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TUSEM

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Degerli Hekim Arkadaslar;
Oncelikle 17 Agustos’ta yapilan TUS sinavinda emeginizin karsiligini almanizi tiim kalbimizle diliyoruz. Sonucun

ne olursa olsun, bu yolculukta gosterdiginiz azim ve disiplinin sizleri daima basariya tasiyacagina inaniyoruz.

TUSEM kaynaklarimizin sinav sorularina verdigi referans ¢alismasini sizlerle paylasmaktan gurur duyuyoruz.

Egitmenlerimiz titizlikle hazirladiklari ¢alisma kapsaminda, 200 sorunun 190’ina kaynaklarimizdan birebir
karsilik gelen sayfa ve igerikleri isaretlemistir. Bu siirecte en ¢ok 6nem verdigimiz nokta, referanslarin
gercekten birebir ortlismesi olmustur. Meslektaslarimizin, alakasiz ya da kenarindan yakalanmis referanslarin
glivenilir olmadigini cok iyi bildiklerinin farkindayiz. Bu nedenle yalnizca dogru ve net 6rtiisen referanslari

dikkate aldik.
Bizim icin asil deger, referans sayisinin fazlaligindan ziyade 6grencilerimizin kursumuz aracihgiyla elde
ettikleri net kazanimlardir. Egitmenlerimiz, kaynaklarimizdaki bilgileri 6grencilere en anlasilir ve kalici bigimde

aktarmayi esas almakta ve bu hassasiyetle ¢alismalarini stirdirmektedir.

Bu titizlikle hazirlanmis ve birebir sorularla 6rtiisen referanslarimizi sizlere TUSEM’in giivenilirligi ve 30 yillik

tecriibesinin bir yansimasi olarak gururla sunuyoruz.

Temelden Uzmanhga TUSEM, Since 1995
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-Agir kombine immun yetmezlik

PEDIATRI

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 137

137.Pamukcuk, bliyiime geriligi, sik enf, akrabalik, lenfopeni, tiim antikorlar dustik:

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

TUSEM

O v

Klinik Bilimler 137. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 118

HIPER IGE SENDROMU (JOB)
STAT-3 gen defekfine baglidir Kaba ybz grinimi,

AGIR KOMBINE iMMUN YETMEZLIK

Vet |

eozinofili ve egzema vardir

Yiksek IgE + Soguk staflokoksik enfeksiyonlar (apse,
+ Egzema ile karakterizedir.

* Cocullardoki en agr immin Timus kg
tonsil, lenf nedu, adenoid ve peyer plaklan yoktur. ik 6
ayda bulgu verir. [k bulgular bisylime geriligi, moniliyazis
ve Pearinii pnémonisidir. T Ienfosn\er yuk ya da ;ok uzdnr,
lenf i vardin Tom i
azalmighr. Kocok yosta enfelsiyania kaybedilirler. GVH
siktir, ADA dizeyi eksik olanlarda rasitizmdeki gibi kemik
degisiklikleri garulebilir Hastalann tek tedavi sansi kemik
iligi transplantasyonudur.

Alerjik solunum yelu semptomlan genellikle bulunmez.
Birincil dislerin dékillmesinde gedkme, tekrarloyan
kinklar, hiperekstansibl eklemler ve skolyoz garolebilir Serum
Ig D1, Dissemine candida enfeksiyonu riski artmighr.

Kan ve balgomda eozinofili gdrilir. Anormal dustk
anamnestik antiker yanit vardir

" L 1 Feriieoci | Lo 1di

KOMBINE iMMUN YETMEZLIK (KiY)

* T lenfosit fonksiyonu azalmishr. Agir kombine Immuh
yermezhkhlere gore daha geg nluder Ileri ¥ 5l

_ + Hiper IgE Sendromu: Kaba yiz gérindmi, Yoksek =
IgE + Soguk staflokoksik enfeksiyonlar (apse, =
prémoni) + Egzema ile karakterized.

Ll

ve daha

sikhr

- Antikor iretme kapasitesi cogu hastada azalmishr
ancak tomiyle kaybolmamish: Lenfopeni ve T hicre defeic
bulunur. Otei litik anemi, fromb ve
nétropeni gérilebilir

Tedavide immonglobdlinler kullanilic Hastalar kemik  iligi
transplantasyonundan fayda gérirler

OMENN SENDROMU

*« B hicrelerinin  yoklugu/azlign ve T hicrelerin
fonksiyonunda bozulma gérilor

* Persistan lokositoz (eozinofili + lenfositoz) vardir
IgE (7). 19G, IgA, IgM (L)'tur. Alopesi ve ishal olabilic
(Omenn'in E'si: Eozincfili, IgE'de arts, Enterit, Egzema)

WIiSKOTT-ALDRICH SENDROMU

+ X; CD43 ekspresyonunun azalmishr, efken profein WAS
proteini olarak adlandinlir

IgG normal, IgM azalms, IgA ve IgE artmighr. B hicre soyis
normaldir. Cocuk byiidik itler azalir. Lenfosit
yant basklanmighr. Prémokek anfikorlan gelimez ve
izohemag|otininler yoktur

Prémokok, Pjiroveci ve herpes enfeksiyonlan sikhr Kronik
bébrek hastaliklanna  egilim vardi, EBV-iliskili
malignite ana slism nedenidir.

Erken bebeklik dénemind b bagh kanh
ishal, intrakraniyal, gébekten veya sinnet sonrasi asin
kanamarin varhgt ilk bulgu olabilir. Atopik dermatit
ve rekii llikle ilk 1 yasta ortaya
arkar. Otoimmiin hastaliklar sichr.

1TPden farkl: olarak frombosiflerin ortalama voloma (MPV)
azalmishr.

Tedavide imminglobUlinler, antibiyofik tedavisi ve kemik iligi
transplantasyonu denenebilir

ATAKSI-TELENJIEKTAZI SENDROMU

IgA (+1gG2) | ve IgEl“tir: Lenfopeni vordir Ciltte esneklik
kerybi vardir.

Fetal dénemde a-FP ve CEAT4ir Ldsemi, lenfoma ve
adeno kanser riski artmighr.

Sekonder gelisen malignifeler ve enfeksiyonlar nedeniyle
kaybedilirler.

www.tusem.com.tr
@f X =

tusemegitim

KIKIRDAK SAG HiIPOPLAZIsi

* Kisa vzuviu cicelik ve hiperekstensible eklemler ile
karakterizedir. Fatal varicella sikhr.

OTOIMMUN LENFOPROLIFERATIF SENDROM
(ALPS)

Apopitoz bozuktur CD4 ve CD8 negatif (double negatif)
T hicreler artmustr. LAP ve hepatosplenomegali
karokteristik fizik muayene bulgusudur Hemolitik anemi,
trombositopeni, nétropeni vardir Hipergamaglobulinemi
gelisit HL, NHL ve solid organ tomér riski artmighr Vitamin
B12 ve IL-10 yikselmigtir. |TP SLE, coombs (+) hemolitik
anemi sikhrve sik enfeksiyon gegirirler.

IPEX SENDROMU
(lmmin  disregulasyon-poliend okrinop. opati=-X
gegis)

* FOXP3 gen mutasyonludur. CD4+ CD25+ regulatér T hicre
(Trege) olusamaz.
+ Kok hiscre nakli, IPEXin iyilestirilmesi igin tek olasilikhr:

NEZELOF SENDROMU

« T veB hi:v:rs buukiugunu bagl kembine immiin
ikt I diizeyde yiksek
uncuk antijene yanitlan disiktir. Egzema ve LAR HSM

grlebilir

Nijmegan breakage sendromu DNA tamir defekti olup
T lenfesitlerde progresif azalma, mikrosefali ve dismerfik
bulgular g&rolir. Lenfoma, sclid tom&r hiper IgM sslik
edebilin
Siddetli Candida Enfeksiyonu
IL17  sinyalleme  kusurlan  mukokutangz  kandidiya
sifaliparianne yilenike wopor STAT] midaeysnlnn
IL-17  Cretiminin - czalmasina  neden  olur  Sistemik
jondids siskiiyony geralikle gErhimez. CARDS gen
mutasyonlannda sistemik enfelsiyon olabilir.

Oteimmin  peliendokrinepati kandidiyaz  ektodermal
distrofi, oteimmin regUlatuvar genindski mutasyonlarin
neden oldugu bir hastalikhr.

www.tusemportal.com
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

139.Asfiktik bebek, direncli hipoksemi tedavisinde en az uygun olan?
-PG E1 inflizyonu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

Klinik Bilimler 139. soru

b e ) PEDIATRI | Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
t T Ders Notu Sayfa 014
Tedawvi « Eger sag ventrikil disfonksiyonu varsa dukius kapali ya da

daralmig ise PGE1 infiizyonu dosntlmelidic
+ Rufin entibasyon ve trakeal aspirasyon yapilmaz.

