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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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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 137

137.Pamukcuk, bliylime geriligi, sik enf, akrabalik, lenfopeni, tiim antikorlar diisiik:
-Agir kombine immun yetmezlik

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

TUSEM PEDIATRI / IMMUNOLOJI

HUCRESEL iMMUN YETMEZLiKLER
g KLINIK OZELLIKLER

k bulgular yasamin erken déneminde, genellikle ilkk 3 ayda ortaya cikar.
+ Hertorlo sistemik ve lokal enfeksiyona yatkinlik vardir.
+ Ozellikle i 1l jenl feksiyonlarda rol alr ancak fi lar (Pnémosistis carini,

kriptosporidiyum); ybzeyel mantar enfeksiyonlar {oral moniliyazis); viris enfeksiyonlan (CMV, EBV, HSV) da linigin
dnemli pargalandir.

¥ Canh asilarla yaygin enfeksiyon riski vardir. BCG en nemlilerindendir.

¥ P-Aakeiger grafisi veya fomografide fimus atrofik olarak garilor veya gbrilemez.
¥ Kan ve kan drimnleri isink dan kullanilirsa GVHD gelisebili
Tedavi: Kék hiscre transplantasyonudur.

[ LABORATUVAR SZELLIKLER |

+ Candida deri testi, T-hicre fonksiyonunun en ekonomik testidir. Ancalk PPD de kullanilabilir.

+ T hiere ve hicre alt populasyonlarin sayimi, T hiereleri (CD2, CD3, CD4 ve CD8) iizerinde bulunan CD anfijenleri taniyan
antikorlar kullanarak flow sitometri ile yapilabilir

« H o Tkl Ll ik tipte asin duyarlilik testlerine yanit alinmissa baska teste gerek
yoktur. Ancak yanit allnumayun hastalarda fotal T hucrelerl sayihr. Bu hicreler yiizeylerindeki belirleyiciler yardimyla
sayilabilir (koyun alyuvarlan-Rozet ya da immonfl 1y iyle).

TALIKLAR

[ 1- i GEORGE SENDROMU |

En sik 22q11 mikrodelesyonu sonucu embriyonel dénemde 3-4. faringeal keseden gelisen paratiroid bezi ve
timusun gelisim kusurlan en dnemli 5zelligidit. Diger lara ait konjenital liler de gérilebilir.

Paratiroid aplzisi-hipoplazisine bagh olarak yer iyon seklinde ortaya gkan geg, kalic hipokalsemi
olur. Timus aplazisi-hipoplazisinden dolayr hastalar dogumr.lun itibaren mantar, viris ve R Jiroveci enfeksiyon riski
hindadir. Bu k larda kan transfi dan sonra graft-versus-host hastahg ortaya cikabilir.

Eslik eden anomaliler arasinda konjenital kalp defekileri (en sik konotrunkal kalp anomalileri-BAT, trunkus arteriozus,
fallot, parsiyel venéz déniis anomalisi), bas anomalileri (bifid uvula, st dudak lasa filtrum-balik agz gérinimi,
hipertelorizm, mandibular hipoplazi-mikrognati, disik centikli kulak) yer alir. Hastalar CHARGE sendromu ile iligkili
olabilir. Hastarda sagirlik, konusma bozuklugu ve mental retardasyon gérillebilir

[ 2- KRONIK DERi VE MUKOZA KANDIDIAZisi |

Otozomal resesif gecisli, T supresor hiicre y ligi olup kandid geg tipte asin duyarlihk reaksiyonu bozuktur.
Inate kandida enfeksiyonlar: ile karaklerizedir, sistemik bulgular gorilmez.
Otoimmin ve endokrin hastaliklar (hipoparatiroidizm, Adi I higy, hi dizm, kronik aldif hepatit, alopesi,

vitilige, pernisiyéz anemi, Sjégren sendromu) eslik eder.

Klinik Bilimler 137. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 352

[ AGIR KOMBINE iIMMUN YETMEZLIK |

OR, X gecisli genetik veya sporadik olabilin. Gocuklarda gérilen en agir immin yetmezliktin. Hastalarda timus
kiigiktOr; tonsil, lenf nodu, adenoid ve peyer plaklar yoktur. Hastalk yasamin ilk 6 ayinda mutlak bulgu verir. il

bulgular biyome geriligi, moniliyazis ve Pcarinii pnémonisidir. T lenfositler yok ya da gok azdi, lenfopeni (<2500/
mm?) vardir. Tom i in dizeyleri Imighir. Genellilde kigiik yasta enfeksiyonla kaybedilirler.
Graft-versus-host hastaligi sikhir, adenozin deaminaz diszeyi eksik olan OR tiplerde deki gibi kemik degisiklikleri
gérilebilir.

o rastalann Tek fedavi sans Kemik g1 rransplantasy onuaur.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

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

Tusem Konu Kitabi
Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

PEDIATRI / NEONATOLOJI TUSEW

BT oz

Klinik Bilimler 139. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabl Sayfa 031

hiperventilasyona gecici cevap verebilir.

¢ Preduktal-pestduktal PaO2 fark: > %20 mmHg, saturasyen farki > %5 olmasi sagdan sela santi disindorir.
EKO ile sagdan sola sant gésterilir.

+ Asfiksiye bagh ve idiyopatik olanlarda PA-AC normaldir.

+ Ayinai tanida siyanotik KKH (TPVDA) ve sekonder nedenler digimlor.

— Kesintan chokardivoarafiile kovulue

Klinik Bilimler 139. soru

Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 031

¢ Tedavinin hedefi, pulmoner vaskiler direnci (PVD) disiirmek ve sag ventrikdl sistolik fonksiyonunu iyilestirmek olmalidir.
ilag: ilk tercih inhale NO’dir. NO, selektif vazodilatatordir. Yan etld olarak methemoglob'lnemlye dikkat

edilmelidir. Yandsz vokalarda iv/inhale PGI, (| iklin) ve iv sild | denenebilir. Analjezi ve

salanmasi nemlidir

Y

PVD'yi dissiirmek icin milrinon (inotropiyi artirabilir) da verilebilir

Atriyal dolum basincin iyilestirmek (8n yok) icin vazopressin (PYD'yi disirebilir) verilebilir.

* Miyokardn sistolik perf arhrmak icin verilebilir.

« Egersag ventrikil disfonksiyonu varsa ve yapacak bir sey kalmamissa duktus kapali ya da daralmis ise PGE1 infizyonu
ile duktusun agilmasi dogondlmelidir.

Oksijen: Oksijenlenme icin hipervertik AV uygulanir
Asidoz tedavisi: NaHCO_ bazi larda HV'ya eklenebilir.

— Hiperventilasyon ve NaHCO, ile alkaloz agin olursa sagifik ve CP'ye neden olabilir.

%90 vaka O,, HY ve ilaclara yanit verir. Yanit vermeyenlere ECMO uygularur.

KONJENITAL DiYAFRAM HERNiSsi

BOCHDALEK - POSTEROLATERAL ]

+ Yenidoganda diyafragma hernilerinin %90'idir. Kizlarda sikhir. Olgulann cogu solda (%85) ve unilateral (%95 )dir.
Sikhikla sporadiktir. %30 diger liler (trizomiler, Tumer) eslik eder.

Klinikte respiratuvar distres, skafoid abdomen, gégus duvan capi (1), gégiste bagirsak sesleri duyulmasi ve solunum
sesleri sesleri (<) saptanir.

Tari prenatal USG ve fetal MR, postnatal PA grafi ve BT ile konur.

Tedavisi konvansiyonel mekanik ventilasyon, HFOV, iNO, ECMO ve cerrahidir. Cerrahi tedavi acil degildir.

* Kbt prognoz kriterleri; < 24 saat semptem olmasi, ciddi pulmoner hipoplazi, kontralateral AC’e herniasyon ve ECMO
ihtiyact olmasidir

Komplikasyenlari: GER, BPD, biyyime gelisme geriligi, nérokognitif bozukluk, pektus ekskavatum ve skelyoz gelisimidir.

EKSTRAPULMONER HAVA KACAKLARI (PNOMOTORAKS)

¢ Unilateral, p ik olan pné k idoganlann %1-2' sinde garilor.

* Erkek, term olmak, RDS, MAS, Uriner anomali ve oligohidroamniyos riskini artinr.

KLINIK |

. o k i olusan dispne, takipne ve siyanozdan olusan solunum sikintisi ile karakterizedir.
Hetomril lbiciin:mevo sach M s lontixiiride i hgmui n prezsnie-olic Hvzursualuk. bilabibie-vydrapiand
erken bulgular olabili. Etkilenen tarafta gégis én-arka capi artar, selunum sesleri azalmig veya yoktur ve
hiperrezonans alinir. Kalp diger farafa, diyafgram asag dogru yer degistirir. %10 vakada bilateral olabilecegi icin
bulgulann simetrisi pnémotoraks: ekarte ettirmez. A ik/hafif ikler takip edilir. Agir semptomatiklerde
acil igne aspirasyonu sonrasi ggis topl takilip su alh drenaji uygulanic

Promomediastinum pndmotoraksh hastalann %25%inde g&i0Ior ve gensliikde asemptomatikti. Solunum sikanhsinin
derecesi tutulan havanin miktanna boghdir. Fazla ise midtorasik bélgede sislik, boyun venlerinde dolgunluk, kan
basincinda digme ohur. Nadir gdrilmesine raimen subkdian amfizem hemen heman patognomonikdir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 140

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

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

TUSEM PEDIATRI / NEONATOLOJI

ST Hesa]

DIiYABETIK ANNE BEBEG

Diyabetik lerde polihid oz, preekl i, piyelonefrit, preterm dogum ve kronik hipertansiyon normalden sik
487010p; SzelNkle: 32 hafsdan sona fetal mostallie oranian yhksekit

* Konjenital anomali, kéti kan sekeri kontrol’ (hemoglobin A, €) ile iligkilidir.
+ Amniyotik s eritropoetin dizeyi fetal-neonatal morbiditeyi gésterir.
- Diyabetik annelerin bebekleri gestasyonel yaslarina gére biyik (LGA) olurlar. Ancak vaskiler
komplikasyonlarla komplike ise SGA bebekler dogar.
Patofizyoloji

+ Fetal hipergli: iz Konjenital lilere, erken biyimed Il (IU 0-20 hafta) ve hiperinsilinizme (> 20 hafta)
yol acar.

Fetal hiperinsiilinemi: Neonatal hipeglisemi (postnatal 0-7 giin), sirfakian eksildigi ve immatior karaciger metabolizmasi
sonucu sanliga neden olur.

Fetal hiperglisemi ve hiperinsilinemi: Fetal makrozomi (> 20 hafta, beyin harig) sonucu dogum asfiksisi,
kardiyomi i id kipnesine; fetal hipoksi (> 30 hafta) sonucu polistemi, inme, sanlk, renal ven

ve ) gegici

trombozu ve demir bozukluklarina yol acar.
* Kot

lisimsel sonlarim, hipogli

LAR r
+ Hipoglisemi (%25-50) en cok 1-3.saatlerde garilix. Spontan dizelme 4-6 saatte baslar.
+ Hipokalsemi (%50) En disik dizeylere 2472 saatte ulagiin:

* Kardiyomegali (%30) ve kalp yetmezligi (%5-10) olur. Asimetrik septal hipertrofi gérlebilir (En sik EKO bulgusu)
Makrozomiye bagh degum travmalarn sikhir.

i, dogum asfiksisi ve polistemiye sekonder inme sonucudur.

Narolojik gelisim geri olabilir. Vicuda gére beyin boyutu atmamigtir.

Sanllc Lisi buerenaluen

Klinik Bilimler 140. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 044

ciskiogooustic

‘ Diyabetik Anne Bebeklerindeki Problemler
Metabolik Kardiyorespiratuar Hematolojik
Hipoglisemi Perinatal asfiksi Polisitemi
Hipokalsemi RDS Hiperviskosite
Hipomagnezemi Yenidogarin gegici takipnesi Hiperbilirubinemi
Hipokalemi Kardiyomiyopati Renal ven frombozu
Morfolojik
Dogum travmalan | Konjenital matformasyonlar [
Klavikula larikdan | Kardiyak Gis
Humerus kinklan BAT (en sik siyonetik hastalik) Kiigik sol kolon
Brakiyal pleksus paralizileri VSD (en sik asiyonotik hastalik) Situs inversus
Frenik sinir paralizisi ASD, koarktasyon Duodenal atrezi
MSS hasan Renal Anocrekial atrezi
Agenezi, displazi, gift Ureter, hidronefroz Nérolojik
iskelet sistemine ait Anensefali
Hemivertebra Meningosel
Lumbosakral agenezi Holoprosensefali

f TEDAVI

» Asaniplomatic bebaldedn 1 saor ighnde kan gakerter Blgiular yeipilmali ve sonioli §-8 sidl KDissines seor b
tekrarlanmalidir.

Klinik iyi ve normoglisemik ise anne soti) veya formitla mama ile hemen beslenmeli ve her 3 saatte bir bu oral beslenme
sordordlmelidir

Oral beslenmeyi tolere edemez ise 4-8 mg/kg/dk. hizinda iv glukoz baglanmahdir.

