
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Resim 1. Antenatal meningomyelosel, preoperatif goriiniim

Resim 2. Hastanin akciger grafisi, kostalardaki fiizyon anomalisi (kirmizi ok)
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Giris: Propiyonik asidemi, propiyonil CoA karboksilaz enzim
eksikli®i sonucu propiyonik asit birikimine sebep olan bir metabolik
hastaliktir. Hastalar kusma, dehidratasyon, letarji, ensefalopati ile
bagvurabilirler (1). Prevalansi 1/35000-75000°dir. Bozukluk, erken
neonatal dénemde yetersiz beslenme, kusma, uyusukluk ve hipoto-
ni ile ortaya gikar (2). Tedavi edilmezse, sekonder hiperamonyemi ,
enfeksiyon, kardiyomiyopati veya beyin hasari nedeniyle 6liim hizla
gergeklegebilir (3).

Olgu: 22 yasindaki saglikl: anneden 38. gestasyon haftasinda 3900
gram agirliginda normal spontan vajinal yol ile dogan erkek hastamiz
postanal 3. glintinde uyku hali, emmeme, kusma, sarilik, uykuya me-
vil, solunum sikintisi sikayetleri ile hastanemiz aciline getirildi

Fizik muayenede hasta letarjik ve hipotonikti. Takipnesi olan olgu-
nun solunum sesleri dogal ve asidotik solunum mevcuttu. Emme, ara-
ma, yakalama ve Moro refleksleri yoktu.

Laboratuvar incelemesinde; tam kan sayiminda normal olup rutin
kan biyokimyasi hipernatremik dehidratasyon ve hipoglisemi saptan-
di. Hastanin sepsis agnisndan kan, idrar ve BOS kiilttrleri gonderildi
sonuglar normal saptandi. PDA bagimli dogumsal kalp hastaligi agi-
isndan ekokardiografi ¢ekildi sonug normal saptandi. Kan gazinda
metabolik asidoz saptand: ve hastanin amonyak diizeyi 1450 pumol/L
olarak bulundu. Hastanin beslenmemeye bagl hipoglisemi ve dehid-
ratasyona bagl hidrasyonu diizeltidi. Protein ve lipit alimi kesildi ka-
tobolik stirecten ¢ikarmak igin glikoz infiizyon hizi yiiksek olacak sekil-
de mai baglandi. Hiperamonyemi i¢in 6nce santral ventz kataterden
intraven6z sodyum benzoat uygulandi. Kontrol amonyak diizeyinde
diisme olmamasi nedeniyle periton dializi baslandi. Periton dializi
ile 24 saate hastanin amonyak diizeyi 150 umol/L’e kadar geriedi ve
dializ sonlandirldi. Cocuk metabolizma uzmaninin énerisiyle hastaya
L-karnitin, hidroksikobalamin, biotin, sodyum benzoat tedavileri bag-
landi. Takipte hastanin metabolik asidoz ve hiperamonyemisi diizeldi.

Dogumsal metabolik hastaliklar agisindan metabolik tarama testleri
istendi. Tandem MS ile yapilan kanda aminoasit/agil karnitin ¢alisma-