Sadece deprese dogan bebeklerde frakeada mekonyum

Oksijen: Olsijenlenme igin hiperventilasyon (HV)

Vgt 0y Bribl Byorscs tapmasyary hegaleii oyguang
& 0 e destekine daiuidiMebsicwril ey | ¥ ndontedavist )
Korwansiyonel mekanik venfilasyona yarit  ahnamazsa - Hipenventilasyon ve NaHCO3 ile alkaloz asin olursa
HFO'ya gegilir Ekzojen strfaktan ve iINO kullanimi ECMO sagirlik ve CP'ye neden olabilir
ihtiyacin azaltic
PERSISTAN PULMONER HiPERTANSIYON YENIDOGAN SARILIGI
Klinik Bilimler 139. soru e
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet 7
i e & Minér Ri:
Ders Notu Sayfa 014 Maiér Risk Faktérleri wros
L * Toburculuk  éncesi  bilirubin | + Taburculuk  &ncesi
+ Siyanozu olan tim bebeklerde suphelenilir. inleme, degerinin  yOksek riskli alanda bilirubin dege’i""f
refraksiyon, burun kanadi selunumu, tasikardi ve sok slmasi yolae - orfa skl
gérilebilir Trikuspit ve mitral yetmezligi Cforomu, $2 * Ilk 24 saatte ortoya gkan sanlk glanda olmes)
nerfiagmest duyuldbil + Direki coombs (+]'ligi le kon grubu | * Dogum haftcst 37-

vyusmazligl,  bilinen  hemelitik 38 hafta

Tam hastalik varlign ETCO2 erhigi * Taburculuk  éncesi
* Dogum haftes 35-36 hefta sarihk saptanmas:
* Hipok i en belirgin Hood ile %100 * Annenin &nceki bebeginde | * Annenin Bnceki
0,’_: yamit yoktur. _ _ fototerapi éykusd bebeginde  sarihk
+ Asfiksiye bagh ve idiyopatik olanlarda PA-AC ® Sefal hematom veya anlamh | dykosd
normaldir. corome * Diyabetik annenin
* Anne s0tl ile optimal beslenememe, k k bebegi

kilo kaybinin fazla olmas: + Maternal yas =25
_ 4+ Predukial-postduktal PaO2 farki> %20 mmHg, « Annenin Dogu Asya kokenli olmast | = Erkek cinsiyet

satrasyon farli> %5 olmas sagdan sola sanh, -

Klinik Bilimler 139. soru I;l:ll::rsns:::llll(zuu SUREN SARILIK)
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet

Ders Notu Sayfa 014

Tadavi « Annesitisanlign | * Hemolitik hastaliklar
—_ * Hiptiroidizm * Eritroblostozis  fefalis,  konjenital
+ ilag: ilk tercih inhale NO“dir. iv/inhale PGI,ve iv sildencfil * Crigler-Najjar hemelitik anemiler

denenebilir Analjezi ve sedasyonun saglanmalidir sendromu * Pilor stenczu, ince bgursak atrezileri,
+ PVDYyi dogormek igin milrinon (inotropiyi arhrabilii) da * Gilbsrt sendromu Pownsendmm,

verilebilir. * Enfeksiyen (IYE) * Sefal hematom ve diger kanamalar

.

Atriyal dolum basincin iyilegtirmek (8n yiK) icin vazopressin Holasiotic sanidor )
(PVD'yi digirebilir) verilebilir. * Koyulagmig safra sendromu (YD'nin
hemolitik hastalig)

Miyokardin sistolik performansin arhrmak igin dobutamin
verilebilir

FIZYOLOJIK SARILIK
Fizyolojik Sanhgin Ozellikleri

Term Preterm | Fizyolojik Sanihgn Arhiran Durumlar

Baglama zamant 2.3.gon | 3-4.gon | + Irk ve genetik nedenler: Asya-Uzakdogu
1 * Maternal: Diyabet, ileri yas, sigara
Pik zamani 3-4gin | 5-7 gin * Dogum; Oksitosin indiksiyonu, Gabegin ges klemplenmesi (polisterni)
T + Bebek: Disok dogum agirlg, prematurite, erkek cinsiyet, Down sendromu,
Kayholma zaman: 5-7gun | 8-12 gon sefal hematom, kutanéz kanama, aile éykusd, kile kayb: (dehidratasyen,
= diigik kalori), ges bagirsak areketi, Vitamin K3, Novobiosin
Maksimum dizeyi (mg/dl) | 12-13 15
Patolojik Sanhik Kriterleri (YD sarilign ¥ )

1. llkc 24 saatte ortaya gikmast

2. Total bilurubin duzeyinin 5mg/dl/gur'den fazla artmasi

3. Bilirubin dizeyinin >95p olmasi

4. Kolestaz olmasi (Direkt bilirubinin total bilirubinin %20'sinden fazla olmasi)
5. Termde 2 haftadan; pretermde 3 haftadan vzun soren sanlik

www.tusem.com.tr

www.tusemportal.com 4% x o

tusemegitim
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 140

140.Diyabetik anne bebeginde goriilmesi en az olasi olan?
-Caudal regresyon

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

1 TUSEM

O v

Yenidoganlarda Hipokalsemi Nedenleri

Erken Neonatal Hipokalsemi Geg Neonatal Hipokalsemi

* Prematirite * Agin fosfor yoko + Psadohipoparatiroidi

* Diyabetik anne gocugu - Inek stto *+ Hipopardtiroidi

+ Perinatal asfiksi, Sepsis + Renal yetmezlik - Primer (DiGeorge sendromu)
* IUGR * Hipomagnezemi - Sekonder Maternal

* Preeklamik anne cocugu « D vitamini yefersizligi hiperparatiroidi)

+ lyatrojenik (alkaloz, furcsemid, kan - Renal yetmezlik

ransfuzyony fototerapi, lipid infozyonu . Anneds D vit ekaikligi

HIPERMAGNEZEMI

Eklampsi igin MgSO, ile tedavi edilen annelerin
bebeklerinde gérilebilir

Hipoventilasyon, hipotansiyon, letarji, flaksite ve hiporefleksi,
mekonyum tikaa garilebili

= MgS0, noroprotektiftir.

+ Konjenital anomali, kéti kan sekeri kontroli
(hemoglobin A1) ile iliskilidi

+ Amniyotik svi eritropoetin dizeyi fetal-neonatal
morbiditeyi gosterir.

Lt imwing

FETAL ALKOL SENDROMU

Klinik Bulgular
Hipoglisemi en ¢ok 1-3.saatlerde gérilin
Hipokalsemi

Simetrik intrauterin biydme kisttlihgr

Yoz anomalileri: Kisa palpebral fissirler, epikantus,
maksiller hipoplazi, mikregnati ve Ince st dudak

Kalp defektleri: Ozellikle ASD, YSD

Minér eklem ve ekstremite anomalileri: Hareket kisitlilig,
avug ici gizgilerinde degisiklik

Kardiyomegali ve kalp yetmezligi olur Asimetrik septal
hipertrofi gérilebilir (En sik EKO bulgusu)

ye bogl dogum sikhr.

= _Gelisme gerilisi ve mental

Klinik Bilimler 140. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet Ders Notu Sayfa 018

Diyabetik Anne Bebeklerindeki Problemler

Metabolik Kardiyorespiratuar Hematolojik
« Hipoglisemi + Perinatal asfiksi « Polisiteni
+ Hipokalsemi - RDS * Hiperviskosite

+ Hipomagnezemi

* Yenidoganin gegici fakipnesi

* Hiperbilirubinemi

* Hipokalemi + Kardiyomiyopati * Renal ven frombozu
Morfolojik
Dogum Travmalan Konjenital Matformasyonlar

* Klavikula kariklan

* Humerus kanklar

* Brokiyal pleksus paralizileri
* Frenik sinir paralizisi

Kardiyak

+ BAT (en sk siyonotik hastahik)

+ V5D (en sik asiyonotikc hastalik)
+ ASD

* Situs inversus

* Ducdenal atrezi

Asemptomatik bebeklerin 1 saat iginde kan sekerleri Slgimleri

arhiga ve ‘rebound’ |
kagindmalidir.

yapiimali ve 6-8 saat siresince saat basi tekrarlanmalidir

Klinik iyi ve normoglisemik ise hemen beslenmeli ve her 3

saatte bir beslenme sordiriImelidir.

www.tusem.com.tr
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* 585 hasan * Koarktasyon * Ancrektal atrezi

Renal Nérolojik
* Agenezi, displazi, ¢ift Ureter * Anensefali
« Hidronefroz + Meningasel
iskelet sistemnine ait + Holoprosensefali
* Hemivertebra
+ Lumbosakral agenezi

Tedavi + Bolus hipsrionik glukoz vermek, instlin sekresyonunda

bilaceding

neden den

www.tusemportal.com
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 145

145.Kanh mukuslu gaita, anne sutu ile beslenmis. Ne diiguniirsiin?
-Alerjik proktokolit

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

TUSEM PEDIATRI 1

el ezl 125

* Nonsteroidler (Kromolin, Nedokromil) Hafif persistan * Oral besin yikleme testi: Besin alerjisinin tanisinda
astimda alternatif ilaghrlar altin dlgittin.

+ Teofilin: Bronkodilatdr etkileri yaminda antiinflamatuvar

etkileri de vardir Iedavl

* Anti-lgE (Omalizumab): IgE'yi baglayarak bu molekiltn « inek siitii proteinleri bebegin diyetind. kanimalid
ylksek afiniteli  resept3rine baglanmasin  engelleyen, Kegi ve kayun s0tis konusunda cileler uyanimalidir Annelerin
IgE Gzerinden gelisen ilaglara bagl anafilaksiyi Snleyen diyetlerinden de inek siti ve urinleri ckanimalidir:
ilaglardir. 12 yas Gzerinde inhale/oral kortikosteroidlerle Anne sUt0 almayan bebekler igin tam hidrolize veya
kontrol alina alinamayan mevsimsel aeroalerjenlere i i lar &nerilmektedir. Bebekte oral tolerans
hipersensitivite sonucu gelisen orta/agir ashmh geligip gelismedigini anlamak icin 6-12 ay araliklarla besin

yikleme testi 8nerilmektedir.

Klinik Bilimler 145. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 125

iNEK SUTU ALERJiSi

ROMATOLOJI

+ SOt ve yumurta dlerfisi olan cocuklann alerileri -

" genelikle okl gagina kadar geger. Fistik, agaghsngi - JUVENIL iDIYOPATIK ARTRIT (JiA)
veya deniz Grinleri alerjisi olan cocuklarin cogu
alerjilerini mir boyu kerur.