. ik bebeklerde dahi hipoglisemi, kan sekerlerini normal dizeylerde tutacak sekilde oral beslenme veya iv
glukoz ile tedavi edilmelidir
+ Bolus hipertonik glukoz vermek, insilin sekresyonunda arhisa ve ‘rebound’ hipoglisemiye neden olabileceginden

kagilmahdir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 142

142.Asis1z cocuk, dokunti, konjunktuvit ne diistintrsun?
-Kizamik

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

PEDIATRI / ASILAR VE ENFEKSIYON HASTALIKLARI TU s E m

Tl

Orofurengeal tularemi, tonsillitli veya tonsillitsiz akut fareniit ve servikal lenf adeniti ile karakterizedir. Enfekte bademcikler
buybyebilir ve difteri ile iligkili zarlara benzeyebilen sarimsi beyaz bir zar geligtirebilir.

Okuloglandiler hastalik nadirdir, ancak meydana geldiginde, giris kapisi konjonktivadir. Kirlenmis parmaklar veya
dakintblerle temas, bu tularemi formunun en yaygin mekan fir: Hastalk gensllikle tek taraflidir. Konjonktiva agnlidir
ve sanmsi nodiller ve noktasal Ulserasyonlarla iltihaplidir.

Kesin tam kiltirde F. tularensis Uremesiyle yapilr,

Tularemi tanisi cogunlukla serolojiyoluyla konulur: Standart top aglitinasyon (TA) testinde, uyumlu dykisi ve fiziksel bulgulan
olan bir hastada >1:160'ik tek bir titre taniy belirleyebilir.

TEDAVI

Klinik Bilimler 142. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 439

VIRAL ENFEKSIYONLAR

8-12 ginlik inkUbasyon déneminden sonra 2-3 gon stren prodrom dénemi olur.

Prodrom déneminde hafif ates, kuru dksirik, burun akinhisi, kojunktivit ve fotofobi gérilir.

Koplik lekeleri dékintuden 1-4 gin 6nce gdrilen, premolar dis hizasinda yanagin iginde mavimsi- beyaz noktaciklarla
birlikte aynk kirmizi lezyonlar olarak grilor. Kizamik igin patognomonik bir enantemdir.

Dokinti bas (kulak arkasi, alinda sag cizgisi) ve boyunda baslar. Ates 40 0C’a kadar yUkselir, gévdeye ve
ekstremitelere dogru yayilir. Ustlerde birlesme egilimindedir, 7.giinde solar.

Dakintinin 4. GUni ates diser. Kizami§in en uzun semptomu olan 8ksirik 10 giinde biter.

Dokintd dncesi 3 gin, maruz kalma éncesi 7 gin, dokintl sonrasi sonrasi 4-6 gin bulashncidir.

Dékintiden sonra 3 gin icinde ates dismezse kemplikasyon olusur.

Omir boyu bagisiklik birakar,
En sik sekonder bakleriyel enfeksiyon pnémokok'tur,
Asiya bagh dékintis ekstremiteden gévdeye yayili, petesival purpurik hale gelir.

(ram]

Lenfopeni karakteristiktir. Akut faz reaktanlan CRP ve ESH normaldir.

Tan serolojik olarak kizamik Igt'in 2. gbrden sonra pozitiflegmesi veya kzamik IgGinin 1. Gin-1. Ay arasinda > 4 kat
titre arhgi ile konur.

Dakintiiden 2 gin sonra, serum kizamik lgM antikorunun tespiti ve takiplerde antikor titresindeki artis ile kesin fani
Konabilir.

+ Akut dénemden konvalesan ddneme gecildiginde ise (2-4 hafta sonra) IgG dizeyleri yaklagik 4 kat artar.
Tom hastalardan hem solunum yollanndan PCR igin sUrontl rmedi hem de serum IgM dizeyleri bakilmasi &nerilir.

KOMPLIKASYONLAR

Solunum sistemi

1. Respiratuar komplikasyonlar;
+ Ofitis media
* Sinizit
+ Mastoidit

+ Pndmoni (En sik bakleriyal etkenler: Pndmokok, Hib, S.aureus)

439
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 143

143.Kistik fibroziste enfeksiyonda az olasi etken?
-Klebsiyella pnémonia

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

TUSEMJ PEDIATRI / SOLUNUM HASTALIKLARI

e

KISTiK FIBROZiS

Beyaz irkta yasami en cok sinirlayan, resesif gegisli bir bozukluktur. Cocuklardaki kronik akeiger hastaliginin ve pankreatik

ekzokrin yetmezligin major nedenidir.

Otozomal resesif geger. KF sendromuna neden olan mutasyonlarin 1omi 7. kromozomun uzun kolunda fek bir lokusta
toplanmigtir.

KF geni, KF fransmembran regj}lnli')l (KFTR) ad) verilen bir protein kedlar. KFTR hava yolu epiteli, Gis (pankreas ve safra
sistemi dahil), ter bezleri ve GUS'de eksprese olur.

KFTR nin degisik mutasyonlarla bozukluga ugrayan, iyon kanah ve dozenleyici fonksiyonlan vardir.

En sik gdrilen mutasyonu AF508/dir.

Kultore edilmis KF barsak epitel hiscreleri, kolera toksininin sekretuvar etkilerine direnclidir.

Kistik Fibrozisli hastalarda akciger tutulumunun siddetini modifiye edici genler belirler.

PATOGENEZ

Miokéz sekresyonlarin temizlenmesindeki yetersizlik,

Patofizyolojik olarak &nemli 4 bulgu vardit

Mikéz sekr larda su oraninin azall

Terde ve diger viscut smilarinda tuz oraninda arts,

Solunum sistemine sinirli kronik enfeksiyon varligr.

KF epitel hicre zarlan, cAMP uyarisiyla Kor sekrete edemezler ve fazla miklarda Na reabsorbe ederler. B defektler KFTR
ile iliskilendirilmektedir

v Hava yolundaki epitelyal patofizyoloji tuz ve buna sekonder olmasi beklenen su sekresyonundaki bozukduksonucu, agin
su ve tuz emilimidir. Béylece hava yolundaki sekresyonlar daha viskdz ve elastik (lastik gibi) hale gelmelde, vicutian
P ey 1 i B anl e i ey [t o i

Klinik Bilimler 143. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 340

+ Sol sisterni tutulumunda ilk lezyon akut bronsiolitir. Oksbrik ve balgam gkarma en sik KF semptomlandir ki cou
zaman tekrarlayan pnémeniye bagh ortaya gkarlar,

Seden

Klard s

H.influenza ve S. aureus kiigiok ensikgdril
maktophilia kistik fibrozisli hastalarda pnémoni etkenlerindendir.

P aeruginosa, B. Cepaciave Stenotrophomonas

Coculkarda ekzokrin pankreas yetmezliginin en sik nedeni KF'dur. KF'lu hastalarin %80inde pankreas yetmezligine
bagl malabsorbsiyon ve enun yarathg: sekonder patelojiler gdzlenir. Her ne kadar KF ekzokrin yetmezlik yapsada nadiren
endokrin yetmezlik yani diyabete neden olabilir. Tekrarlayan pankreatit ataklan da gérilebilir.

Yenidoganlarda gérolen mekonyum ileusunun %90 nedeni KF'dur. Aynca daha biytk cocuklarda buna benzer Klinik
tabloya distal intestinal obstrisksiyon sendromu denir. 1 yas-3 yas arasinda hastalarin %15.25'inde rektal prolapsus
gozlenir

Yenidoganda kelestatik sarihga neden olarak uzamis sanlik etiyolojisinde yer alir.

Kolelitiyazis, biliyer siroz, spl li ve portal hip iyona yol agabilir.

Hastalann derileri tuzludur. lst arhgt ve egzersizle hipokloremik alkaloz tablosy ortaya gkobilic. Oral fuz replasman: ile
tedavi edilir.
Erkek hastalarin ok biyik bir kisminda azospermiye bagh olarak, k

ise bir k la fertilite

340
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 144

144.Stridora yol acmasi en az olasi olan?
-Hipersensitivite pnémonisi

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

TUSEM PEDIATRI / SOLUNUM HASTALIKLARI

A EHT M Wz

+ Konjenital santral lezyonlarla (Arnold-Chiari mal W, meni losel, hidrosefali) birlikte bilateral vokal kord
paralizisi gdrolor, Inspiratuvar stridorla karaklerize hava yolu obstriksiyonuna neden olur,

Klinik Bilimler 144. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 330

VOKAL KORD PARALIZi

+ Stridora neden olan en sik 3. konjenital laringeal anomalidir.

Konenital santral lezyonlarla {Arnold-Chiari malf w, losel, hidrosefali) birlikie bilateral vokal kord
paralizisi garilor. Inspiratuvar stridorla karakterize hava yolu obstriksiyonuna neden olur.
+ Vokal kord paralzisinde en sensisifif ve spesifik test i if laringeal elekiromiyografidi

+ Tek tarafli paralizi aspirasyon, 8ksirok ve bogulma hissi (tkanma) yaratr. Genellikle KKH ve TOF operasyonlanna
sekonder ortaya cikar.

+ 6-12. ayda spontan iyilesir. Bilateral paralizide gegici trakeotomi gerekebilir.

TRAKEOMALAZI VE BRONKOMALAZI

I i e b T

Bebeklerde hisiltili solunuma neden olan, trakea ve ana
K I

i sonucu ortaya ¢ikan
ar ir. Primer daha sikhr. Sikayetler dogumdan sonra baslar ve viral
enfeksiyon olmasa da devam eder. Sel dzefagial atrezi, | fistol, vaskiler anomaliler;
mediyastinal kitlelerdir. Tani bronkoskopi ile konulur, MR inceleme ve BT'de kullanilabilir.

i ve bronk
d -

nedenler ise

LARENGEAL PAPILLMOMA

Gocuklardaki kronik ses kisikhginin en sik nedenidir.

{ REKURRENT RESPiRATUVAR PAPiLOMATosis}

Gocuklarda solunum yolunda en sik gérilen neoplazmlardir. HPY etkendir. Laringeal hastaliktan HPV 6 ve 11 sorumludur.
%67 Ja maternal condyloma vardi. Hastalarda ses kisiklign olabilir. Pek gogu soliterdir ve larenkste bulunur. Tedavi

cerrahi eksizyondur.

HAVA YOLUNDA YABANCI CISIM
4 yagin altindaki gocuklarda ¢ok sikhir. Erkeklerde daha sikhr. En nemli k lik w havayol 1 hkanmasidir.
Bilinci agik cocukta bu durum ani sol sikinhsinin ardindan kont ve dksuruk baglamasiyla fark edilir.

{ KLINiK

1. Baslangig evresi: Siddetli 8ksOrik nobeti, 6§irme, bojulma, olasiikla yabanci cisim aspire edildiginde tkanma ani
olarak gelismistir.

2. Asemptomatik interval: Yabana cisim yerine oturur, refleksler zayiflar, ani olusan irrite edici semptomlar yatsir. Bu
dénem en tehlikeli dsnemdir ve tamida geg kalmaya ve tamnin gézden kagmasina neden olur.

3. Komplikasyonlar: Obstriksiyon, erozyon ve enfeksiyon gelisir, bu dénem yabane cisim olasiligin yeniden akla getirir.
Hava yolunda yabanei cisim saptananlann %15'inde akut veya kronik | lik bildirilmitir. Komplik lar ates,
oksirik, h izi, pnémoni ve atelektazidi

Pozitif 8ykis her zaman géz dninde bulundurulmalidir. Vizingle birlikte olan bogulma ve 8ksirik nébetleri hava
yolunda yabane cisimi kuvvetle dosondiormelidir. En sik aspire edilen materyal kuruyemisler oldugu icin 8yko bu yénde
lerinlestirilmeli ve bronkoskopi icin acele edilmelidi

Yabane cisimlerin pek gogu bronga (saj brong olgulann %58/i) yerlesirken az oranda laringeal veya trakeal lokalizasyon
saplanir.

Ozellide ana bronglarin etkilendigi olgularda p jor ekspi grafilerinde stkilanen alanda Kasik olarak
obstriktif amfizem (cek-valf sistemi ile hava hapsi nedeniyle] gelisit ekspirasyonla saglam faraftaki hava rahatca
bosalabileceginden mediyastinum (kalp ve trakea) saglam tarafa yer degistirir.

Tedavide acilen yapilacak bir bronkoskopi ve yabanci cismin alinmast en etk yontemdir
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144.Stridora yol agcmasi en az olasi olan?
-Hipersensitivite pndmonisi

PEDIATRI / SOLUNUM HASTALIKLARI Tu s E w

Medikal acil durumdur ve yapay solunum yolunun hemen acilmasini gerektirir.

Epinefrin ve steroidler etkili degildir.

Seftriakson, sefotaksim, sulbaktam-ampisilin (ampisilin rezistan H.inf nedeniyle) hemen baslanmalidir.
I S L T T

invazif H. infile hastalanmis kisilerle karsilasan ev, kres veya gocuk k p
rutin olarak anarilmemeldedir ancak vDeut isisinin gok yakindan izlenmesi gerskmeldedi:

Rifampisin ile kemoprofilaksi endikasyonlar (20 mg/kg/gin tek doz, 4 gin sireyle):
(1) Astlar tamamlanmanus 48 aydan kigik tim temaslilar;

(2) Primer agi semasini almamis 12 aydan kicik bebekler;

(3) Evdeki imminkompromize gocuklar.