LI (|

+ Juvenil idiyopatik artrit (JIA), cocuklarda en sk gardlen
romatizmal hastaliktir

IgEaracili ineksOtl alerjisinde bulgular: Besinle kargilagmadan

sonra garilebilen klinik bulgular; JIA Tani Kriterleri

- Urtiker, anjiyoddem, morbiliform dakintller ve kizarma; g
gastrointestinal  anafilaksi,  akut  rinckonjunktivit,
bronkospazm, jeneralize-anafilaktik ok

1. On alfi yaginelan 8nce baslamasi

2. Bir veya doha fazla eklemde artrit

» iglik veya efuzyon veya asagidakilerden 2 veya daha fazla
Tamda Kullanilan Testler a. Hareket kistliigi b. Harsketle agn veya hassasiyet c. Isi arhigi

1. IgE araclh reaksiyonlarda deri-prick test veya kanda | 3. Hastalik siresi = 6 hafta
spesifik IgE dlgimi

2. Hixre aracih reaksiyonlarsa yama testi

+ Kesin fon, elimi diyeti ile | dozel 1. SISTEMIK BASLANGIGLI JiA (SBJIA)

sonrasinda yapilan cift kér ve mimkiinse plasebo
kontrolli gida provakasyon fesfinin (+) gkmasi ile
konur. * Tom JIA vakalannin % 5-15"sini olugturur. Kizlar ve erkelerde
egitsiklicta g3r0lor 2-4 yoy aresinda pikyapar:

1. IgE araah (ani fip) reaksiyenlar: [gE aracili reaksiyonlar
en sik deri bulgulan ile seyreder.

2. IgE araah olmayan (ges tip) reaksiyenlar: Semptomlar tim
b lilendirebili |
TEisac 1 sidilda g sistenveys | it elem veye Ates = 15 gin + agagidakilsrdan enaz

eriyi tutar. N
bir tanesi olmali
1. Eritomatdz dSkintl

2. Generalize LAP

Tan Kriterleri

3. Karma tip (tip 1 ve 4) reaksiyonlar: Ensikgastrointestinal
hastaliklar seklinde ortaya ¢ikar:

Inek Sisti Alerjisinde Kullanilan Tanisal Testler 3. HM ve/veya SM
+ Deri prick festi: Tanida ilk yapilmas: gereken festiir. Tek 4. Serozit
bagina tam keydurueu degildir
+ lInek siti spesifik IgE 8lgimis: Kesin fani koydurmaz _ + JA tonsyla takip edilen hosteda genel durum
+ Atopik yama testi: Ozellikle geg fip reaksiyonlarda tercih bozuklugundan  bahsedilirse  éncelikle  duginulmesi
edilir. Ancak negatif olmasi taniy diglamaz gereken Makrofaj aktivasyon sendromu (MASYdur.

+ intradermal test: Besin alerjilerinde yeri yoktur. Anafilaksi
geligimine neden olabilir

MAS Tam Koymada Kullanilan Kriterler

Laboratuvar Kriterler | Klinik Kriterler
1. Sitopeni 5. Hipertrigliseridemi 1. DUgmeyen persistan ates 6.555 disfonksiyonu
2. Karaciger fonksiyon 6. Hiperferritinemi 2. Hepatomegali Histopatalojil kriterler
testlerinde bozukluk 7. Hiponatremi 3. Splenomegali 3 lospimtinees
3. Hipofibrincjenemi 8. Hipoalbominemi 4. Lenfadenopati Heho a0
4. Sedimantasyon disokligo 9. Armig sCD25 ve sCD163 5. Hemorajiler 2. Klde artrmig CD163
boyanmasi

www.tusem.com.tr
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 146

146.Enfeksiyon sonrasi hemolitik anemi, coombs (+) ne dugtiniirsiin?

-Sicak antikorlu OHA
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu PR
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR
| agd PEDIATRI TUS%M:

de Hemolizi Uyaran Ajanlar

¥ Diger + Fenilhidrazin + Diyabetik
+ Solfonamidler « Primakin « Asefanilid * Bergen ketoasidoz
* Dapson « Pamakin « Fenazopridin * Nattalin * Hepatit
o TMPHSMX + Klorokin + Vitamin K3 * Tnpratoluss * Sepen
* Nalidiksik asit s Kinakrin » Metllen movis . Rt'zslsurllnaz
* Kloramfenikol « Probenesid * Dimerkaprol
* Nitrofurantoin * Aseilsalisilik csit # Hiiorgl
« Fenazopiridin * Siibophen
Laboratuvar Bulgulan ve Tam + Tani KKlerde azalmis G6PD enzim akfivitesinin

gésterilmesine bagldir

* Hb ve Hct ani diser. Retikilositoz olur. Plazma-idrarda
serbest hemoglobin saptanabilir. Todavi ve Snleme

* Periferik yaymada Heinz cisimcikleri, polikromazi ve
fragmente hicreler garilir

Klinik Bilimler 146. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 026

+ Hemoliz énlenmelidir. Hemoliz meydana geldiginde kan

erize Hastal

Hastalik 1. Stcak Antikor iliskili OHA 2. Soguk Antilkor iliskili OHA

Anfikor Szelligi | * 35-40 °C aras etkin IgG

Akdivite icin kompleman gerekmexz

+ 37 «C’in alfinda efkin IgM.
Aldivite icin kompleman gerekir

Schimke immono-osséz displazi
Sag-kikrdak hipoplazisi

Pearson sendromu

Noonan sendromu

Anfijen dzelligi | * Rhsistemine kargi (%70) * Ifisistemine kargi
Hemoliz tipi * Dalokta ekstravaskoler = Nadiren .l Oler ve ) kol
Winik Akut gecici (%70-80) soguk h

* 2-12 yas arasinda « Non-spesifik viral enfeksiyonlara nadiren sifilize eslik

= USYE'yi takiben halsizlik, solukluk, sarilik, otes, edebilir

hemoglobingri « Anti-p spesifilk 1gG (Donald-landsteiner)
« Tedavi soguktan kagmak

Laboratuvar * Anemi, lékesitoz, normal frombosit

« PY'de sferasitoz, polikromazi
Direkt Coombs | = Kuwetli poxitif - Negalif
Tedavi * Glukekortikeid (ilk tercih) * Splenektomi * Soguktan kaginmak * Rituksimab

VG, Rituksimab (2.secenek) « [mmunsupresifler, plazmaferez,

PANSITOPENILER
Cocuklarda Pansitopeni Nedenle:

Herediter Edinsel
« Fankoni anemisi (en sik) « Radyasyon, ilag ve kimyasallar
+ Diskeratosis konjenita * Kemoterapi, berzen
* Scwachman-Diamond sendromu o I k: KI ikol, antiepileptikler, altin tuzlar
« Konjenital ) itik fromt « Virdsler: EBY, GMY, HBV, HCY, hepatit non A-B-C, HIV
* Down sendromu * Eozinofilik fasiit
+ Dubowitz sendromu * Hipoimminglobulinemi
* Seckel sendromu * Timoma
* Retikiler disgenesis * Gebelik

Paroksismal noktirnal hemoglobiniri

Lésemi, miyelodisplazi, miyelofibrozis
Otoimmin

Telomercz reverse transkriptaz haplo yetmezligi

www.tusem.com.tr
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 147

147.Makrozomik makroglossik hipoglisemik bebek. Hangi tiimor gelisebilir?
-Wilm’s
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

| PEDIATRI T U S E m

T 36 20Tl

Klinik Bulgular WiLM'S TUMORU (NEFROBLASTOMA-WT)
Tomér EN SIK abdemend
En sik metastaz yeri kemik
Abdominal NB Gocuklarda b3bregin en sik primer malign timarador. En sik
- Kitle (orta hath gecen, seri, kalsifiye, hemorajik, metastaz yeri akcigerlerdir.
diizensiz, hassas olmayan) Siklikla sporadiktir. Familyal olgular daha kiglk yosta
- Virchow nodiilis: Supraklavikular mavi- mor nodil ortaya gikar ve siklikla bilateraldir
- PEPPER SENDROMU: Karacigere masif metostaz ile
olugur Hepatomegali ve asit vardir

Torakal NB

- Selunum sikinfisi ve VCS sendromuna neden olur | K|inik Bilimler 147. soru
Posteri ediyastend ka S ~ o
e T Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
- HORNER SENDROMU: Unilateral pitozis, miyozis, Ders Notu Sayfa 036
anhidrozis ve enoftalmiye neden olabilir. WTZ delesyonu — Bechwith-Wiedemann (arganomeg

makreglossi, omfalosel, hemihipsrtrofi

(EN SIK adrenal bez) gkar ~ + En stk 2-5 yas arasi gocuklarda gérilir, sikida

idir. unilateraldir.

11p13 delesyonu WT1 geni delesyon > WAGR (Wilm's,
Aniridi, GenitoTriner malformasyon, MR)

- Iris heterokromisi eslik edebili
Paravertebral NB

- Spinal kerd kompresyonuna neden olur Wilm's Tomériyle iliskili Sendrom ve Anomaliler

* Rakun gbzi gérindmi: Orbilaya mefustoz ile proptozis ve |+ WAGR sendromu *" Traer suncroms
Eaiereiekimas sendromu + Trizomi 18
* Opsokl Y ksi Kinsboumn * Denys-Drash
sendromu): Otoimmiin, paroneoplostik sendromdur. llk sendromu
bagvuru bulgusu olabilir, iyi prognestiktir. * Fankoni anemisi
+ KERNER-MORRISON  SENDROMU:  Diyare ile
karakterizedir. VIP salinimina baglidir
* Hipertansiyon (katekolamin salimmina bagh) Klinik Bulgular
* HUTCHINSON SENDROMU: Topallama, kemik agns ile » Abdominal kifle en sik bulgudur Dizgindir sertir,
karakterizedir. Kemik ve kemik iligine metastaz vardir. kalsifiye olmaz, orta hath gegebilir.
* Kemik iligi yetmezligi-pansitopeni (kemik iligi tutulumu) * Hematiri, Hipertansiyon, inferior vena cava ve sa§
* Tomar lizis sendromu ve DIC atrium trombisi
. li ifropoetin retimi), hiperkals (parathormeon
Tam benzeri madde arhsi)
T * Kronik hastalik anemisi, trombositoz, edinsel von
+ bhg damcyograf, BT (ks Mys; haworofi veya Willebrand, Faktér V11 eksikligi

MRG'de kifle olarak saptanir:
Tomér dokusunun biyopsisi ile patolojik far konur.

Tani ve Ayina Tan

= USG tani igin yetedidir. Tam aninda %10-15 akeigerde coin
lezyonlan seklinde metaztazi (en sik) vardir

* Metakronoz: Tomérin relapsini degil, karsi bébrekte yeni
bir timér olusumunu ifade eder.