Alerjik nedenli akut larengeal sislik subkutan epinefrin (0.01 ml/kg 1/1000 adrenalin Max:0.5 ml) veya rasemik adrenalin
inhal yanit verir. Kortil idler sikhkla gerekir.

2. BAKTERIYEL TRAKEIT

U:i hn:;a Il " uklutb'l kteriyel enfeksiy dur, glottisi tutmaz fakat krup ve epigloftit gibi yasami tehdit eden havayolu
tikanikhigina neden olabilir.

Staf. aeureus en sik saptanan ajandic. M catarrhalis, tiplendir H. inf, anaerobik organizmalar da etken

olabilir.

* Hastalar genellide 5-7 yas arasindadir. Sikhida viral pi h hiklari (lari keit) izler bu ybzden primer
bakteriyel enfeksiyondan gok viral enfeksiyonlarin bakteriyel k il w olarak dUsinolor.

Klinik

« Tipik olarak hastalarda viral laringotrakeobronsitin bir parcasi olarak kaba bir ksirk vardir. Hemen veya birkag ginlik

iyilik halini izleyerek yUksek ates ve respiratuvar distresle birlikte toksik gdronim ortaya cikar.

Hastada epiglottitdeki gibi salya ve disfaji yoktur, sirt st yatabilir,

Krup icin kullamlan olagan tedaviler (epinefrin) etkisizdir. Majer patolojik zelligi olan krikeid kikirdak dizeyindeki koyu
yapiskan sekresyonlarn aspirasyonu yararh olabilir. Entibasyon gerekebilir.

Tam

+ Yoksek ates, porilan hava yolu sekresyonlan gibi bakteriyel hava yolu enfeksiyonu kantlan ile epiglottit bulgulannin
olmamasiyla konur. X ray gereli degildir fakat yan grafi ekilirse trakeada pseudomembran kopmasi garolebilir.

Tedavi

Klinik Bilimler 144. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 329

LARENKS, TRAKEA VE BRONS KONJENITAL ANOMALILERi

LARINGOMALAZI

Stridor saptanan gocuklardaki en sik saptanan konjenital laringeal anomalidir. Inspiratuvar stridor sirtisti
yatma ve uyanyla (aglama, ajitasyon, beslenme) artar. Kesin tani fleksible lari k insprium da yumusal
I taralitis 5ol

kismin ane dogru gelip havayolunu gordlmesi ile konur.

Genellikle postnatal 2. haftada g&rilmeye baslar ve 6. aya kadar siddetini arthnr ve herhangi bir yasta gerilemeye beslar.
18-24 ay civannda kaybolur, L farengeal refl tabloya sikea eslik eder.

KONJENITAL SUBGLOTTIK STENOZ

Stridorun 2. sik nedenidir.

Konijenital olabilecegi gibi uzun sire entibe kalan bebeklerde de stridorun olmasi durumunda neelikle disinilmelidir.
Stridor bifaziktiz. Rekirren veya persisten krup tipikir
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-Hipersensitivite pnémonisi
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TITA VAN S EBT M HErE2]

+ Kruplu hastalann buyik cogunlugu 3 ay-5 yas arasindaki cocuklardir. Erkeklerde ve sonbahar sonu kig aylarinda daha
sik gorilor. %15 hastada gili aile &ykisiy vardir.

+ H.influenza tip B akut epiglottitin en sik se be biydi fukat HiB agisinin yaygin kullanima girmesinden sonra, invazif enfeksiyon
%80-90 oraninda azaldi. Asih gocuklarda epiglottitin nedeni olarak S. pyogenes, 5. pneumeniae ve Staf. aereus daha
fazla yer tutmaktadir.

[ KRUP (LARINGOTRAKEOBRONSIT) |

+ USY obstruksiyonl en sik nedenidir. En sik etken virGslerdir . Obstroksiyondan birkag gon énce burun akintisi, farenit,
hafif 8ksirik ve hafif ates gibi ilervardir. Hasta sonra karakteristik havlar tarzda &
ve stridor geligtirir. Ates d lar karalderisitik olarak gece kétOlesk, degisik agiikia birkag gbn
yineler ve genellikle 1 hafta icinde ftamamen gecer. Ajitasyon ve aglama semptomlar agreve eder. Respitauvar distress
degisik derecelerde olabilir. Hipoksi ve distk oksijen saturasyonu tam obstriksiyonda kargimiza gikar ve acil havayolu

L - L L

Klinik Bilimler 144. soru
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AKUT EPIGLOTTIT

+ Daha dnce saglikl olan bir gocukta birden ates ve bogaz agns baglar. Saatler iginde hasta toksik garoni, yutma goclesir
ve solunum zorlagir. Agizdan salya akar ve solunum yolunu agik tutmak igin boyun hiperekstansiyondadic. Hasta tripod
pozisyonunu alabilir. Tablo siyanoz ve komaya ilerleyebilir. Stridor geg bulgudur ve hava yolunun neredeyse kapanmak

rodromal bel

zere oldugunu gdsterir. Havlar tarzda 8ksOrik cok nadirdir.

+ Tami gilek kairmizis, sis epiglotun laringoskop ile gérilmesiyle konur. Yan boyun grafisinde “bas parmak (thumb)” isareti
vardir.

+ Hava yolu garanti altinir ve kiltorlerin all 1 ardind friak ve vankomisin tedavisi basl

* Virusleren sik etkendir. USYE olarak baslar, cok kiscik cocuklar disinda hafif seyirlidir. Ses kisikhgi ve havlar tarzda sksiriok
gbrilebilir. Obstritksiyon subglottik balgededir.

i SPAZMODIK KRUP

+ 1-3 yos arasinda gece aniden dispne, 8ksirik ve inspiratuvar stridorla uyanan cocukta ates yoktur ve nemli hava
| N G

'y
+ Oncesinde hafif burun akintisi ve ses kisikligi olabilir. Gocuk karakteristik havlar tarzda, metalik sksorik, goroholo
inspirasyonla uyanic ancak ates yoktur,

Komplikasyon

En sik kompliknsyon enfeksiyonun gevre dokulara ve diger solunum yollanna (ofit, pulmoner parankim, terminal bronsiol)
yayilimidir.

Tedavi
Krupta
+ Soguk buhar [Adle serviste etkili degil)

Nebulize rasemik epinefrin (0.25-0.75 ml rasemik veya 5 ml, 1/1000'lik rasemik elmayan epinefrin). Nebulize adrenalin
endikasyonlan: Dinlenme sirasinda (sakinken) stridor; olasi entil gereksinimi; respiratuvar distres ve hipoksidir.
Tagikardi, Fallot tetralojisi ve ventrikbler cilam obstrUksiyonu olan kigilerde dildkatti kullanilmalidir

Kortikosteroidler (Deksametazon (0.15- 0.6 mg/kg oral yol im yol kadar etkilidir, ilk tercibtir)

Inhale budesonid oral deksametazen kadar etkilidir.

Antibiyotilderin yeri yok (epiglottit diginda) tur.

Heliox (agir olgularda) kullanilabilir.

Trakeostomi, endotrakeal entibasyon gerekebilir.
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E INEK SUTU ALERJiSI

Cocuklann % 6 kadarinda yasamin ilk 3 yilinda besin alerjisi g&rolir. inek st alerjisi (ISA) yaklasik % 2.5, yumurta alerjisi

% 2 ve fistik alerjisi ise % 2-3 gibi gida alerjik reaksiyonlanndan sorumludur. Yer fish§: alerjisi yaygnhigi son on yilda ¢ ket
artmishr. SGt ve yumurta alerijisi olan ¢ocuklarin yakdasik % 50'sinin alerjileri genellikle okul cagina kadar gecer.
Buna kargilik, fistik, agag fistigs veya deniz Orinleri alerjisi olan cocuklanin % 80-90 alerjilerini 8mir boyu korur.

IgE aracil inek sith alerjisinde : Besinle dan sonra gérilebilen klinik bulgul

* Kutandz- Ortiker, anjiyoddem, morbiliform dokintiler ve kizarma

G i inal | alerji send: y, gastrointestinal anafilaksi
* Respiratuar-akut rinokenjunktivit, bronkospazm (higilh)
* Generalize -anafilaktik sok

Tanida Kullanilan Testler
1. IgE aracih reaksiyonlarda deri-prick test veya kanda spesifik IgE 8lcdmi
2. Hiscre aracih reaksiyonlarsa yama testi

Kesin tani, IgE aracili reaksiyonlarda 2 hafta, non-IgE aracili ksiyonlarda 8 haftalik elimi diyeti ile hastanin
dizelmesi sonrasinda yapilan ift kér ve mimkinse plasebo kontrolli gida provakasyon testinin (+) gkmasi ile konur,

1. IgE aracili (ani tip) Ty + inek s0t0 sonrakid ile saatler iginde semptomlar ortaya
¢ikar: Alerien alindikian sonra mukozadaki mast ve bazofil hixcrelerinin yizeyinde bulunan dzgin IgE molekisline
baglanarak, qe;ﬂll medlyaforlenn sclgianmasina neden olur. IgE aracil recksiyonlar en sik deri bulgulars ile seyretse
de sol gastrol I ve kardiy Uler si: lerde de bulgulara neden olabilir; birden fazla sistem aym
anda eIklIeneblIur kl bu durumda Kinik olqruk andfilaksi tablosu gelisir. S Ut spesifik IgE ve deri prick fesfi tanida yardimadir.

2. IgE araali olmayan (gec fip) reaksiy T lin E aracili ol hiere aracili, tip 4 asin duyarhlik
reaksiyonlandir. IgE aracili reuksiyonlurm aksine semptomlar sit alimindan 24 saat sonra, geg olarak ortaya
cikar S lar IgE aracih realksiy gibitim si: leri ilgilendirebilir, fakat sikhkla gastrointestinal sistem
veya deriyi tutar. Tanisi igin hicbir guvemlnr laboratuvar testi yoktur. S0t spesifik IgE ve deri prick testi negatiftir.
Nadiren kronik demir eksikligi anemisi, st cocuklan ve biyik cocuklarda, iSAmin tel bulgusu olabilir. Hicresel tip
reaksiyonlan olan elgularda inek st yama testi yapilabilir, ancak kesin tani koydurucu degildir.

3. Karma tip (fip 1 ve 4) reaksiyonlar: immonolojik mekanizma tam olarak aydinlatilamamistir. En sik atopik dermatit,
zofaiit, kolit ve enterokolit gibi gastrointestinal hastaliklar seklinde ortaya gikar. Semptomlar sit almindan bir saat
sonrasindan ginler sonrasina kadar olan strede ortaya qkabilir.

inek Sitiy Alerjisinde Kullanilan Tamisal Testler
Deri prick testi:
Tanida ilk yapilmasi gereken testtir. Tek basina tam koydurucu olmamakla birlikte IgE aracili reaksiyon
disonildiginde sit duyarliigini tespit etmek icin basit ve ucuz bir ydntemdir. Pozitif belirleyici ézelligi %50 iken,
negatif belirleyici 8zelligi %95-100 olarak bildirilmistir. Deri prick festi &ncesi antihistaminik ve kertikosteroid tedavisi uygun
zamanlarda kesilmelidir.
inek siti spesifik IgE dlgimir:
Pozitif  degerler deri prick testinde oldugu gibi duyarlh@  gbsteritken, kesin tam  koydurmaz.
Negatif deferlerde IgE araci alerii olma olasiifi d0sDKIOr, ancak tamamen diglamaz. Ozeliide anafilalsi, agin atopik
dermatit, der

grafizm varligi ve antihi inik tedavinin kesil igi du tercih edilir.

Tanisal eliminasyon:

Oyki, fizik muayene ve laboratuvar festlerinin iSAy: destekledigi olgularda eliminasyon diyetine baslanir. IgE aracih ISA'da
bulgular dramatik olarak ilk hafta icinde dizelir.

Ancak, egzema ve gastrointestinal bulgular olan gocuklarda genellikle laboratuvar testleri negatiftir. Semptomlar ve fizik
lak lar destekl dahi eliminasyon diyetine baslanmahdir:
Bu tipteki reaksiyonlarin dizelmesi yaklasik 2-4 haftay bulabiliz. Bu sire iginde diyete uyulmasina ragmen semptomlarda
dizelme olmaz ise bisyik oranda ISA diglanabilir.

muayene bulgulan iSAy1 dusindoriyorsa,

Atopik yama testi:
Tanida yardime laboratuvar testlerinden biridir, Ozellikle geg fip reaksiyonlarda tercih edilic. Ancak negatif olmass taniy:
diglamaz. Degerlendirmenin subjeklif olmas: dezavantaiidir.
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-Sicak antikorlu OHA

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

PEDIATRI / HEMATOLOJI T U s E m

BT oz

*_Anemi genellikle normokrom ve normositerdir.
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‘ Immiin Aracih Hemolize Karak#erize Hastahklar
Hastahk 1-Sicak Antikor iliskili OHA P-Soguk Antikor iligkili OHA |
Antikor &zelligi 35-40 °C arasi etkin 1gG 7 °C'in altinda etkin IgM
Aldivite icin kompleman gerekmez pidivite icin kompleman gerekir
Antijen 8zalligi | Rh sistemine kargi (%70) i sistemine kargi
Hemoliz fipi Dalakta ekstravaskiler Intravaskiler ve karacigerde ekstravaskiler
Nadiren infravaskler
Primer (idiyopatik] rimer (idiyopatik) soguk aglifinin hastaligi
Lenfoprolifsratif bozukluklar Sekondar soguk aglutinin hastalig
Bag dokusu hastaliklar (SLE) Lenfoproliferatif bozukluklar
Diger neoplaziler (over fimérleri) Enfelsiyonlar (M. Pneumonia, EBY)
Etiyoloji inflamatuar hastalik (Dlseratif koli) Paroksismal soguk hemoglobindrisi
immn yetmezlikler Konjenital veya tersiyer sifiliz

Viral enfeksiyonlar (en sik)

Alaut gegici (%70-80) kut kendini sinirlayan hemeliz ategi Paroksismal
* 2-12yas arasinda. 3-6 oy dizelen oguk hemoglobinirisi
« USYEYyi takiben halsizlik, solukluk, sarilik, ates, immun hemolizlerin %30"udur
hemoglobintri Non-spesifik viral enfeksiyonlara nadiren sifilize
Klinik * Steroide tutarl yanit tam dozelme eslik edebilir
Kronik {%20-30) Anti-p spesifik 1gG (Donald-landsteiner)
* <2ve > 12 yag yillarca stren Sogukta kempleman fiksasyonu ile intravaskoler
* Steroide degisken yanit hemoliz
« Mortalite %10, alttaki nedene bagh Tedavi soguktan kagmak
Laboratuvar Anemi, |8kositoz, normal trombesit
PY'da sferositoz, polikromazi
Direkt Coombs | Kuwvefli pozitif egatif
Glukekortikoid (ilk tercik) ogukian kagnmak
Steroide yanit yoksa IVIG Itta yatan hastaligin tedavisi
Tedavi Rituksimab (2 segenek) gir hemoliz varsa;
Splenektomi immUnsupresifler
Plazmaferez
Rituksimab
POLISITEMI (ERITROSITOZ)
* Eritrosit kitl veya lobin degerinin normal degerlerinin Ozerinde olmasidir.

+ Hemoglobin dizeyi erkeklerde > 18.5 g/dL veya kadmlarda > 16.5 g / dl'dir.

IMER POLISITEMIA VERA

Miyeloproliferatif bir bozukluk olup sadece birkag cocukta bildirilmistir.
£ WHO Polisitemia vera tam kriterleri
Major

Minér

1. Hb degeri erkeklerde > 185 g / dL veya kadinlarda | 1. Hiperselller kemik iligi
> 16.5 g / dL veya eritrosit kitlesi %25 normal dejerden | 2, EPO’nun nermalin altinda olmasi

2. JAK2 gen mutasyonlan 3. Endojen eritroid koloni biyimesi

+ 2 majdr + 1 mindr veya birinei major ve 2 mindr bulunmas!
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Radyoakif iyot isaretli meta-iodobenzilguanidin (1-123 MIBG) sintigrafisi hastaligin yayilimim belidemek igin
kullamili.

Gangliosid GD2 olarak bilinen bircok sinir hicresinin yizeyinde bulunan bir madde genellikle néroblastom
hastalarinin kaninda artar.

Uluslararasi NOROBLASTOM Risk Grubu Evreleme Sistemi

| Lokaliz tomér, g&g0s, kann gibi hayati elmayan alanlarda lokalize timér

LI

| Lokalize yayihm

| Kemik, kemik iligi, karaciger, uzak lenf nodlan veya diger organlara yayilim

5[=[5

| 18 ay alt, karaciger, cilt veya kemik iligi tutulumu olan, kemik tutslumu olmayan, L1 veya L2 evre tOmér

* 1yasaltinda Evre MS olup kétl prognostik faktéri elmayan, klinigi rahat cocuklar tedavisiz izlenebilir. Kendi kendine
regrese olabilir.

Tedavide risk grubuna gére cerrahi, rad, pi, k pi uygul ktadir. Disik risk grubu hastalar: L1 ve L2
igin sadece cerrahi yeterlidir.

Yiksek riskli olgularda ybksek doz kemoterapi ve kék hicre transplantasyonunu takiben 13-cis retinoik asit
(isotretinoin) ile beraber antigangliozid GD2 mencklonal antikor Dinutiksimab uygulanir.

Tedavide '*'l- MIBG de kullanilabilir.

+ imminoterapi ve timér asilar gibi yeni tedaviler de uygulanmakiadir.

(NEFROBLASTOMA-WT)

En sik 2-5 yas arasi ¢ocuklarda grolor, %93 unilateraldir.

Cocuklarda bébregin en sik primer malign 10mérodor. Néroblastomdan senra en sik 2. malign abdomen timéridor.
En sik metastaz akceiger, bélgesel lenf nodu ve karacigerdir.

Siklikla sporadik olmasina kargin, %1-2 hasta OD kalitilan familyaldir. Familyal olgular daha kigik yasta
ortaya gikar ve daha sik bilateraldir. 17q‘da FWT1 ve 19q13‘de FWT2 geni ile iliskilidirler.

11p13'de Wilm's timérd 1 (WT1) geni ve aniridi geni PAXé bulunur.

11p13 delesyonu WT1 geni delesyon > WAGR send (Wilm's tomari, Aniridi, GenitoUriner malformasyon,
Mental retardasyon)

WT1 missens mutasyonlari - Denys-Drash sendromu (Wilm's 1oméro, mezangimal skleroz ile birlikle erken
basglangigh renal yetmezlik ve erkek yalanci hermafroditizm
WT1 germline mutasyonlar 3 Genitoiriner anomalilere (bsbrek hipoplazisi, fozyonu-at nali bébrekler ve

Klinik Bilimler 147. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 098

elesyonu ec ledemann sendromu (organomegall, makroglossi, omfalosel, hemihiperiroh.
sendromda Wilms toméri gelisme riski %3-5'dir

Wllm’swmoruyle i I§EIII sendrom ve anomalller

+ WAGR sendromu + Frosier sendromu
+ Beckwith - Wiedemann sendromu + Pearlman ssndromu -
+ Denys - Drash sendromu + Trizomi 18 =

+ Fankoni anemisi

KLINiK BULGULAR

+ Abdominal kitle en sik gérilen bulg 1 banyo ya da giysi d
Dizgin ve serttir, kalsifiye olmaz, orta hat gegebilir. Solunumla hareket etmez.

ken fark edilir.

Karin agrisi ve kusma

Hematiri (%10-25), Hipertansiyon (%25; hiperreninemi, renal arfer bastsi ve renal iskemiye bagl), hizli abdominal
bisyUme -anemi (renal parankim veya pelvis igine kanama), inferior vena cava ve sag atrium trombisi (%4-10)
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 148

148.Akut piyelonefritin en sik etkeni?
-E coli

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

TUSEM

PEDIATRI / NEFROLOJI

( RENAL TRANSPLANTASYON (RENAL TX) ]

+ End stage babrek hastahginda cocuklar icin optimal tedavi canh dondrden erken renal transplantasyondur. Daha az
basarih olsa do kadavra fransplantasyonu da kullanilmaktadir,
En sik son dénem babrek | hg

i bolil | Tiel

ilerleyen h .

¥ Juvenil nefronoftizis/mediller kistik hastalik
¥ Konj.nefrotik sendrom
v Alport sendromu
¥ Nefropatik ve juvenil sistinozis
v Oksaluri ile primer oksalozis
v Polikistik bébrek hastaligi {infantil ve adult)
¥ Nail-patella sendromu
+ Pediyatrik Hastalarda Canli Donér ya da Kadaverik Renal T Kriterleri X
v Renal yetmezlik (Kronik veya herhangi bir stiyeloji ile olugan son dénem bébrek hastaligi) e
¥ Adult babregin yerlesebilmesine uygun yas ve kilo, iyi nutrisyenel durum r
¥ Sunlann yeklugu: %
O Aktif enfeksiyon, agir mental refardasyon, obstrukte Briner yol A
O Gastrointestinal ya da kardiovaskuler hastalik =
O Agir psikososyal bozukluk, tedaviye uyumsuziuk, sersitizasyon, masif obesite 3
S
Cocuklarda renal /! sonrasinda tekrarlama olasihgi en yiksek primer bobrek hastalign

membranoproliferatif glomerblonefrit tip II'dir. Nakil sonrasi graft kaybina yol agma olasiligs en yoksek primer bobrek
hastalig fokal segmental glomerblosklerozdur. Bébrek nakli sonrasi tekrarlayabilen hastaliklar FSGS, atipik hemolitik
remik sendrom, membrandz nefropati ve IgA nefropatisidir. Alport sendromu tekrarlamaz.

URINER SiSTEM ENFEKSIYONLARI

+ Hayatin ilk yilinda erkeklerde, daha sonra ise kizlarda sikhr. Kzlarda infansi déneminde ve tuvalet egitiminde pik
yapar,
s Kizlosdo 975,00 padap Ecolidic Runy Klabeiallo ve Prateys izlar

Klinik Bilimler 148. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabl Sayfa 318

+ Tip 2 mannoz rezistan fimbrial E.Coli'ler (P-fimbrial) tiroepitelyal membrana ve eritrositler tzerindeki reseptéra =~
baglanabilir va sik piyslonsfrit yaparlar. Mannoz sensitif tip] fimbriall E.colilerin piyelonsfritta rold yoktur =

PIYELONEFR

piy it, piyelit séz konusudur.
Sistemik semptomlar vardir: Ates, kusma, kann agnsi, halsizlik, nadiren diyare vardir.

Renal parankim

Yenidoganlar emmeme, irritabilite, agirhk kaybiyla gelebilir. Tek bulgu ates ve uzarmis sanlik olabilir.
Titreme, kann agnsi, kostovertebral ag hassasiyeti sikhir.

Renal hasar, piyelonefritik skara gidebilir. Kronik pyelonefrit asemptomatik olabilir. Renal skar gelismis ise arteriyel HT
olabilir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 150

150.akut pankreatit gelisen cocukta hangisi morbidite ve mortalite ile daha fazla iligkilidir?
SIRS

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

PEDIATRI / NEONATOLOJI TUSEW

A. Baslangig bulgulan

Genel: Ates, hipotermi, emmeme, iyi gérinmeme, ddem

GiS: Abdominal distansiyon, kusma, diyare, hepatomegali

Solunum: Apne, dispne, fakipne, refraksiyon, burun kanadi solunumu, inleme, siyanoz

KVS: Bradikardi, hipotansiyon, tasikardi, solukluk, alacali cilt ve soguk-nemli cilt

Renal: Oligiri

MSS: irritabilite, letarji, tremor, konvolsiyon, hiporefleksi, hipotoni, kabarik fontanel, tiz sesle aglama, duzensiz géz
hareketleri, anormal moro refleksi

Hematolojik: Splenomegali, kanamalar, solukluk, sanlik, petesi, purpura

B. Geg komplikasyonlar

+ Solunum yetmezligi, pulmoner hi iyon, kalp ligi, sok, bobrek ligi, k iger disfonksiyonu, serebral
&dem ve fromboz, adrenal kanama ve/veya yetmezlik, kemik ligi disfonksiyonu (trombositopeni, natropeni, anemi) ve
DIK'i ierir.

Klinik Bilimler 150. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 047

diger iskemi nedenleri ve pankreafitten kaynaklanabilir.

+ llerleyici bir sbregtir. Vaskiler permeabilitede artis periferal dokulara ve akcigerlere kapiller sizinti (periferal ve pulmoner)
8dem ile sonuglanir. Daha agir etkilenen olgularda DIK gelisir. Artan doku hasan multisistem organ yetmezligi ve 8lome

yol acabilir.

|

Pediatrik SIRS ve sepsis tammlamalan + Gecikmis kapiller dolum > 3 saniye P!
SiRS: Asagidakilerden 22 s karakterize sistemik + Hipotansiyon < -2 SD yes igin -
erflamatuvar yamittir. 4 Perfiizyon anormallilderi -~
+ Vicutissinda degisiklik: < 35°C veya > 38,5 °C + Oliglri {idrar gikigt <0.5 ml/kg/sact) -

+ Solunum disfonksiyonu + Laktik asidoz (yUksek laktat ve/veya arteriyal i

b2

+ Tokipne > +2 SD yos iin (yanidogan >60, bebak ol 9

i >50, gocuk > 40/dakika) Menial durum degisiklikderi .
+ Hipoksemi (PaQ, < 70 mmHg, oda havasinda) Sepsis: Enfeksiyona kargi sistemik inflamatuar yamit -
+ Kalp disfonksiyonu o

+ Tagikardi > +2 SD yag iin (yenidogan >160/ b

dakika)

/

A

4, ATES

+ Enfekte bebeklerin %50'sinde aksiller 37,8 °C'ten yksektir
« Sepsis, IYE, menenijit, iyelit, ga: it veya pnd i kaynakli olabilir.

(5.06%0w0)

+ impetigo, sellilit, mastit, omfalit, deri absesini igerir.