Kemik iliginde tipik rozet formasyonu ve idrarda yisksek
VMA ve HVA tanisaldir

1-123 MIBG sinfigrafisi hastahigin yayihmini belirlemek
igin kullanihr.

Gangliosid GD2 genellikle néroblastom hastalarinin
kaninda artar.

m’s timérinde kéth prognestik faktérler: BiyUk tOmér,
blydk yas, 1 p, 16 q delesyonu, ileri evrs (ll-IV), rekirren

Uluslararast NOROBLASTOM Risk Grubu Evrelem hastalik, anaplastik histoloji
Sistemi "

u * Lokaliz tomsr, gagus, kanin gibi hayeti olmayan o blastk nefroma doganda en sk solid
alanlarda lokalize tomer renal fimérdir.

L2 * Lokalize yayilim + Rendl hiscreli karsinom, Von Hippel Lindau ile iliskili

i + Kemik, kemik iligi, karaciger, uzak lenf nedian veya olabilir. /F
diger organlara yaylm

Ms | 18y ol karaciger, cit veya kemik g tutulumu
olan, kemik tutulumu olmayan, L1 veya L2 evre tomér YUMUSAK DOKU SARKOMLARI

Tedavi

RABDOMIYOSARKOMA

L1 ve L2 igin sadece cerahi yeterlidic

Yoksek riskli olgularda yiksek doz kemoterapi ve ksk
hicre transplantasyonunu fokiben 13-cis refinoik asit  * Ensikiutulan yerler: Bag ve boyundur.

(isotretinoin) ile beraber antigangliozid GD2monoklonal - Ensik g3rilen ve prognozun en iyi oldugu tip: Embriyonal
antikor Dinutiksimab uygulanic tip

Tedavide 12'I- MIBG de kullanilabilir. En kdt0 prognoz: Alveclar tip
En nadir garolen: Pleomorfik tip

En sik gdrillen (>%50) yumusak doku timaridir.
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 148

148.Akut piyelonefritin en sik etkeni?
-E coli

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

PEDIATRI

TUSEM

* Glukoz intolerans, HT, perikardit/KMP hiperlipidemi,
kanamaya yatkinlik ve asidoz

TEDAVI
Asidoz

+ HCO,\ 22mEq/lL Gzerinde futmak icin Bicitra ya da
NaHCO, tabletleri kullanilir

O v

URINER SISTEM ENFEKSIYONLARI

Klinik Bilimler 148. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 108

+ Tip2 fimbrial E.Coliler (P-fimbrial) —
" Uroepitelyal sk piyelonefrit yopadar. Mannoz -
Biyime sensitif tip] fimbriall E.colilerin piyelonefritte rold
+ Boyui#a80; skl Takorbinant GH tedaviat igerkatil i 7
Tedavi hasta 50 persentile ulagincaya, final boya eri ve
renal tx'a dek sOrdGrlr. e e
PIYELONEFRIT

Beslenme

Diyatten fosfor, K ve Na cikarilir Protein alimi 2.5 g/ka/24
saat olarak kisilanr Suda eriysn vitaminlerin replasman
gerekir Genellikle yagda eriyen vitaminlerin replosmani
gerekmez. Diyet orfa zincirli yag asitlerinden zengin olmalidir

Renal Osteodistrofi

En sik sekonder hiperparatireidizme ikincil gelisir.

Kas zayfligi, kemik agnlari ve mingr travmalarda kirklar
olabilir.

Rasitik degisiklikler, varus ve valgus deformitesi, femur
epifiz baginda dizlesme, serum Ca’da azalma, serum
fosfor ve ALP‘de arhs clarak kendini gésterir Radyografik
olarak el, dirsek ve dizde genislemis metafizlerle birlikte
subperiostal kemik rezorpsiyonu garilir

Tedavide diyette fosfor kistlamasi, kalsiyum karbonat
ve kalsiyum asetat gibi fosfor baglayiilan kullarilic
Esas tedavi vit D verilmesidir.

Adinamik Kemik Hastalig

+ Osteomalozi bulgulan ile karsimiza gkar PTH'min agin
supresyonu nedeni ile olugmakdadir.

Anemi

+ Nedenleri:

- Yetersizeritropoiefinyapim, Fe eksikligi, Folikasitve vit B12
eksikligi, Eritrosit 8mronbn kisclmasi, Gizli kan kayiplar,
Kronik  enfeksiyon/inflamasyon,  Hiperparafiroidizme
sekonder gelismis kemik iligi fibrozisi

Renal Transplantasyon (renal tx)
* En sk son dénem bdbrek hastaligina ilerleyen
herediter-metabolik hastaliklar:

- Juvenil nefronofiizis/medller kistik hastalik, kenj. nefrotik
sendrom, Alport sendromu, Nefropatik ve juvenil sistinozis,

Sistemik semptomlar vardir: Ates, kusma, karin agrisi,
halsizlik, nadiren diyare vardir

Yenidoganlar emmeme, iritabilite, adidik kaybi, afes ve
uzamis sanhk
Titreme, karin agnsi, kestovertebral agi hassasiyeti sikhir

Uriner Sistem Enfeksiyonu Risk Faktérleri

* Digi cinsiyet + Arkadan bne + Anatomik
+ Sonnet olmama | perine femizligi anomliler
* VUR, Obstrikiif | + Enterobius {ern. labiyal

oropati vermicularis enf. adezyon)
* Yanhs tuvolet | * Kabizhk * Nércjenik
egitimi + P fimbriali mesane
* Voiding bakteriler * Gebelik
disfonksiyonu | + Uretrayka ilgil + Anne sat
alefli girigim almama
sisTiT

* Diziri, Urgency, poliiri, suprapubik agr, inkontinans,
pis kokulu idrarla seyredebilir Ates ve renal hasar
olmaz E. Coli sistitinde hematiri sikhir

ASEMPTOMATIK BAKTERIURI

. higbir if Y Imad idrar

kiltiri pozififligi clmasidi; siklikla kezlarda gazlenir
Benigndir. Renal hasar yapmaz.

iYE'de Tar

* Kesin fani igin idrar kbltOrd gerekir

+ Infanflarda kilior steril torba ile alimirsa ancak negatifse
sonug anlamhdir. Pozifif kiltor sikikda kontaminasyonu
yansitr. idrar analizi pozitif, hasta semptomatik ve
>100000 cyni koloniden Greme varsa anlamli kabul
edilebilir.

steril Piyiri Nedenleri

Oksaluri ile primer oksalozis, Polikistik bdbrek hastaligi * Dehidratasyon * Ureter ve mesaneye komsu
{infantil ve adult), Nail-patella sendromu * Renal the ve abse inflamasyen (akut apandisit, erohn)
* Gocuklarda renal | sonrasinda  fekrar - i * Interstisye| nefiit (eozindfililer)
olasiigi en yiksek primer bsbrek hastaligi MPGN fip Idir = Tedavisi famamlanmams IYE

Nakil sonrasi graft kaybina yol agma olasihigi en yiksek
primer bbrek hastaligi FSGS'dir.

+ Bobrek naokli sonrasm Alport sendromunun
tekrarlamas: beklenmez.

www.tusem.com.tr
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tusemegitim

Piyiri (idrarda 13kosit) enfeksiyon dosindirir Ama
piyori olmad dolctiyor olmadan piyirt
bulunabilir
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 153

153.Glomeriiler proteiniiri en az olasi olan?
-Lowe sendromu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

TUSEM PEDIATRI l l

A M MEFz] 105

24 saaflik idrarda nefrofik proteiniri >40 mg/m*/saattin.  MINIMAL LEZYON HASTALIGI (MCD)
MikroalbuminGri obexite ile ligkilidir aynca diyabetik nefropati
gelisiminin habercisidir

- Gegici Proteiniri: Afes, sgzersiz, dehidratasyon, soguk,
KKY, nébet, stres ve epinefrin

Ortostatik (Postural) Proteiniri: Okul cogi ve
adélesanlarin en sik persistan proteiniri nedenidir. « Klinik: Nefrotik dizeyde proteiniri, hiperlipidemi,

+ En sik 2+6 yoglannda ve erkeklerde garoltr, gocuklardaki
nefrofik sendromun en stk nedenidir.

Itk mikroskopisi normaldi, EM'de ayaksi glantilann
fiszyonu (patognomonik) gérilir.

Ayaktave lordotik pozisyonda sol renal venin parsiyel hipealbuminami ig8rilor

obstriksiyonu sonucu olustugu disinulmektedir.

Asemptomatiktir. Benigndir Hematiri, HT, &dem, * Prognezu gok iyidir, %90 remisyon garliir C, ve C,
hipoalbminemi ve renal disfonksiyon yektur. Rutin idrar normaldir

tahliliile yakalani Proteindri_ayaga kalliinca 1000, yodavi: Tur kisiflamas: ve Korfikosteroid

Klinik Bilimler 153. soru

Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet Kompllkesyontar
Ders Notu Sayfa 105 1. Major kemplikasyon enfeksiyonlardir. En sik spontan
bakteriyel peritonittir (S.pné E.Coli)
2. Tromboemboli riski artmishr.

« APSGN, FSGS o Ehilndik AR Tobotat + Nedenleri: Hemokonsantrasyon, profrombotik faktsrlerin
MPGN 'MN H’SFV’ + Wilson hastalign neliree (2, 5, 7, 8, 10) artmas, fibrinolitik foktrlerinin azalmasi
ipe ;m"i sliessndens |scRao {antitrombin Ill, protein C ve S Oriner kayb), frombesit sayisi

* Amiloidoz * Galaktozemi nefropatisi R Ty E  ErHee

* Diyabetik nefropati | * Tboleinterstisyel | * Renal displazi .