« Ektima gangrenosum (psédomonas), somon pembesi kabarciklar (L.monocytogenesis), vezikiller (HSV), yaban
mersinli kek garintisst (konjenital CMV, lazamikgik ve parvo viris)

6. OMFALIT

7. TETANOZ

3-10 gin d baslar. Disfaji, lar. kasiima nabetleri ve siklikla aspirasyon bronkopnamonisine bagh
8lom olur.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 152

152.Bobrek nakli sonrasi tekrar etmesi en olasi olan?
-Atipik HUS

Tusem Konu Kitabi
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TUSEMa PEDIATRI / NEFROLOJI

( RENAL TRANSPLANTASYON (RENAL TX) ]

+ End stage babrek hastahginda cocuklar icin optimal tedavi canh dondrden erken renal transplantasyondur. Daha az
basarih olsa do kadavra fransplantasyonu da kullanilmaktadir,

En sik son dénem bébrek k ilerleyen heredii bolik | hikdar:

Juvenil nefronoftizis/medller kistik hastalik

Konij.nefrotik sendrom

Alport sendremu

Nefropatik ve juvenil sistinozis

Oksaluri ile primer oksalozis

Polikistik b5brek hastalig (infantil ve adult)
Nail-patella sendromu

TR L AR

+ Pediyatrik Hastalarda Canli Donér ya da Kadaverik Renal Tx Kriterleri S
v Renal yetmezlik (Kronik veya herhangi bir stiyeloji ile olugan son dénem bébrek hastaligi) =
¥ Adult babregin yerlesebilmesine uygun yas ve kilo, iyi nutrisyenel durum 7~
¥ Sunlann yoklugu:

O Aktif enfeksiyon, agir mental retardasyon, obstrukte Driner yol
O Costrointestinal ya da kardiovaskuler hastahlc o
Klinik Bilimler 152. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 318

Cocuklarda renal sonrasinda tekrarlama olasihgi en yiksek primer bobrek hastalig
membranoproliferatif glomertlonefrit tip Il'dir. Nakil sonras: graft kaybina yol agma olasihigi en yiksek primer babrek
hastalig fokal segmental glomerblosklerozdur. Bébrek nakli sonrasi tekrarlayabilen hastaliklar FSGS, atipik hemolitik
remik sendrom, membrandz nefropati ve IgA nefropatisidir. Alport sendromu tekrarlamaz.

URINER SiSTEM ENFEKSIYONLARI

Hayatin ilk yihnda erkeklerde, daha sonra ise kizlarda sikhr. Kizlarda infansi ddneminde ve tuvalet egitiminde pik
yapar,

Kizlarda %75-90 neden E.coli'dir. Bunu Klebsiella ve Proteus izler.

1 yas Ustih erkeKlerde Proteus da E.coli kadar sikhr.

S. saprofitikus iki cinste de etkendir.

+ Tip 2 mannoz rezistan fimbrial E.Coli'ler (P-fimbrial) tiroepitelyal membrana ve eritrositler tzerindeki reseptéra =~
baglanabilir va sik piyslonsfrit yaparlar. Mannoz sensitif tip] fimbriall E.colilerin piyelonsfritta rold yoktur =

PIYELONEFR

Renal parankim ply frit, piyelit séz konusudur.
Sistemik semptomlar vardir: Ates, kusma, kann agnsi, halsizlik, nadiren diyare vardir.

Yenidoganlar emmenme, irritabilite, agirhik kaybiyla gelebilir. Tek bulgu ates ve uzamig sanlik olabilir.

Titreme, kann agnsi, kostovertebral ag hassasiyeti sikhir.

Renal hasar, piyelonefritik skara gidebilir. Kronik pyelonefrit asemptomatik olabilir. Renal skar gelismis ise arteriyel HT
olabilir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 153

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

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR
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ST Hesa]

+ <2 yagcocuklarda >0.5; 22 yas cocuklarda >0.2 proteinUriyi gésterir. Prot/kre > 2 orani nefrotik dizeyde proteiniri
anlamina gelir.

24 saatlik idrar biriltirilerek kantitatif protein dizeyi Slctlebili. Normal aralik 100mg/m?/gindir. 24 saatte saghkh
bir gocugun proteiniri Gst sinirt 150 mg’dir. Daha spesifik olarak cocuklarda normal protein atlimi < 4 mg/m?/saat;
proteiniri 4-40 mg/m?/saat; nefrotik proteiniri >40 mg/m?/saattir.

+ Mikroalbuminiriidrarda normalin Gizerinde protein olmast ancak dipstickile fespit edilemeyecek diszeyde olmasi anlamina

gelir. Obezite ile ilskilidir aynica diyabetik nefropati gelisiminin habercisidir.

v Gegici Proteiniri: Dipstickle cocuklanin %10'unda proteiniri saptanabilirken test 4 kez yinelense sadece %1'inde
persiste eder. Dipstickte 2(+)'i asmaz. Tanimlanmis katkida bulunan faktérler; ates, egzersiz, dehidratasyon,
soguk, KKY, nébet, stres ve epinefrin kullanimidir.

v Ortostatik (Postural) Proteiniri: Okul cagi ve adél larin en sik 1 proteiniri nedenidir.
Ayakta ve lordotik pozisyonda sol renal venin parsiyel obstriksiyonu sonucu olustugu disinilmektedi
Asemptomatiktir. Benigndir. Hematiri, HT, 8dem, hi i
yakalanir. Proteiniri ayaga kalkilinca 1000 mg/24 sacf Hs o
{orkea erkaya ¢ sabah spot idrarda proteinkread [\ INIK Bilimler 153. soru
kat artrmishr: Ek tanisal girisime veya fedaviye gerek | TUSEM Pediatri Konu Kitabl Sayfa 308

‘ Glomeriler proteiniri nedenleri Tiibiler proteiniiri nedenleri
= APSGN, FSGS, MPGN, MN, HSP ve Lupus nefriti = Sistinozis
« Amiloidoz + Wilson hastalig:
* Diyabetik nefropati * Lowe sendromu

Galakdozemi
Tobilointerstisyel nefrit
Akt tobler nekroz

Reflis nefropatisi

Orak he nefropatisi
Alport sendromu

IgA nefropatisi

Renal displazi
Polikistik babrak hastalig

+ Fixed Proteiniri: Ardarda 3 gion sabah idrannda proteiniri saptanmasidir. Renal hastalik digind rir.
+ Glomeriler Proteiniri:
v Kayip genellikle >1g/gin, glomeril kapiller duvarinin permabilitesinin artisi sonucu gorolor.
¥ Sabah idrarinda protein/kreatinin > 1 ise veya dizeye bakilmaksizin HT, hematiri, 6dem ve bbrek fonksiyon bozuklugu
eslik ediyorsa glomeriler proteiniriden sophelenilir.
¥ Genellikle albuminiri olur.
* Tubuler Proteiniri:
v Proksimal t0b0l hasan sonucu reabsorbsiyonun azalmasi ile olugur.
¥ Kayip genellikle <1g/24 s protein/kreatinin < 1
v Dusik molekil agirlikdi proteinler (-2 mikroglobulin, lizozim gibi) kaybedilir.

NEFROTIK SENDROM

[+ KARAKTERISTIK GZELLIKLERI |

* Masif (nefrotik dizeyde) proteiniri >3,5 g/gin veya >40 mg/m?/h veya pro/kre>2)
* Hipoalbuminemi(<2.5 g/dL)

+ Hiperlipidemi (Kolestero|>200 mg/dL)

« Odem
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 154

154.Lupusun ilac iligkili oldugunu diisiindiiren en olasi laboratuvar bulgusu?
-Antihiston antikor

Tusem Konu Kitabi
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e

Nérolojik: Konvilsiyon, psikoz, serebrit, inme, transvers miyelit, depresyon, kognitif bozukluk, bas agnsi, psddotomar
serebri, periferik ndropati, kore, optik nérit, kraniyal sinir felci
Pulmoner: Plérit, intertisyel AC hastaligi, pulmoner kanama, pulmoner emboli, pulmoner HT

ol 9 botik bosi ik mik

Hematolojik: immun- pansitopeni, kr infl  hiperk P
Klinik Bilimler 154. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 386

ilagla indiklenen Lupus:
+ Kizlarla erkekleri esit tutar. Genellikle anti-Histon ab (+) gérolor.

+ $SLE'den farkl olarak hepatit sik, nefrit ve nérolojik tutulum nadirdir.
+ ilag kesilince klinik dozelmeye baslar.

laglar

‘ ilaglarin indikledigi Lupusla iligki
Kesin iligkili | Muhtemel iliskili
Minosildin, prokainamid, hidralazin, izoniazid, Fenitoin, etsiksimid, karbamazepin, sulfasalazin, amiadaren, kinidin,
penisilamin, diltiazem, INF-c., mefildopa, klorpromazin, | rifampin, nitrofurantoin, beta blokerler lityum, kaptopril, INF-y ,
etanercept, infliximab, adalimubab hidroklortiazid, gliburid, desataksel, penisilin, tetrasiklin, statinler,
| altin, valproat, griseafulvin, gemfibrozil, propiliyourasil

NEONATAL LUPUS

Klinik bulgulari yiiz, boyun ve skalpta antler vaya makdler rash (en sik bulgu), sitopeni, hepatittir.

+ En korkulan | lik ise ital kalp blogudur. ilefim bozukluklan PR uzamasindan tam kalp bloguna kadar
degisir. Nadiren progresif kardiyomiyopati gelisir. Non kardiak bulgular gecicidir ancak konjenital kalp blogu kalicidir.
Trombositopeni olabilir.

Neonatal Lupus sendromunda renal tutulum olmaz.

Temel olarak neonatal lupus anneden fetusa 16. haftadan itibaren gecen anti-Ro (anti $5A), anti-La (anti SSB) ve
anti- RNP (ribonukleoprotein) ile iligkilidir.

ANTI-FOSFOLIPID AB SENDROMU

lani) bulunur.

SLE'li gocuk ve adolesanlarin % 66'sinda antifosfolipid ab {anti k
En az 3 ay arayla baklan antifosfolipid antikorlarinda en az 2 kez poi
veya tromboz iligkili bulgulann eslik etmesidir. Trembositopeni, livedoid cilt dékintt
komplikasyonlan sikhr,

Miksingle dizel aPTT vz g g1 arteriyel- oz tromboz gorilen olgularda tami konur.
SLE ile iliskili ya da bagmsiz olabilir.

SLE LABORATUVAR BULGULARI

ANA: Duyarlilgi %95 zeri, 8z2g0llugl ise %50'dir. ANA pozitifligi hastalik aktivasyenu ile iligkili degil.
SLE'de akut faz reaktanlan belirgin olarak yokselmistir. Ancak CRP salt SLE'ye bagh olaylarda genellikle normal
e K

na arferyal veya vendz fromboz
nérolojik bulgular ve gebelik

ydedir. CRP yikselmesi ya enfeksiydz bir sireci ya da seroziti g8sterir. Eritrosit sedimentasyon hizi dolayisiyla digiok

degil yiksektir

+ Akdif hastalikta immun kompleks olusumuna bagh olarak CH50, C3 ve C4 disUkior. Disik C4 dizeyi akdif nefritin
gbstergesidir,

+ Gamaglobulin (1), -2 globulin () ve albimin (4.) olabilir

+ Anemi, I5kopeni ve trombosi i olabilir. Lenf ien ifilti

+ PT, aPTT vzayabilir

* R i | faktér (+) bilir. Anti Rib I P antikorlari: Lupus serebriti ile iliskilidir.

« Tam idrar tahlilinde degisken bulgular saptanir

* Yalana (+) sfiliz testleri anti-kardiyolipi ikorlann yitksek ol |
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 155

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

uYyu

NOROPATILER (HMSN

[ CHARCOT-MARIE-TOOTH HASTALIGI (PERONEAL MUSKULER ATROFi - HMSN TiP I) |

En sik genetik néropatidir. Genellikle OD kalmlr.

Geni periferik miyelin protein P22'dir (PMP22).

+ Geg gocukluk ve erken ergenlikte (nadiren 2 yas kadar erken) ydrime bozuklugu ile ortaya gikar. Beceriksiz, kolay
digen ve kendi ayaklarina takilan gocuklard .

Bacak &n kaslari atrofiye ugrar Leylek bacak gérintisi tipikti. Diusik ayak eklenir, bilateraldir ama hafif asimetrik
olabilir.

o Onkolve el kslanndaki atrofi alt ekstremiterdeki kadar gicidetli degildir. lleri evrslarde of bilaive Karda kontrakid
gelisebilir

Proksimal kas gisizlogo genellikle hafiftir ve gec belirtidir

Hafif bir duyu kaybi (proprioseptif ve vibrasyon duyusu) da elik edebilir. Sinirler palpe edilecek kadar biyor. Distalde
DTRler alinamaz.
Kraniyal sinirler tutulmaz. Zeka nermaldir.

Tam sural sinir biyopsisi ile konur. Schwann hicre stoplazmasinda segan zari olusumu (intersitisyel hipertrofik
néropati) karakteristiktir.

Gogu hastalik hafiftir ve yasam siresi normaldir. Bazi hastalar 40-50 yaglarinda yirisme engelli hale gelir.
Davidenkow sendromu skapuloperoneal bir dagilimi olan HMSN tip 1 varyantidir.