* Orak he nefropatisi nefrit = Polikistik SEKONDER NEFROTIK SENDROM

* Alport sendromu babrek

* IgA nefropatisi hastaligi Asagidoki durumlann  varhginda  sekonder nefrotik

d arashnimalicir:
v ey ITSRAIIMMAL ACora gunsabah dranndakl <1 yas ya da >12 yas, hipokomplemanemi, aile 8ykus,
proteinlridiz Renal hastalik d0glnd Grx skirarenal bulgular (artrit, dakuntd, anemi, hipertansiyon,
* Glomeriler Proteiniri: Kayp >1g/gin, genelikle gross hematiri, pulmoner édem, akut veya kronik bdbrek
albuminiri olur, yetmezligi

* Tubuler Proteiniiri: Kayip <1g/gin, distk molskol agirikh
proteinler (=2 mikroglobulin, lizezim gibi) kaybedilir KONJENITAL NEFROTIK SENDROM

« ilk 3 ayda g&rolor. En sik sebep Fin fipidir. 19.kromozemda

“nefrin” proteini bozuldultur,

Etkilenen bebekler masif proteiniiriye sekonder yaygin

oédemlidir, plasentalan biybktir.

Maternal kan ve amniyotk swida alfa-f

yikselmesi ile tanidan sOphelenilir.

Karakteristik ézellilderi

*  Masif (nefrotik dUzeyde) proteintri >3,5 g/gin veya >40 mg/

m/hveya pro/kre>2) « Tedavi: Tek kiratif tedavisi renal transplantasyondur.

* Hipoalbuminemi(<2.5 g/dL) )
* Hiperlipidemi (Kolestero|>200 mg/dL) + Denys-Drash sendromu: WTT muicsyony; Erken =
. B baslangih progresif renal yetmexzlik+ kuskulu 7
R genitalya+ Wilm's t5méris 3

it + Pierson LAMB2 2
Biyopalogenes nefrofik sendrom+ bilateral mikrokori .
W

Cocuklarda Nefrotik Sendrom Nedenleri

idiyopatik Nefrotil

Sendrom (%90) Sekonder Nefrotik Sendrom (%10)

« Minimal degigiklik * Hepdtit B, C * Hodgin
hastaligi (MCD) (en | = HIV-1 Lenfoma
sik) * Malarya * Lasemi

* Fokal segmental * sifiliz * SLE, FMF,
glomerileskleroz * Toksoplazmezis Amilcidoz

* Membranéz nefropati | = Penisilamin * HSPR Alport

* MPGN . Altin sendromu

* IgA nefropatisi * Nsal * INF

* Pamidronat * Civa
* Eroin
« Lityum
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 155

155.USYE sonrasi ataksi arefleksi oftalmopleji?
-Miller Fisher sendromu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

PEDIATRI TUSEM

S N R EET

3. Konjenital Miyasteni Tedavi

« Erken bebellikte hipofoni, offalmopleji, pitozis, yutma  * Valproat, gabapentin ve fenilbitirat ilerlemeyi geciktirsbilir
g0l 0§0 ve solunum yetmezligi garilor. + Tedavide kal dipl

+ Serumda anti-asefilkolin antikorlan gdsterilemez. (oral), Onasemnogene abeparvovec (Zolgensma)
Hayat boyu devam eder. kullanilabilmekiedir. Zolgensma tedavisi ise adenoviris iligkili

bir gen fedavisidir
Tam

* EMG kas biyopsisinden daha 8zgtndur.
+ Edrofonyum klorid ile pitozis ve oftalmopleji birkag
dakika icinde diizelir (2 yas alh énerilmez).

+ 2yas alhna im pridostigmin uygulanic : .
CHARCOT-MARIE-TOOTH HASTALIGI (PERONEAL

Tedavi MUSKULER ATROFi - HMSN TiP 1)
* Neostigmin ve pridostigmin gibi kelinesteraz inhibitdrer * En sik genetik néropatidir. Geni periferik miyelin profein

P22'dir (PMP22).
Steroidler ve timektomi (anfikor dizeyi yokssk ve semptom ir] ) o .
stresi >2 yil olanlarda) * Geg gocukluk ve erken ergenlikte yirime bozuklugu

+ Leylek bacak gérintisi, bilateral disik ayak

Steroide yanit yoksa &nce IVIG sonra plazmaferez

denenebilir. * Hofif duyu kaybi clabilir, sinirler palpe edilecek kadar
+ Rituksimab &zellkle MuSK iligkili direngli vokalarda bvfies [ukella BB areinames:
faydalidir * Kraniyal sinifer tutulmaz. Zeka normaldir.
& Berunarti-ACHH arlsranyDleRlcoln v semplamian <2yl = Tami sural sinir biyopsisi ile konur. Sogan zar olusumu
karakteristikfir.

gocuklarda en etkili tedavi tim ektomidir.

. SPINAL MUSKULER ATROFILER (SMA) GUILLAIN - BARRE SENDROMU (GBS)

OR. Kas zayfligi ve hip otoni’ye neden clurlar. Proksimal
kaslarlar: tutariar,

* fiktic Miyalji bekl Kalbi
tutmaz. Zeka normaldir

+ Baslica motor, bazen duyusal ve otonomik sinireri futan
postenfeksiydz polindropatidir.

* Tim yaslan etkiler, herediter degildir.

* 10yas civannda pesifik bir viral Y takip
Klinik Bulgular Wl B

+ Campylobacter jejuni, H.pylori ve Mikoplazma pnémonia
1. Agr infantil form (Tip | SMA): Werdnid-Hoffman enfelaiyonlan da sebep olabilr
Hastahg:
. infeiutesti febal Rareloetlar axalimagiie: Doum zorclur ik Bulgular

Makat gelis silchr * Kas zayfligi alt ekstremitelerden baslar ve ve sonunda

« Agr hipotoni, yoygin gigsizik, ince kos kitlesi, bulbar koslara dogru gikar (Landry asendan paralizi).

Paraliziler simewrilktir. Nadiren asimetriktic Peliyoda

EkstraokCler keslor ve sfinkierlerin korunur Duys ks | FRlNIK Bilimler 155. soru
yoktur, Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Aglamas: clizdir ve emmesi zayfir Konjenital Ders Notu Sayfa 062

kontraktirler olabilir Bebekler gevsek sekilde yatarlar. Bag !
kontrold yoktur. + Millor-Fisher sendromu (eksternal offalmoplefi, -
ataksi ve arefleksi) nadir bir varyanthr. 3

= DuUyu Kusoru vardir, (En Gz olasi noroloik Bulgu

Laboratuvar ve Tam * DTRler ainomaz.

DTRnin almamamasi, dil, yiz ve gene kaslarinin tutulmasi
ve dilde fasikilasyon g&rilor.

Genellikle  solunum yetmezligi ve akdger
enfeksiyonlariyla ilk 2 yilda &lrer

+ Kreatin kinaz normal veya 2-4 kat artmighr (binler * Otonom tutuluma bagh kan basina ve kalp hiz
degiskenligi

seviyesinde olmaz)

Gagus grafisinde kostalar incedir.
EMG’de motor ileti normaldir.

SMN geni icin molekiler DNA problaryla kesin tam ~ * BOS'ta profein yllsek, glukoz normal ve pleositoz yoktur
konur. (albiiminositolojik disosiasyon)

+ EMNG'de sinir ilefim hizlan yavastr

Tani

www.tusem.com.tr
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 158

158.Diyabet yapan konjenital enfeksiyon?
-Rubella

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

TUSEM PEDIATRI [ 1

A M MEFz] 19

YENIDOGAN ENFEKSITONLARI

Maternal ve Obstetrik i "
Al Bebege Ait Fakirler
= Uzamig membran riptirg * Prematirite ve disok
(> 18 saal) dogum agirhg!
iNTRAUTERIN ENFEKSIYONLAR ¥ KerGarfinfy S s

Maternal ates ve Kenjenital immon defekler,

Epidemiyoloji kelenizasyon aspleni

Erken Baslangch N | | Ges N G * Matemal Griner sistem + Malformasyonlar (obstriktif
Sepeis Sepsis enteksiyonu Gropati)

- 1 * Komplike dogum + Ikiz (cogul) dogum
‘ :;:s] N St Fsincial 3. d0nden sira + Fetal distress (fagikard]) « Golakozeri [E. Colil
L v phy
+ Maternal obstetrik epidermidis + Dogumda resusitasyon

komplikasyonlar sikhir * Maternal obstetrik yapilmig olmasi
* Pretermlerde sikhr. komplikasyonlar nadir + Yogun bakimda yatma, TPN
« Multisistemilkiir. * Multisistemik veya fokal i)

Mortalitest yiksektir tutulum olabilir

* Meneniit, IYE eslik
edebilir.

Klinik Bilimler 158. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet Ders Notu Sayfa 019

Konjenital Enfeksiyonlar

Patojen Fetis Neonatal Hastalik Konjenital Defekt Geg Sekel
Rubelle Abortus * SGA, anemi, HSM, petesi, * Kalp defektleri (PDA) * Sagirik, MMR,
* osteit, kardit, katarakt, mikroftalmi * Endokrinopati (DM)
* Ensefalit, pnémoni, “blue- berry mikrosefali * Ctizm, Konvilziyon
muffin” lezyonlan
CMV = Anemi, frombositopeni HSM, * Mikrosefali, hidrosefali = Sagirlk, MMR
hepatit, ensefalit refinit, Mikroftalmi, periventrikisler | * Konvilziyon
pnémoni, LAP “blueberry Kalsifikasyon
muffin”lezyonlan
Varicella-zoster | --- * SGA, korioretinit, kongenital su * Ekstremite hipoplazisi, * Sekonder enfeksiyona bagli
sicegi kortikal atrofi, ciltte slkar Blom, MMR
Sifiliz Olidogum | = El ve ayaklarda soyulmalor, . - = Nefrotik sendrom
Hidrops mikopiridan lanh rinit, HSM, * Kerdtit, dig degisiklikleri
sanlik, csteit,
Toksoplazma Abortus + SGA, HSM, sanlik, anemi * Hi i, , . jorefinit,
Hidrops in serebral + MMR, Santral diyabetes
cw Isifikas- yon insipitus, sagirfhk
Herpes simplex | Abortus * Vezikol, hepatit, HSM h jilkk | - fali, hid ciltte | + Norolojik defisit
ensefalit, refinopati skar, hidransefali
Parvovirus B19 Olodogum | * Anemi L LI
Hidrops
HIV - * HSM, trombositopeni * Serebral kalsifikasyon * AIDS, MMR
Tam = Lékopeni, ndtropeni, I/T nétrofil >0,2, CRP >1,0 mg/dl,
f— PCT >2,5 ng/mi, trombosit sayisi <100.000/mm3 olmasi
*  Belirfi ve bulgulan nedeniyle sepsis olasiliglyla degerlendirilen sepsis tansi igin anlamlidic

bir yenidoganda, tam kan sayimi, periferik yayma, CRP,
PCT, kan kiltord istenmeli, geg sepsis sdz konusuysa
LP de yapilarak BOS smelderi hicre saymm, biyokimya
incelemesi ve kiiltir igin gnderilmelidir.

+ Preterm, coklu antibiyotik kullanmi, uzams=
santral vendz katater, TPN kullaniminda mantar =

enfeksiyonlar szellilkle de KANDIDA sepsisi alda ~
+ Geg baglangigh sepsis s8z konusuysa idrar kisltord de golmelicir. 2

alinmahdir J

Tedavi

.

Solunum sikints: varsa akeiger filmi gekilmeli ve anfibiyotik
tedavisi gecikmeden baglatimalidir
* Erken basl I sepsis — isilin -+
{amikasin, geramisin)
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 160

160.Bu hastanin tanisi ve acil tedavisi icin asagidaki inceleme yontemlerinden hangisinin dncelikle yapilmasi en uygundur?

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ..
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu ILGILINOTLAR

S MERED

:[ - } PEDIATRI TUSE|W

a=ve p-Adrenerjik Agonistler Glomeriiler hematiri; idmar ¢ay renginde ve eritrositler

a. Dopamin Dopaminerik, betal ve yoksek dozlarda alfa deformedir, proteiniri >100mg/dl'dir.
reseptérleri uyanr. Hafif incfrop etki ve bibrekkan akiminin ~ * Non-glomeriler k i; eritrosit morfolojisi normal,
arttirilmasi istendiginde kullanilir proteiniiri azdir.

b. Fenoldopam bir dopamin DAl reseptdrl agonistidir. )
Renal kan alagini ve idrar gikigini arttirmak igin distk bir + Gross hematirinin en sk nedeni Uriner sistem =

dozda (0.08 ig / kg / dak) kullanilir. —
. Dobutamin Dopamin derivesidit, Disik kardyak sutputia | KIiNIK Bilimler 160. soru
faydalidie  Periferik vaskiler rezistarsi orta derecede | Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet

digirirken direkt inotropik etki yapar Ders Notu Sayfa 100
izoproterenol Pir beta adrenerjik ve kronotropikdic

Ouellide yavas kelp chimkarinda efkilidir: Genelikle: kalp

nakli senrasi kullanilir 1. HEM POZITIF (DIPSTICK pozitify

a

e. Epinefrin Mix - ve P-adrenergic agonistdir. Kardiyojenik
sok, distk kan basincinda kullanilir: Proaritmikdir, miyokard

* Hemoglobintri (Hemoliz)

nekrozu ve apoplozise neden olabilir * Miyoglobiniri: Rabdomiyoliz {viral miyozit, crush sendromu,
‘ i & ik ip mi, hipof: i, hipotansiyon, DIK, teksinler,
Fosfodiesteraz inhibitérleri (Milrinon) | metabolik kes hastalikian, uzamis konvolsiyon)

* Pozitif inotropik ve belirgin periferik vazodilatatér

1. HEM NEGATIF (DiPSTICK negetif)
etkileri vardir

. o il " _ ’ ilaglar Fenctiyazin Boyalar | Metabolitler
Major yan etkisi hipotansiyondur. Amrinon diger bir Bafarciami - (sebze/ §
preparathr P meyve) '

I it
+ Levosimendan: Kalp hizini arthrmayan, hicre ici kalsiyum buprfer Rifampisin g i
duyarlihgimi arttirarak inotrop efki yapan, ATP duyarh K* Metronidazol | gelisilatiar e Mloriin
kanallar: Gzerinden vazodilatasyon yaparak sistemik ve | | Nitrofurantoin | sgpasalan | o Methemoglobin
pulmoner damar direncini digtren bir ajandir Klorakin Begorlen | o i
Kuzukulagn |
Tirozin
Gida
b Uratlar
oyalan

NEFROLOJI

Gross Hematirinin Sik Nedenleri

= IYE « Urolitiyazis * Glomeriler + APSGN
* Medtal * Hiperkalsiori nedenler * HSP
Ce e % stencz i . | * IgA nefropatisi | nefriti
Koagulopat
HEMATURILI COCUGA YAKLASIM ) e
* Perineal |+ Tomer * Alport - SLE
irrifasyon sendromu nefriti
+ Dipstickle yanhs (-) sonuglar: Yoksek triner askorbik asit e & e

ya da formalin glomeriler BM

hastaligr

Distickle yanhs (+) sonudar: Menstriasyon, idrar pH>9,
Hidrojen peroksit ile kontaminasyon

st Griner sistom kaynakli hemattri nefrondan (glomerill,  + Agir egzersizte de gros/mikroskopik hematiri olabilir.
tubulus, intertisyum) kaynaklanr Benigndir. Genellikle 48 saatte dizelir.

Cocuklarda Hematirni Ne:

GLOMERULER HASTALIKLAR NON-GLOMERULER HASTALIKLAR
izole renal hastalikl 1 k Ust riner sistem hastaliklan Alt riner sistern
* lgA nefropatisi (Berger hastalig) + Tubulointertisyel nefrit | + Kristalori
+ Alport sendromu » SLE Firelindi Eiironda « Inflamasyon
+ Ince glomeriler bazal membran | * FHSP i Sois * Sistit
* Intertisyel nefrit * Kistik bébrek "
hastalig * Wegener Sai + Uretrit
o i + Papiller nekroz, akut i
. grandlomatozisi p : g
it & BN tubuler nekroz « Polikistik bbrek Kyclezty
+ Membranéz nefropafi ; e hestalkgs + Koogolopati
* Membrancp GN i tromboz + Multikistik displazi | * Agir egrersiz
* Rapidly progresif GN e * Anevrizma, hemanjiom | « Wilnts toméro * Mesane tomérd
+ Fokal segmental e * Nufcracker send e — .
+ Orak hicre
glomerdloskleroz ke | * Orchocrelianem % Bfierilioons sendromu
+ Antiglomerdler bazal membran o F
Ko « HIV nefropatisi ravma
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Tiyamin

Orijinal Soru: Temel Bilimler 45

45. Eritrosit transketolaz aktivitesi diistik olan hasta, hangi vitamin eksik?

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

T Temel Bilimler 45. soru

Vitamin-Koenzim Oldugu Reaksiyon

B2 Vitamini (RIBOFLAVIN)
+ FMN ve FAD yapssina girer
* Enzim kofakisro

+ Glutatyon redikiaz

* Piruvat kinaz

B3 Vitamini (NIASIN=Nikotinik asit)
* NAD ve NADB yapisina girer

* Lipolizi baskilar

= Tip 2b hiperlipopreteinemi tedavisi

* Sistation sentetaz
kofaksro
BIYOTIN (vitamin B7 veya vitamin H)
* Karboksilasyon
* reaksiyonlarinda koenzim

B1 Vitamini (TIAMIN) Tedavide kullanildign « Temel gida piringle * Yeorgunluk, irritabilite
* Piruvat Dehidrogenaz hastaliklar * beslenenler (beriberi) * Anoreksi, Konstipasyon
* a ketoglutarat * Beriberi « Bas agnsi, Uykusuzlik

Dehidregenaz * Wernicke ensefalopatisi * Polinérit, Kalp ystmezligi
* aketoasit * MSUD « Beriberi Hastaligi

i * Tiamin yanith * Wernicke ensefalopatisi
« Transketolaz megaloblastik anemi

* Leigh hastaligi

Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 150

Eksiklik Nedenleri Elesildik Belirtileri

* Tiamin bagimlilig

* Yetersizahm TTterSToTToT:

« Emilim bezuklugu * Keylosis

« Bilyer atrezi « Mogenda dili

* Heptit * Yuz seboreik dermatit

« Probenesid, fenctiazin, « Scrotal-vulvar dermtit

* Oral kontroseptifler * Korneada vaskilarizasyon arhgt

« Fototerapi « Konjunktivit, fotefobi, lakrimasyon
* Musira beslenmek [ Pelogrs Tormamnaivite Bareait; kukire,
« D0k sosyoekonomik diyare

¥ diizey « Dilde sislik, Olserasyon

R « Depresyon, discrientasyon, demans,
+ Malabsorbsiyon dellpom

— B3 HIPERVITAMINOZ BULGULARI

® Raedsiding * Vazodilatasyon

Ciltte kizariklik ve yanma hissi lipelizi baskilar
ULDL ve LDL sentezi azalir

Hartnup hastalig
Triptofan metabolizma hst

B6 Vitamini « S0ton uzunsre istimasi | * Konwolsiyon

(PIRIDOKSIN) * Tedovide kullanidigi | * Malabsorbsiyen + Periferik naropati

® e « Gélyak * Dermatit

* Deaminasyon * B6 bagimh konvilsiyon | « jzoniczid « (Keylesis, glossit, yizde sebore)
* Dekarboksilasyon * B4 yanith anemi « Hamilelik o Anemi

* Birlegtirme * Ksantirenik asidori « Diyaliz * Oksalvri, oksalat mesane tagi
* S5 geligimi * Sistationdri « Penisilamin * Hiperglisinemi

+ Aragidonik asit sentezi | = HomosistinGri o Hidralazin « Gitapsil

+ Sistionaz kofaksrd | » Hiperoksalor - e « Edallysnaadiin

* Kortikosteroidler B6 hipervitaminoz

Sensaryal naropati ve ataksi

* Cig yumurtayiyen « Konvilsiyon

* Seboreik dermatit
* Biyotin icermeyen TPN * Lakfikasidoz * Organik asidri
* Alopesi

islevleri
[+ kolkiien semtezinde vl oymar
* Antioksidan
Eksildik Belirtileri
['= AR eluramiteds jenerilzs hascisijet
(psédopardlizi-kurbaga pozisyony)