OTONOM NOROPATILER

‘ Otonem Néropatiler
Guillain-Barre Sendromu Enfeksiydz
Non- Guillain-Barre sendromu otoimminitesi HIY
Herediter fip 1,2, 3, 4, 5 Chagas
Metabolik Botulizm
Fabry Lepra
Diyabetes mellitus Difteri
Tangier hastalig: Diger
Porfiri Triple A (Allgrove)
Toksinler | MEN tip llb

[ GUILLAIN - BARRE SENDROMU (GBS) |

+ Basghca motor, bazen duyusal ve otonomik sinirleri tutan postenfeksiyoz polinéropatidir.
* Tim yaslan etkiler, herediter degildir.

Klinik Bilimler 155. soru
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[ ST BOToTT

* Kas zayfligi alt ekstremitelerden baslar ve govdeye, ist ekstremitelere ve sonunda bulbar kaslara dogru gikar (Landry
asendan paralizi). Paraliziler simetriltir. Nadiren asimetriktir. Poliyoda paralizi asimetriktir.

Bulbar tutulum solunum yetmezlii, disfaiji ve fasiyal giicsizlige yol agabilir. Tannmaz ve tedavi edilmezse solunum
kaslanmin tutulumu 8lme neden olabilir. Kraniyal sinirler tutulabilis. En sik etkilenen 6. kraniyal sinirdir. Distal parestezi
siktir. Bickerstaff beyinsapi ensefaliti ile ayni Kinik bulgulara neden oldugu icin kangir.

Ekstrackiler kaslar nadiren tutulabilir.

Miller-Fisher sendromu (ek | oftal: leji, ataksi ve flelsi) nadir bir varyanthr.

* Duyv kusuru vardrr. (en az olasi nérolojik bulgu)

DTR’ler alinamaz.

Otonom sinir sistemi tutulumuna bagli kan basina ve kalp hizi degiskenligi (hipotansiyon, bradikardi ataklari ve
asistoli) g&rlebilir.
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155.USYE sonrasi ataksi arefleksi oftalmopleji?
-Miller Fisher sendromu
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TITA VAN S EBT M HErE2]

C. HEREDITER MOTOR-DUYUSAL NOROPATILER (HMSN)

{ CHARCOT-MARIE-TOOTH HASTALIGI (PERONEAL MUSKULER ATROFi - HMSN TiP 1) ]

+ Ensik genetik néropatidir. Genellikle OD kalitlr.

+ Geni periferik miyelin protein P22'dir (PMP22).

+ Geg cocukluk ve erken ergenlikte (nadiren 2 yas kadar erken) yiorime bozuklugu ile orfaya cikar. Beceriksiz, kolay
disen ve kendi ayaklanna takilan cocullardir,

Bacak 8n kaslari afrofiye ugrar Leylek bacak gérintisi fipiktir. Digik ayak eklenir, bilateraldir ama hafif asimetrik
olabilir.

+ On kol ve el kaslanndaki atrofi alt ekstremiterdeki kadar siddetli degildir. lleri evrelerde el bilegi ve parmaklarda kontraktor
gelisebilir.

* Proksimal kas gicsizlugt genellikle hafiftir ve geg belirtidir.

Hafif bir duyu kaybi (proprioseptif ve vibrasyon duyusu) da eslik edebilir. Sinirler palpe edilecek kadar by r. Distalde
DTRler alinamaz.

Kraniyal sinirler tutulmaz. Zeka normaldir.

+ Taru sural sinir biyopsisi ile konur. Schwann hicre k wa sogan zar
néropati) karakteristiktir.

sumu ( yel hipertrofik

+ Cogu hastalk hdfiftir ve yasam siiresi normaldir. Bazi hastalar 40-50 yaslarinda yirime engelli hale gelir.

+ Davidenkow sendromu skapul | bir dagilimi elan HMSN tip 1 varyantidr.
D. OTONOM NOROPATILER
‘ Otonom Néropatiler
Guillain-Barre Sendromu Enfeksiydz
Nen- Guillain-Barre sendromu ofeimminitesi HIV
Herediter fip 1,2, 3,4, 5 Chogas
Metabolik Botulizm
Fabry Lepra
Diyabetes mellitus Difteri
Tangier hastalig: Diger
P i m

Klinik Bilimler 155. soru
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[ GUILLAIN - BARRE SENDROMU (GBS)

+ Baslica motor, bazen duyusal ve otonomik sinirleri tutan postenfeksiydz polinéropatidir.

+ Tom yaslan etkiler, herediter degildir.

+ Paraliziler genellilde 10 yas civarnda non-spesifik bir viral enfeksiyonu takip eder.

+ GiS (Campylobacter jejuni, H.pylori) ve solunum (Mikopl pnémonia) enfeksiyonlan da sebep olabilir.

Klinik Bulgular

Kas zayifligi alt ekstremitelerden baslar ve gévdeye, Ust ekstremitelere ve sonunda bulbar kaslara degru gkar (Landry
asendan paralizi). Paraliziler simetriktir. Nadiren asimetriktir. Poliyoda paralizi asimetriktir

+ Bulbar tutulum solunum yetmezligi ve fasiyal gi yol agabilir. Te ve tedavi edil solunum
kaslannin tutulumu 8lime neden olabilir. Kraniyal sinirler labilir. En sik etkil 6. kraniyal sinirdir. Distal parestezi
sikhi. Bickerstaff beyinsapi ensefaliti ile aym Klinik bulgulara neden oldugu icin kangir.

+ Ekstrackiler kaslar nadiren tutulabilir.

+ Miller-Fisher sendromu (eksternal oftalmopleji, ataksi ve arefleksi) nadir bir varyanttir.

+ Duyu kusuru vardr. (en az olas nérolofik bulgu)

+ DTR'ler alinamaz.

+ Otonom sinir sistemi tutulumuna bagh kan basine ve kalp hizi degiskenligi (hij iyon, bradikardi ataklari ve

asistoli) gérile bilir.
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1. Lineer eritematéz gizgiler ve vezikil seklindeki plaklar dogumdan itibaren -
gérilir. 4 ay sirer. Kanda eozinofili tipiktir.

2. Verrikéz plaklar gérilor. 6. ayda kaybolur. Atrofik ve depigmente alanlar
vardir.

3. Karakteristik makiiler halka, retikiler yama, benekler ve Blascko hathni takip
eden gizgiler seklinde hiperpigmentasyon garilir. 16 yasinda kaybolur.

4. Uzeri tiysiz ve anhidrotik hipopigmente yamalar izlenir.
Eslik edebilen diger defektler: Alopesi (%40), dis anomalileri (%80), SSS
belirfileri (%33; ndbet, mikrosefali, spastisite, paraliziler), gz anomalileri
(%30, strabismus, optik atrofi, katarakt, kérik), tirnak distrofileri ve iskelet

deformiteleridr.
PHACE SENDROM

Posterior Fossa malformasyonlan, Hemanijiyomlar, Arteriyel anomaliler, Coarctation of aorta ve diger kardiyak defektler, Eye

(g82) anomalileri

Diger nérokutan hastaliklar:
« Ataksi-Telenjiektazi
* Hipomelanozis of ito

ATAKSI

Klinik Bilimler 156. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabl Sayfa 167
L Ataksi Nedenleri
Akut veya Tekrarlayan Ataksi Kronik veya ilerleyici Ataksi
Beyin timérld Su cicegi Beyin 10mari Freidreich ataksisi
Konversiyon Miller-Fischer sendromu | Astrositom Medilloblastom Hartnup hastaligi
{lag (fenitoin, talyum) Multiple skleroz Hemanjioblastom Ependimom MSUD
Beyin sapi ensefaliti Psédoataksi Joubert sendromu Dandy-Walker | Juvenil Tay Sachs hastahigi
I
Hartnup hastalign ileptik " d Metakromatik |5kedistrofi
MSUD Kawasaki Chiari malformasyonu Piruvat dehidrogenaz eksikligi
Piruvat dehidrogenaz eksikligi | Travma Abetalipoproteinemi Ataksi- Ramsey-Hunt sendromu
Migren Serebellir Keifioma telenjisktezi Refsum hastalig:
ADEM Adrenolskodistrofi
Leber'in optik néropatisi

TAKSI-TELENJIEKTAZ

En sik dejeneratif ataksi nedenidir. 11. kr ATM gen mutasyonundan kaynaklarir. OR kalihilir

Ataksi 2 yas civarinda baslar, giderek ilerler ve adélesanda yiirime kaybina ilerler. Kore ataksi yerine ertaya gikabilir.

Okilomotor apraksi (bir nesneye sabit bakmakta zorluk gekmek) gérilebilir. Kafamin agin lateral hareketleri ve
sonrasinda gézler sabitlenince sasilik ve nistagmus ortaya cikar.

Telenjiektaziler orfa cocuklukta belirgin hale gelir ve bulbar konjonktiva, burun sirh, kulaklar ve ekstremitelerin
korunmasiz yizeylerinde gérilir. Ciltte esneklik kaybolur.

Sik sinopulmoner enfeksiyonlara yol agan bir kombine immin yetmezliktir.
iski 100 kat artmighir.

Lenfoma, I6semi, Hodgkin hastalig ve beyin timérleri
Kromozom kiriklan (5zellikle 14. kr) ve alfa-fetoprotein dizeylerinde arhig gérilir.
Olum enfeksiyon veya timérden olur.
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< 50 bin/mm®

Lskosit saysi (far sirasinda) FALL T 21000007

immunfenotip Erken pre-B
Hiperdiploidi
ETV6-RUNX1 geni

Kromozomal anemaliler TEL-AML1 =1(12;21)

£ ALL'de Prognoz Géstergeleri

Faktér iyl | Koti
Tedaviye yanit Hizli (< 1ay remisyon) Yavas (> 1ay remisyon )
e 1-10yas < lyos, > 10 yag

> 50 bin/mm®
T-ALL igin >100000/mm?

T hiscreli
Hipodiploidi

MLL-AF4 = f4;11)
BCR-ABL= 1(9;22)

;(:‘l:;)" A IKZF1 gen mut (ikaros geni)
L 1) 53]

Cinsiyet Kz | Erkek

Organomegali ) [t

Mediyastinal kifle =) 5

£ Onemli Belirtegler
B-ALL Belirtegleri T-ALL Belirtegleri Miyeloid Seri Belirtegleri Andiferansiye Losemi

cD 19 cD3 D13 CD34
CD20 cD2 CD33 HLA-DR
CD79a CcD5 MPO (+)
CD10 cbs )

AKUT MIYELOID LOSEMILER (AML)

* AML gocukluk cad Isemil
¢ Ensik gérilen tip M2'dir.
Hucresel Klasifikasyon - Sitogenetik Anomaliler ve Prognoza Etkisi

%11'ini olusturur. Adélesan ddnemde fazladir.

‘ AML FAB Sinifl ve Sitogenetik A liler
isim Hicre fipi Sitogenetik anomali | Klinik
o : del 5
Alut miysloblastik |8semi diferansiyasyon (4 | MO i
ol

Akut miyeloblastik I8semi maturasyon () | M1

Akut miyeloblastik Isemi maturasyon (+) | M2 (>2yas en sik) | 1(8;21)

+(1517)

Akut promiysloblastik [gsemi M3 111,19
1(5:17)

A ety il B M4 ‘:’;’q; [(m'?

Akut monesitik I3semi M5 (<2yas ensik) | 11923 [MLL)

Eritrolésemi M6 C
1:22)
Akut megakaryositik [8semi M7

www.tusemportal.com

Miyeloblastoma, kloroma
DiK

Prognozu en iyi

ATRA tedavisi

Hiperlokositoz, S55 tutulumu,
deri, gingiva ve renal tutulum

Hiperlakositoz, SS5 tutulumu,
deri, gingiva ve renal futulum

(Down sendromunda | Down sendromu
GATA1 mutasyonu)
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157.Tumor siipressor olmayan?
-ABL
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KONDROBLASTOM

* Uzun kemiklerin epifizini tutan nadir lezyonlardir.

[ KONDROMIKSOID FiBROM |

+ Metalize yerlesir. Agn ve lokal hassasiyet sik garolor.

OSTEOBLASTOM
« Ayt edici 6zelligi olmayan, 10m kemikleri tutabilen ama vertebray: tutmaya egilimli lezyonlardir.
OSTEOID OSTEOM
* Progresif artan gece agrisi ve aspirine dramatik yaniti ile k
tutar. Vertebral lezyonlar nérolojik bulgu yapabilir.

kierizedir. En ¢cok proksimal femur ve tibiay:

¢+ Radyolojide karakteristik metafiz veya diyafize yerlesmis, yuvarlak veya oval, 0.5-1 cm boyutunda, sklerotik
kemikle cevrilmis radyolusen kitledir. Radyolusen nidus sintigrafide yogun tutulum gésterir.

FIBROMLAR

« ki yasindan biydk cocuklarin %40'inda gérilen,
tesadifen cekilen grafilerde saptanir.

£l defektidi

ok, ossifi J Cogu P

 BASIT (UNIKAMARAL) KEMIK KISTLERI |

¢ Igi s dolu, cogu asemptomatik, hafif zorlamayla olusan kirik sonrasi tani alirlar.

[ ANEVRIZMAL KEMIK KisTi |

* Huizla biybyen reaktif kemik lezyonudur. Solid doku kimeleri ve kan iceren kavernéz bosluklarla karakterizedir. Tom
kemikleri tutabilir. Agn ve sislik sikhir.

FIBROZ DiSPLAZI

+ Songerimsi kemik yerine fibriz materyalin yerlestigi gelisimsel bozukluktur.

 osTEOFiBROZ DisPLAZI |

« Tibia &n yUzinde siglik, genigleme ve egrilme ile basvurur. Adamantimoma adlh malign ¢ene timord ile
radyolojik olarak benzerliginden deolay: ¢ok sik biyepsi yapilir.

PETrT |

Klinik Bilimler 157. soru
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RETINOBLASTOM

Olgulann %66-75'i unilateral, non-herediterdir.

Bilateral olanlar daha kigik ¢ocuklarda ézellikle 1 yas altinda gérilir ve kalitsaldir.

En sik ailesel gecis gésteren timérdir. Genellikle <5 yas gorilir. Ortalama tam yas 2°dir.

in vitro fertilizasyonda retinoblastoma riski artar.

Herediter form kromozom 13q14°de yer alan retinoblastom genindeki (RB1) inaktivasyona eslik eder. Bu gen
bir ttm&r supresér pretein olan retinoblastom proteinini (pRB) kodlar.

Retinoblastomun herediter formunda RB1 genindeki ilk mutasyon germ hicreleri yoluyla kalitilir ve ikinci mutasyon
sonradan somatik rting hicralerinds meydana galic

Herediter olmayan (sporadik) formda ise, her iki mutasyon somatik retinal hicrelerdedir.

« Kigik, yuvarlak, mavi, rozet for Y (Fl Wi iner) go hicrelerdi
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157.Tumor siipressor olmayan?
-ABL
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‘ Tuberoskleroz Hastaligimin Bulgulan

Major | Mingr
Kortikal tober Hipomelanotik makil (> 3) | Serebral beyaz madde Refinal akromatik yama
Subependimal noddl Shagreen yamasi migrasyon gizgileri Konfeti cilt lezyonlan
Subependimal dev Multiple refinal hamartom Mudtiple dis cukurlan Renal olmayan hamartomlar
hicre astrositomu Kardiyak rabdomiyom Dis efi fibromlan Coklu renal kistler
Fasiyal anjiofibrom vaya  Renal anjiomiyolipom Kemik kistleri Hamartamatéz rekial polipler
ahnda plak

Pulmoner lenfanijio-

Ungal/peri | fibrom

y

TURGE WEBER SE

OoM

GNAQ geninde sporadik mutasyonlar gérili, kalitsal gegisi olmayan tek nérokitan hastaliktir.

Porto sarabi lekesi dogumdan itibaren vardir, tek tarafli yizin Gst balomins ve gbz kapagini futar. Ay farafta gdzde
buftalmos ve glokom siklikla g&rdlor.

_Epllepsl %90 vakada gérilir ve hayatin ilk yilinda ortaya gikar. Tipik olarak yiz lekesinin kontralateralinde tonik-kloniktir.
llaca direncli olunca hemipareziye ilerler.

+ Gecici inme epizodlan ve gérme defektleri sikhr.
Mental retardasyon ve 8grenme giclig %50 vakada gérolon

Kraniyal MRG'de leptomeningeal anjiyomalar, serebral atrofi, kronik hipoksi sonucu beyaz cevher anormallikleri ve
intrakraniyal kalsifikasyon gérulor (demiryolu belirtisi).

Beyin ve g6z tutulumuna gére 3 tipi tanimlanmishir (Roach skalasi) -
+ Tip 1: Hem yiz hem de leptomeningeal anjiomlar vardi, glokom olabilir -

+ Tip 2: Sadece yizde anjiom vardir (SSS futulumu yok), glokom olabilir i

Klinik Bilimler 157. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 166

VON HiPPEL LINDAU HASTA

Tombr supresdr geni VHE nin OD mutasyonu sonucu ortaya cikar. Gok sayida organ (serebellum, spinal kord, medulla
spinalis, retina, bdbrek, pankreas, epididim) etkilenebilit
Serebellar hemaniioblastom ve retinal anjiom majér dzellilderidir. Semptomlar genellikle eriskin dénemde ortaya

cikar. Serebellar yerlesimde intrakraniyal basing artmasi bulgulan, spinal yerlesimde duyu ve yorome bozukluklan ile
mesane disfonksiyonu olabilir.

+ Babrek, karadiger, pankreas ve epididimin kistik lezyonlar ve f i sk gBrolor. Hastalann en sik
6lom nedeni renal karsinomdur.
+ Hastalarda gérilen poli i bellar timarin ckarimas: ile ortadan kalkar.

LINEER NEVUS SENDROMU

Fasiyal nevus ve gelisimsel bozukluklar ile karakterize HRAS geni iligkili sporadik bir durumdur.

Nevus alin ve buruna yerlesir ve orta hatta yayilmay . San-kahverengi g&ronom
olup giderek artar.

Hastalanin yansinda miyoklonik veya fokal motor nébetle birlikte mental retardasyon vardir.

belirsiz

INCONTINENTIA PIGMENTi (BLOCH-SULZBERGER HASTALI

X’e bagh dominant gecer, erkeklerde letaldir. Cilt bulgulan 4 evreye ayrilabilir:

166

www.tusem.com.tr

www.tusemportal.com 4% x o

tusemegitim




TUSEMW .

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 158

158.Diyabet yapan konjenital enfeksiyon?
-Rubella

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

iLGILi NOTLAR

TUSEM

ST Hesa]

PEDIATRI / NEONATOLOJI

— Koagilaz-negatif stafilokoklar en sik nazokomiyal enfeksiyon ajanlardir
RSV, varisella, influenza ve enterovirisler nazokomiyal enfeksiyon yapan virisslerdir.

YD Sepsisi I¢in Risk Faktorleri
| Bebege Ait Faktorler

Prematirite ve disik dogum agirhg  Tkiz (sodul) degum
Galaktozemi (E. Col)

Konjenital immn defeldler; aspleni  Dogumda resusitasyon yapilmi olmasi

‘. Maternal ve Obstetrik Faktérer

(GBS, N.genorea, HSY)
Maternal riner sistem
erfeksiyonu

Uzamig membran
Wptord (> 18 saat)
Keriyoamniyonit

Erkek cinsiyet

Maternal ateg ve
kolonizasyon

Komplike dogum
Fetal distress (tagikardi)

IK BU LAR

E 1. TRANSPLASENTAL GEGEN IU ENFEKSIYONLAR }

Oudaleaiilon bolisil

Klinik Bilimler 158. soru
Tusem Pediatri Konu Kitab1 Sayfa 046

Malformasyonlar obstridif Sropati)  Yogun bakim Gnitesinde yatma, TPN
ve cerrahi

Konijenital Enfeksiyonlar

Neonatal hastalik
SGA, anemi, HSM, petesi,

Konjenital defekt
Kalp defekderi (PDA)

Geg sekel
Sagirlik, MMR,

Rubslia horioe | seseltlanh sraabalfiandmerd, | aniakhmikoohialel Endokrinopati (DM)
“blue- berry muffin” lezyonlan | mikrosefali Otizm, Konvilziyon
RS, T MBOSHo per TToM,, MepaTT, | Mulceseran, marcseran e
oMY ensefalit retinit, prdmoni, LAR Mileoftalmi, periventrikiller i““"_‘,':([MMR
L “blueberry muffin” lezyonlan | kalsifikasyor oBlEgon o
[ S—— g [T p—r—

Varicella-zoster SGA, korioretinit, kongenifal su gigegi

kortikal atrofi, ciltte skar bagl

5m, MMR
Nérolojik defisit,
korvdlziyon

hepatit ensefalit, HSM,

Abortus Rinit, d8lkbntd,

Coxackie / Echovirus o
o prdmoni

Miyokardit

Poliovirus

Herpes simplex

Abortus

Abortus

Konjenital poliomiyelit
Vezikil, hepatit, HSM hemoraijik
ensefalit, rotinopafi

Mikrosefali, hidrosefali, ciltte
skar, hidransefali

Paralizi

Narolojik defisit

Hepatit B Nadiren akut hepatit --- Kronik hepatit
HIV HSM, frombositopeni Sersbral kalsifikasyon AIDS, MMR
Parvovirus B19 Ol0 dofum | oo
Hidrops
o Hidrosefali, mikrosefali, Koriorefinit, MMR,
Toksoplazma Hidooe | SGA, HSM, sanlk, anemi yaygin serebral Santral diyabetes
E kalsifikasyon insipitus, sagirik
16 dogum | vo ayaklarda soyulmalar; Nefrotik sendrom
Sifiliz 1 CO9YM | i Gkopirilan kanli rinit, HSM, s Kerotit, dis
Hidreps s -
sarlik, osteit, degisiklideri
| Malarya Abortus HSM, sarilik, anemi - Nefrotik sendrom
Tryponosoma cruzi SGA, anemi, petesi, kalp yetmezligi, Miyokardit, akalazya
(Chagas) Rhortus | o aefolit HSM; megiasaslagie Balkt MMR
S Refinit Hidrosefali

koryomeneniifik virts

Kenjenital Toksoplazmozis

Gebelik haftas: ilerledikge hastahgin fetise bulas riski artarken, fetisin etkilenmesi, fetiste olusabilecek sikintilar ise azalr.
Hidrosefali, yaygin serebral kalsifikasyon, koriyoretinitin bilinmesi yeterli olacakhr.
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158.Diyabet yapan konjenital enfeksiyon?
-Rubella

PEDIATRI / ENDOKRINOLOUI TIJSE_WMiJ

£ MODY Genel Ozellikleri I
oD Oftoantikor negatif
25 yagindan kisik Suffonilire tedavide kullamir

En az2-3 kugakfa diyabet Fazla kilolu ya da obez olmayan hasta

REDIYABET E

Prediyabet terimi, kan sekeri homeostazinda anormallikler olan ve diyabet geligtirme riski artmis kisileri tanimlamak igin
kullanili. Prediyabet, bozulmus aclik glikozu (aclik glikozu 100-125 mg/dL) olarak tanimlanir. Prediyabet, gelecekteki diyabet
ve kardiyovaskiler hastalik icin bir risk fakiridir.

£ Disglisemi ve Diyabetes Mellitus icin Tami Kriterleri J
Disglisemi | Diyabetes Mellitus
BOZULMUS AGLIK GLUKOZU | Achk {en az 8 saat) plazma glukozu =126 mg/dL* ‘
[A¢lik {en oz 8 saaf) plazma glukezu 100125 mg/dL | veya
BOZULMUS GLUKOZ TOLERANSI | 0GTT sirasinda 2. saat plazma glukozu 2200 mg/dL* [
OGTT sirasinda 2. saat plazma glukozu 140-199 mg/dL | veya ‘
PREDIYABET i ) Hemoglobin Alc = %6,5
i ‘
Hemoglobin Alc %5,7-6,4 | Diyabet semptomlari ile birlikie plazma glukozu =200 |
|

*Eger diyabet fanisi laboratuvar bulgulanna dayanilarak kenuyorsa mutlaka test tekrarlanmalidir

Klinik Bilimler 158. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 219

| TiP 1 DM (OTOIMMUN) |

¢+ Kular ve erkekler esit derecede etkilenir.

« En sik bagvuru iki yas grubunda goriolir: 5-7 yas ve puberte zaman:. ilk pik okula baglamakla birlikte enfeksiyon
sikhigimin artmasi, ikinci pik ise pubertede insilin karsiti hormenlar, gonadal steroidler ve biyime hormonunun arhigiyla
ilgilidir.

Genetik

* HLA-DR3 veya HLA-DRA antijenlerinin kalitimi DM riskini 2-3 kat artirirken, her ikisinin birlikte kaltiminda risk 7-10
kat artar.

* HLA DQ B1-zincirinin 57. pozisyonunda homozigot aspartik asit yoklugu (nonAsp/nonfisp) ise tip 1 DM gelisimi
icin 100 kat risk yaratic

* HLA-DR2 ise koruyucudur.

Tip 1 DM'nin Patogenezi ve Dojal Seyri igin Onerilen Model Cevre
) * Koksaki B3-B4, CMV, rubella ve
S kabakulak enfeksiyomlarn tip 1

DM etiyopatogenezinde rol alir.

Normal insulin o " "
HLA DR3/DRA e I + Cocukluk ¢ad agilan tip 1 DMa
DQ B nonAsp/nonAsp Telase || rogressive impaimnent

T insulin relase yol agmaz. Kabakulak ve bogmaca
agilan  keruyucudur. Sonbahar ve

Overt

SRR I ; Al las mevsimlerinde DM‘nin gérolme
i sikigi artar.
nsulitis ! | “Honeymoon™ * Inek sith ile beslenme ile diyabet

50 perio

geligimi arasinda ilighi hayvanlarda
IVGTT 1k faz insilin yanit kaybi bulunmustur.

Birth ., Cpeptit
Yok

.

Alloksan, vakor, streptozotosin ve
. ki gibi lomyasellr ek
l dogrudan [} hiicresine toksikdir.