+ Ekstremitelerde édem, Subperiostal
kanama

Di etlerinde kabalagma, Dis uglarinda
mavilegme

Keskin kenarli rozary, Pefesiyal kanama

Eksiklik Nedenleri
* Skorbit

+ Folik asit metabolizmasinda rol oynar
Hipervitaminoz belirtileri
* Hematiri, melena, orbital kanama, subdural + Hiperoksalori
kanama + Oksalat taglan

Demir ksikligi anemisi

Folik asit eksikligine bagl megaloblastik enemi

« Idrarda rediktan madde pozitifligi

* Yara iyilegmesi gecikme
* Sjégren benzeri sendrom, Kardiyak hipertrofi
Kemik iligi depresyonu
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63. Ataksi-telenjektazi
IgA diser

PEDIATRI

Orijinal Soru: Temel Bilimler 63

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

TUSEM

AGIR KOMBINE iMMUN YETMEZLIK

* Coculdardaki en agr immin yetmezliktic. Timus kiigiktir;
tonsil, lenf nodu, adenoid ve peyer plaklan yoktur. llk 6
ayda bulgu verir. ilk bulgular biyime geriligi, moniliyazis
ve Pcarinii pnémeonisidir. T lenfositler yok ya da ¢ok azdir,
lenfopeni vardic Tém immunglobulinlerin dizeyleri
azalmishr. Kiik yosta enfelsiyonla kaybedilirler. GVH
siktir, ADA dizeyi eksik olanlarda rasitizmdeki gibi kemik
dej Kleri gdrilebilin Hastalarin tek tedavi sansi kemik
iligi transplantasyonudur.

KOMBINE iMMUN YETMEZLIK (KiY)

* T lenfosit fonksiyonu azalmishr. Agir kombine Immun
yetmal:H:lere gore daha geg nluﬂer Ileri ¥ 51

S v

HIPER IGE SENDROMU (JOB)

STAT-3 gen defekfine bogldr Kaba yiz goérinimid,
eozinofili ve egzema vardir

Yoksek IgE + Soguk staflokoksik enfeksiyonlar (apse,
pnémoni) + Egzema ile karakterizedir.

Alerjik solunum yolu semptomlan genellikle bulunmez.
Birincil diglerin dékilmesinde geckme, fekrarlayan
lariklar, hiperekstarsibl eldemler ve skolyoz gérilebilir Serum
Ig DT, Dissemine candida enfeksiyonu riski artmihr.

Kan ve balgamda eozinofili gérilor. Anormal dostk
anamnesfik antikor yanit vardir.

L | . . e 1di

_ + Hiper IgE Sendromu: Kaba ylz gérangmi, Yoksek =
IgE + Soguk staflokoksik enfeksiyonlar (apse, =

prémoni) + Egzema ile karakterizedir. 2
i

ve daha

sikhr:

Antikor Gretme kapasitesi sogu hastada azalmighr
ancak tomiyle kaybolmamisie Lenfopeni ve T hicre defeic
bulunur O litik anemi, tromb i ve
nétropeni gérilebilir.

Tedavide immonglobdlinler kullanilic Hastalar kemik iligi
transplantasyonundan fayda gértrler

OMENN SENDROMU

* B hicrelerinin  yoklugu/azlign ve T hicrelerin
fonksiyonunda bozulma g&rilir

* Persistan lokositoz (eozinofili + lenfositoz) vardir
1gE (7). 19G, IgA, IgM (1)'tur. Alopesi ve ishal olabilir
(Omenn'in E'si; Eozincfili, IgE'de art, Enterit, Egzema)

WiSKOTT-ALDRICH SENDROMU

b4

X; CD43 ekspresyonunun azalmishy, efken profein WAS
proteini olarak adlandinlir

DIGER BRANS

IgG normal, lgM azalms, IgA ve IgE artmishr. B hicre says
normaldir. Gocuk biyiidik itler azalir. Lenfosit
yonth basklanmishr. Pndmokok antikorlan gelismez ve
izohemag|itininler yoktur

Pndmokok, Pjiroveci ve herpes enfeksiyonlan sikhr Kronik
bébrek hastaliklanna egilim vardir, EBV-iligkili
malignite ana 8lim nedenidir.

Erken bebeklik déneminde fromb ositopeniye bagli kanh
ishal, intrakraniyal, gébekten veya sinnet sonras: asin
kanamanin varlig ilk bulgu olabilir. Atopik dermatit
ve rekirren enfeksiyonlar genellikle ilk 1 yasta ortaya
cikar. Otoimmiin hastahklar sikhr.

e TP dan fodd olol bosillacio ocal Sl LAARAD,

KIKIRDAK SAG HiPOPLAZISI

* Kisa vzuviu cicelik ve hiperekstensible eldemler ile
karakferizedir. Fatal varicella sikfr.

OTOIMMUN LENFOPROLIFERATIF SENDROM
(ALPS)

Apopitor bozultur CD4 ve CD8 negatif (double negatif)
T hicreleri artmustr. LAP ve hepatesplenomegali
karalderistik fizik muayens bulgusudur Hemolitik anemi,
trombositopeni, ndtropeni vardir Hipergamaglobulinemi
gelisit HL, NHL ve solid organ tomér riski artmigtr Vitemin
B12 ve IL-10 yiskselmigtir. ITR SLE, coombs (+) hemolitik
anemi sikhrve sik enfeksiyon gegirirler.

IPEX SENDROMU
(immin  disregilasyon-poliendokrinop: opati-X
gegis)

* FOXP3 gen mutasyonludur. CD4+ CD25+ regulatdr T hicre
(Tregs) olusamaz
+ Kok hiscre nakli, IPEXin iyilsstirilmesi igin ek olasilikhr:

NEZELOF SENDROMU

« T veB I-xi:v:rs bozukiugunu bagh kembine immiin
ikt I diizeyde yitksek
nncuk antijene yanilan disiktir. Egzema ve LAR HSM

gérolebilir

Nijmegan breakage sendromu DNA tamir defekti olup
T lenfosiflerde progresif azalma, mikrosefali ve dismerfik
bulgular g&rilur. Lerfoma, solid tomr hiper IgM eslik
edabilic

Temel Bilimler 63. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 118

Isiddetli Candida Enfeksiyonu

[ IL-17  siryalleme  kusurlan  mukokutandz  kandidiya
enfelsiyonlanna yatkanhk yapar.  STATI  mutasyonlan,
IL17  Gretiminin azolmasina  neden olur  Sistemik

ATAKSI-TELENJIEKTAZI SENDROMU

+ 1gA(xlgG2) | ve IgEl“tr. Lenfopeni vardir Ciltte esneklik
kerybi vardir
Fetal dénemde a-FP ve CEAT‘tir Ldsemi, lenfoma ve
adene kanser riski arimighr

+ Sekonder gelisen maligniteler ve enfeksiyonlar nedeniyle
kaybedilirler.

kandida enfelsiyenu genellide gértimez. CARDY gen
mutasyenlannda sistemik enfeksiyon olabilir

Oteimmin  poliendokrinopati  kandidiyaz ekfodermal
distrofi, otoimmin regGlatuvar genindski mutasyonlann
neden oldugu bir hastalikhr.
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 66

66. Dogumsal timiis gelisim bozuklugu goriilen hastalik...
Di George sendromu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

TUSEM

PEDIATRI

1. X GEGiSLi AGAMAGLOBULINEMI (BRUTON)

+ Blenfosit bulunmaz. A3ir agamaglobulinemi vardir. Tonsil
dokusu yok ya da cok kigtkior Lent bezleri genellikls
palpe edilemezler.

Klinik

* 6 aydan sonra ofit, sinizit, sepsis ve menenijit seklinde
enfelsiyonlar boglar. En sik etkenler S.pnémonia ve
H.influenza'dir. Enfeksiyon sirasinda nétrepeni gdrilebilir
Echovirlis miyeziti juvenil dermatomiyoziti taklit eder. Canli
OPV asisi sonrasi paralizi sikhr

¢+ Tirozin kinaz gen defekti hem Bruton hastaligina hem de GH
eksikligine yol agabilir.

+ Serum IgG, IgA, IgM, IgE dizeyleri yaos normallerinin

6. HIPERIMMUNGLOBULIN M SENDROMU

B hikre sayisi nomaldir. Plazma IgM artmis; IgA, IgE
ve IgG azalmistr. T lenfositlerin antijene yaniian
disgisktir:

Tonsil ve lenf dokulan kiiiktir. Yaygin verruca vulgaris,
kriptosporidyum gastroenteriti ve karaciger hastaligi orfaya
gikar Otoimmn hastaliklar silhr

7. DUNCAN SENDROMU

(X’E BAGLI GEGi§ GOSTEREN
LENFOPROLIFERATIF SENDROM-XLPS)

* EBNAya karyi antikor yapillamadigindan fatal

enfeksiyéz mononiikleoz ve B hiicreli lenfoma ile
L kterizedir. Tedavi kék hicre nalklidir.

%95 altindadir. Kesin tani flow sitometri ile doll la B
lenfosit yoklugunun gésterilmesi ile konur

« Omir boyu IVIG verilir

2. BEBEKLIK CAGININ GEGici
HIPOGAMAGLOBULINEMISi (BCDH)

* B lenfositlerin plazma hiicresine dénismesinde gegici
defekt vardir Fizyolojik hipogamaglobulineminin 6.
aydan sonraya uzamasiyla karakterizedir Agya karsi
immun yanit nermaldir Cogu asemptomatiktir, bazen

I

yolu y khginda arhs gérilebilir
* BveT hicre sayilan ve T hiicre fonksiyonlan normaldir.
h i itreleri bilir. IVIG endikasyonu

yoktur.

3. SELEKTIF IGA EKSIKLIGI

* En sik gérilen immin yetmezliktic Erkeklerde siktr B
lenfositier normaldir. [gA sentez ve salgilanmas: defektiftir.
IgA'ya kargt IgE 'yqplsmdq anfikor olabilir; IVIG ile
andfilaksi gelisebili IVIG kontrendikedir.

* lgG, subgrup eksikligi ve sik gérilen degisken immin
yetmezliklilere (SGDIY) eslik edebilin SGDIY'e neden
clabilen ilaglar (fenitein, penisilamin, altin, sulfasalazin) IgA
eksikligine neden olabilmektedir.

« intestinal giardiazis sik gérolor. inek sitine kargi 1gG
saptanabilic Sprue benzeri tablo yapobilic Oteimmin
hastalik birlikteligi ve malignite riski artmistir.

4. SIK GORULEN DEGISKEN iMMUN YETMEZLIK
(SGDIY)

Dolagimda B lenfositler vardir ancak plazma hiicrelerine
16 ler. izok I ler sok diisiik duzeydedir.
Bruton'dan daha geg (3.dekad) orfaya giker, daha hafiftir,
echovirls meningoensefaliti nadirdir, tonsil ve lenf dokusu
saptamir, splenomegali ve ctoimmin hastaliklar gérilebilir
IVIG kullanilr.

Kronik AC hastalig en sik
transfizyonu ve [VIG ile andfilaksi g8rilebilir

Kan

IGG ALT GRUP EKSIKLIKLERi

o

Gocukluk gaginda en sik gérilen IgG, eksikligidir.

~ + 1g62 eksikliginde polisalkarit lijenine antikor
yanih olusmaz.

- + lgG1 eksikligi agir seyirli
panhipegamaglobilinemilere benzer.
+ 1963 eksikligine Wiskot-Aldrich sendromu eslik

edehilir.
]
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Klinik Ozellikler

Klinik bulgular genellikle ilk 3 ayda ortaya cikar.

Ozellikle intraseliler patojenler enfeksiyonlarda rol alir
ancak firsatg mikroorganizmalar (Pndmesistis carini,
kriptosporidiyum); yiizeyel mantar enfelsiyonlan (oral
meniliyozis); virbs enfeksiyonlan (CMY, EBY, HSV) klinigin
Bnemli pargalandir.

Canh asilarla yaygin enfeksiyon riski vardir BCG en
Snemlilerindendir.

P-A akeiger grofisi veya temegrafide timus atrefik olarak
gérulor veya gérilemez.

Kan ve kan Gronleri ginlanmadan kullomilisa GVHD
geligebilir

Tedavi: K&k hicrs transplantasyonudur.

Laboratuvar Ozellikler

* Candida deri testi, T-hicre fonksiyonunun en ekonomik
testidir. Ancak PPD de kullanilabilir.

Temel Bilimler 66. soru
Tusem Pediatri COMPACTUS Ozet
Ders Notu Sayfa 117

1. Di George Sendromu

+ 22q11 mikrodelesyonu sonucu paratiroid bezi ve
timusun gelisim kusurlan vardir.

+ Paratiroid aplazisi- B ki

konvilsiyona neden olan geg, kaliei hipokalsemi olur
Timus aplazisi-hipoplazisinden dolayr dogumdan iibaren
mantar, virbs ve P Jiroveci enfeksiyon riski altndadir
Kan fransfizyonundan sonra graft-versus-host hastaligi
orfaya gikabilir.

Konjenital kalp defekileri {en sk konotrunkal kalp
anomalileri-BAT, trunkus arteriozus, TOF, PVDA), bag
anomalileri olabilic Saghk, konusma bozuklugu ve mental
rwierdnyon oSl

I idodand:

2. Kronik Derl ve Mukoza Kandidiczisi

+ T supresdr yetmezligidi, kandidaya geg fipte
agin duyarhlik reaksiyonu bozuktur incte kandida
enfeksiyonlan  vardi;  sistemik bulgular gérilmez.
Otoimmiin ve endokrin hastalklar eslik eder.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 120

120.22 yasinda hasta, hipokalemi + hipomagnezemi + metabolik alkalozu mevcut. En olasi tani ?
Gitelman sendromu

Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu
Tusem COMPACTUS Ozet Ders Notu

PEDIATRI

TUSEM

TUBULER BOZUKLUKLAR

Bozulmus HCO, reabsorbsiyonu veya riner asit (H
iyonu) ekskresyonu sonucu olugan normal anyon gap

ile bolik asidoz d

4 formu vardir

- Proksimal (tip 2), distal {fip 1), Hiperkalemik (fip 4), Mix
lezyonlar (Karbonik anhidraz eksikdigine bagl) (tip 3)

Fankoni sendromu glikoziirl, fosfotiri, No veya K
ekskresyonu aminoasidir, Urikoziri ve proksimal RTA
ile karakferizedir.

Proximal RTA ve Fanconi sendromunda hayatin ilk yilinda

+ Proksimal  15bil HCO3  reabsorbsiyonunun
e : locarmi ve hiserid
vardir. idrar asidifiye edilebilir (pH<5,5).

Lot shite

_ + Distal RTA: Alkali idrar + hiperkalsiori+ =

biylime geriligi, poliiri, dehidratasyon, kusma garilir
Fanconi sendromlu hastalar fosfat keybina bagh rikets
semptomlan geligtirebilir

Lowe sendromu (okuloserebrorenal sendrom): infant
dareminde katarakt, gelisme geriligi, hipotoni, davranissal
anomaliler, nabetler, stupor, sterofipi, obsesyon ve Fankoni
sendromu ile orfaya gikar

Uriner asidifikasyon progesindski transporterlarin azalmis
fonksiyonu ile olugur. Idrar pH's: cddi metabolik asidez
varhginda bile 5.5'in altna disirilemez.

! hil
p

nefrolitiyazis

Liten

+ Tip IV RTA bozulmus aldosteron Grefimi veya ~
sonucy i ile | 3
gap metabolik asidozla =2
]
RTA Tam

Tip | ve Tip Il RTA'da serum K disik, serum HCO, disik,
hiperkloremi mevcutiur. Hiperkalemik asidoz fip IV
RTA'y1 destekler.

Nen anyen gap metabolik asidoz saptaninca idrar pH'sina
balalmaldir. Asidoz varhiginda idrar pHsimin 5,5’ in
alinda olmasi proksimal RTA'y1 destekler.

RTA Tedavi

ST v

Ana tedavi HCO, replasmanidir. Proksimal RTAl hastalar
daha fazla sodyum bikarbonat veya sitrat selusyonu (Bicitra
or Stohl's solution) gerektirirler:

Fanconi sendromlu hastalar genellikle fosfat replasmarn
ihtiyaci gésterir

Distal RTAh h alard Pt k F rkalsirisi olan
hastalara tiyazidler gerskebilir

Tip 4 RTA'da hiperkalemi tedavisi gerekir

BARTTER SENDROMU

+ OR kalitlr, hi iori ve hipokalemik g s

alkaloz ile karakterizedir

Patogenez

+ Henle'nin assenden kolunda sodyum, klor ve potasyum
transport defekti vardir:

* Renin/AT/aldosteron aksi stimiile olur.

Klinik

Polihidramniyoz, dismorfik bulgular, tekraraya
dehidratasyon dykisi ve biyime geriligi

Kan basina genellikle normaldir. Nefrokalsinozis
hiperkalsiori sonucudur.  Ciddi hipokalemi ve metabolik
alkaloz (Kronik Loop diUretik stkilerine benzer) Bartter
tarisim d0sOndordr.

Hipemagnezemi nadirdir. Kronik kusma benzer bulgulan
verse de forkh olarak Bartterda idrar Cl dizeyi artmig,
kusmada azalmighr. Juxtaglomeriler aparatta hiperplazi
vardir.

* Bartter Sendromu Tip 4 sensdrindral isitme kaybi ile

Klinik Bilimler 120. soru
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Ders Notu Sayfa 106

GITELMAN SENDROMU

ORkalitilan, hipekalemik bolik alkaloz, hipokalsii
ve hipomagnezemi ile karakterizedir

Kronik tiyazid divretik kullammi etkilerine berzer

Daha ge¢ orioya cikar. Disik Mg'a bagh rekiirren kas
kramplar vardir Tipik tekrarlayicr dehidratasyon Sykis
vermezler. Uriner Ca dizeyi dusiktor, Griner Mg dizeyi
artmishr. Renin ve ald diizeyi, PGE sek
genellikle normaldir.

X-LINKED NEPHROLITHIASIS (DENT DISEASE)
* Rekiiren tas olusumu ve Fankoni ile karokterizedir.

LIDDLE SENDROMU

+ Kollektar fubullerde epitelyal Na kanallannda mutasyona
bagh olugan dogumsal HT nedenidir

TOKSiK NEFROPATI

* Nefrofik Sendrom: ACE inh, Altin fuzlan, Civa, Interferon,
NSAI, Penisilamin
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Ziya Gokalp Cad. No: 3 (Soysal ishani) Kat: 5
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ANKARA Kizilay/ANKARA
0(312) 435 05 00
Beyazitaga Mah. Topkapi Cad. No: 1 Kat: 3-4-5
ISTANBUL Topkapi/iISTANBUL
0(212) 523 10 00
Yeni Baraj Mah. 68053 Sok. Aydin 6 Apt. No: 8/B
ADANA > Seyhan/ADANA
0(322) 22463 23
Giilliik cad. (Soytas Ulukut is Merkezi) Kat: 7 No: 10/27
ANTALYA Muratpasa/ANTALYA
0(242) 243 88 22
Asimbey Cad. No: 12 Gorukle Mah.
BURSA B blok Daire: 2 Niliifer/BURSA
0(224)4417414
istasyon Mabhallesi Atatiirk Bulvari
EDIRNE Libra Teras Evleri A blok Kat:2 No:193 D:16
MERKEZ /EDIRNE
Lala Pasa Mah. izzet Pasa Cad.
ERZURUM Omer Erturan is Merkezi Kat: 1 No: 3
Yakutiye/ERZURUM
0 (442) 23335 85
28 Haziran Mah. Turan Gunes Cad.
KOCAELI No: 273 Kat: 1 izmit/KOCAELI
0 (553) 144 08 55
Sahibi Ata Mahallesi Mimar Muzaffer Cad.
Zafer Alani Abide is Merkezi: Kat: 4
KONYA
Meram/KONYA
0(332) 3519523
Cumbhuriyet Mah. 65. Sokak No: 3 Kat: 1
SAMSUN Atakum/SAMSUN
0(362) 43193 39
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