Beta-Cell Mass (% of max)

OGTT Glukaz intolerans) =

W G € peptic 22

Zaman (Yil)
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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 Konu Kitabi ..
- ) ILGILI NOTLAR
usem Konu Kitabi

NEFROLOJI

HEMATURILI COCUGA YAKLASIM

+ Hematisri idrann mikrolitresinde en az 5 eritrosit olmasidir ve okul ca cocuklarda %0,5-2 siklikta gérolor.
+ Kalitatif olarak kalorimetrik kimyasal indikatér emdirilmis distick ile ile dlgtlebilir.

+ Dipstick ile yanhs negatif sonuglar: Yoksek Uriner askorbik asit ya da formalin

+ Distick ile yanlhs pozitif sonuglar: Menstriel period, alkali idrar (pH>9), oskide edici ajanlarla (Hidrojen
peroksit) kentaminasyon

Klinik Bilimler 160. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 297

Hematiri d da | idrar nedenleri

é I.Hem Pozitif (DIPSTICK pozitif)
\ Hemoglobiniri
|- Hemoliz
| Miyoglobiniri
‘ Rabdomiyoliz {viral miyozit, crush sendromu, hipernatremi, hipofosfatemi, hipotansiyon, DIK, toksinler, metabelik kas
| hastaliklar, uzamis korwilsiyor)

[11. Hem Negatif (DIPSTICK negatif) |

1 ilaglar Fenotiyazin Boyalar (sebze/meyve) Metabolitler
Deferoksamin Fenazopiridin Kirmizi pancar Homejentisik asit
‘ Ibuprofen Rifampisin B5gortlen Melanin
Metronidazel Salisilatlar Kuzukulag: Methemoglobin
Nitrofurantoin Sulfasalazin Gida boyalan Porfirin
Klorakin Tirozin
UOratlar

Hematiri etiyolojisi arashnlirken 8yki, fizik muayene ve idrar analizi birlikte degerle ndirilmelidir.
Ust Oriner sistem kaynakli hematiri nefrondan (glomerdl, tubulus, intertisyum) kaynaklanir.

Glomeriler hematiride idrar sikiikla kahverengi
proteiniri 100 mg/dl'yi asar.

cay renginde gorolir, eritrositler deforme-fragmentedir ve

Non-glomeriler, alt Uriner kaynakli hematiri ise gross hematiriyle birliktedir, terminal hematiri mevcuttur, kan
pthtihdir ve Uriner eritrosit morfolojisi normal, proteiniri azdir. Hematiriyle birlikte agir proteiniri varsa (+++)
genellikle glomeriler parenkimal hastahk s6z kenusudur (hafif proteiniri non-glomeriler nedenlerde de olabilir).

- + Gross hematirinin en sik nedeni driner sistem enfeksiyonlandir.
<+ Rekirren gross hematirinin en sik nedeni ise IgA nefropatisidir.

GROSS Hematirinin sik nedenleri :

+ Uriner sistem enfeksiyonlan + Hiperkalsiori + Alport sendromu
+ Meatal stenoz + Koagulopati 4 nce glomeriler bazal ¥
+ Perineal irritasyon + Tomér membran hastalig X
+ Travma + Glomerdler nedenler + APSGN s
+ Urolitiyazis + IgA nefropatisi + HSP nefrif =
+ SLE nefriti ?
o

+ Asemptomatik izole mikroskopik hematiride 2 hafta arayla alinmis, en az 3 érnekte hematiri gésterilmedikce
iler tetkik gerekmetz. 2 haftay: asan persi ikizole ide idror kDROrG alinig, kolorde
Oreme olmazsa spot idrarda Ca/kreatinin orani bakilir, Uriner USG yarar bilgiler verir. Serum kreatinin ve elekirolit
dizeylerine bakilabilir.

* Agir egzersizte de gros/mikroskopik hematiri olabilir. Piktili olabilir. Benigndir. Genellikle 48 saatte dizelir.

297

www.tusem.com.tr
@f X =

tusemegitim

www.tusemportal.com




TUSEMWM

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

)4

DIGER BRANS

Orijinal Soru: Temel Bilimler 45

45, Eritrosit transketolaz aktivitesi diisik olan hasta, hangi vitamin eksik?

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

PEDIATRI / BUYOME, BESLENME VE VITAMINLER

Temel Bilimler 45. soru

Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 459

B Vitaminleri

Eksiklik nedenleri

£v in-koenzim oldugu r

B1 Vitamini (TIAMIN)

Piruvat Dehidrogenaz

« ketoglutarat Dehidrogenaz
a ketoasit Dehidrogenaz
Transketolaz

Tedavide kullanldigi hastaliklar
Beriberi

Wernicke ensefalopatisi

MSUD

Tiamin yarh megaloblastik anemi
Leigh hastalig:

B2 Vitamini (RIBOFLAViN)
FMN ve FAD yapisina girer
Enzim kofakt3ri

Glutatyon rediktaz

Piruvat kinaz

Temel gida piringle
beslenenler (beriberi)

Yetersizalim

Emilim bozuklugu
Bilyer atrezi

Hepatit

Probenesid, fenotiazin,
Oral kontraseptifler
Fototerapi

Eksiklik belirtileri

- —

irritabilite

Anoreksi

Konstipasyon

Bas agnsi

Uykusuzlik

Polingrit

Kalp yetmezligi

Beriberi (Dilate KMR, generalize / ekstremitede
dem, periferik sinir
dejenerasyonu, beyinde vaskbler
dilatasyon ve kanama, afoni)
Wemicke ensefalopatisi

Tiamin bagimlilg

RIS STSTTY
Keylosis

Magenda dili

Yoz seboreik dermatit
Scrotal-vulvar dermatit

Korneada vaskilarizasyon arhsi
Konijunkiivit, fotofobi, lakrimasyon

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

Lipolizi baskilar

Tip 2b hiperlipoproteinemi tedavisi

Misirla beslenmek

Digik sosyoekonomik
dizey

Anoreksi

Malabsorbsiyon

izoniazid

Karsinoid tm

Hartnup hastaligi
Triptofan metabolizma hst:

Pellegra, fotosensivite dermatit, kusma, diyare
Dilde siglik, Olserasyon

Depresyon, diserientasyon, demans, deliyum
B3 HIPERVITAMINOZ BULGULARI
Yazodilatasyon

Giltte kizarklik ve yanma hissi lipolizi basklar
ULDL ve LDL sentezi azalir

B6 Vitamini (PIRIDOKSIN)
Transaminasyon
Deaminasyon
Dekarboksilasyon
Birlegtirme

S8 gelisimi

Arcsidonik asit sentezi
Sistationaz kofaksrl
Sistation sentetaz kofaksr
Tedavide kullanildigi hastaliklar
B4 bagimi konvilsiyon

B4 yarith anemi

Ksantirenik asidiri
Sistationdri

Homesistinbri

Hiperoksaliri

SOtOn uzun stre isihimas:
Malabsorbsiyon

Gélyak

izoniazid

Hamilelik

Diyaliz

Penisilamin

Hidralazin

Oral kontraseptifler
Kortikosteroidler

Konvilsiyon

Periferik néropati

Dermatit

(Keylosis, glossit, yizde sebore)
Anemi

Oksaliri, oksalat mesane tagi
Hiperglisinemi

Lenfopeni

Enfeksiyona gilim

B6 hipervitaminoz
Senséryal néropati ve afaksi

BIYOTIN (vitamin B7 veya vitamin H)
Karbeoksilasyon
reaksiyenlaninda koenzim

Gig yumurfa yiyen
Biyotin igermeyen TPN

www.tusemportal.com

Konvblsiyon
Laktikasidoz
Alopesi

Seboreik dermatit

Organik asidOri
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 51

51. Streptokok enfeksiyonlarinda siipuratif olmayan
Romatizmal ateg

TUSEM PEDIATRI / ASILAR VE ENFEKSIYON HASTALIKLARI

TR AR EANEB T MR

A. PIROJENIK ENFEKSIYONLAR

AKUT FARENJIT
+ S.pyogenesin en sik Klinik tablosudur. Bakteriyel fareniitin en sik etkenidir.

* 2-3 yagindan 8nce nadirdir, 5-15 yaglannda sikhr > 15 yas sikhg: azahr.
Klinik bulgular: 2-4 gonlik inkib: dan sonra bogaz agnsi ve atesle aniden oraya gikar. Atesin yuksek olmasi
streptokoksik furenijit icin cok giicliy destekleyicidir Oksirik genellikde yoktur. Bas agrisi ve GIS semptomlari sik gorolir.

Fizlk Muayene: farenks hiperemik, fonsiller hipertrofik ve Gzerinde san, sminh seklinde kanamal eksbdatiffir. Yumusak
damak ve posterior farenkste petesiler vardir. Uvula kirmizi, nokiali ve sistir. Anterior servikal hassas lap palpe edilebilir. Bazi
hastalarda kizil bulgulan gérolebilir.

Tani:

* Gold standart bogaz kitorodir (%90-95).

* Hizl antijen ftesti gok spesifiktir, pozitif saptanirsa kiltire gerek yoktur. Ancak duyarliligr distktir. Negatif ise kiltirle
onaylanmaldir.

Tedavi:

1. Penisilin v

2. Amoksisilin

3. Benzatin penisilin (tek doz)

4. Eritromisin ve diger makrolidler. (azitromisin 5 gin, digerleri 10 gin po)

5. Klindamisin

4. Biirsips] A in (sefaleksin, sefadroksil)

* Trimetoprim-sulfometeksazol GAS'lann direncli olmasindan dolay: kullarilmaz.

Temel Bilimler 51. soru feksiyonlarda gerekirse Kindamisin (20 mg/
Tusem Pediatri Konu Kitab1 Sayfa 418

+ Soporatif komplikasyonlar: Peritonsiller, retrofaringeal abse, mastoidit.
* Non-sUpbratif komplikasyonlar; ARA, APSGN.

IMPETIGO (PIYODERMI)
GAS'1n en sik cilt enfeksiyonudur. Non-billéz veya billéz formdadic

ASO yikselmez, genellike ara gdrilmez. Tedavi verilmesi APSGN gelisimini engellemez.
Non-billoz form:

- Ensik gorolen formdur.

~ Papblovezikiler lezyon kirmizi alanka Tzl pbr wrar, bal rengi kutla kaplanw, 2-5
yas arasi cocuklarda yUz ve ekstremitelerde daha fazladir. Genellikle kendini sinirlar. Bélgesel LAP sik gérilir. Ates ve
sistemik semptomlar nadirdir.

b4

- Ulsere formuna ektima adi verilir. Piyoderminin aksine iz birakir.

~  GAS fareniiti (burun etrafinda impetigéz lezyonlar elabilir) ile iliskili degildir.

— Sistemik antibiyotik tedavisine gerek yoktur. Lokal Mupiromisin tedavisi ile i
ok yaygmnsa oral antibiyotik (kiindamisin + tmp-smx + amoksisilin) ver

DIGER BRANS

esir. Sistemik bulgu varsa veya piyodermi

Bolloz impetigo:

— Nadir formdur. Yenidogan ve kiicik infantlarda sik gérislor.

— Non-travmatik deride ortaya ¢ikar. 3 em'den kisgk yiiz, kalgn, gdgUs ve perinede billerle karakterizedir.
Bolldz impefigonun en sik nedeni S. aureus'tur. ikinci en sik nedeni GAS'lardir.

ERIZEPEL ve SELLOLIT

+ Cilt alti ve yumugak dokulan tutar.

* Erizepel kirmizi, sis, hassas, keskin sinirh ve ciltten kabanktir. Aniden baglar, lenfaniit ve sistemik semptomlar eslik eder.
Igne aspi dan alinan yalin kiltorde uretilmesi ile tam konur.

+ Sellolit ciltten kabarik degildir. Normal dokularla keskin siniflarla aynlmaz.

PERIANAL DERMATIT (Perianal Streptokoksik Hastalik)

+ Kaginhli, agnlive bazen de kanli defekasyona neden olur. Antise 2 cm mesafede sinirli perianal eritem seklindedir. Sistemik
semplom ve ates beklenmez. Eritem vulva ve vajinays tutabili.

VAJINIT
« Prepibertal kizlarda sik vajinit nedenlerindendir. Eritem vulvay da tutup yirome ve idrar yapmay: gisclestirebilir.

418
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 63

63. Ataksi-telenjektazi
IgA diser

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

PEDIATRI / IMMUNOLOJI TU s E m

M Menz!

[ KOMBINE iMMUN YETMEZLIK (KiY) |

Cocukarda 2.siklikia gorilen immin yetmezliktir. Cogunlukla otozomal resessif gegis gosterir T lenfosit fonksiyonu vardir
ancak azalmishr. Agir kombine immin yetmezliklilere gére daha geg dlirler. lleri yaslarda tanmlanirlar. Malignite ve
otoimmin hastaliklara daha sik olarak rastlanir.

Kiv“li ¢ larda bebeklik d& lerind kil veya kronik pulmoner enfeksiyonlar, gelisme geriligi, oral veya kutandz
kandidiyazis, kronik diyare, tekrarlayan deri enfeksiyonlar, Gram (-) negatif sepsis, idrar yolu enfeksiyonlan veya agir
varisella enfeksiyonlar garilor.

Nbtropeni ve eozinofili sik gdrilor. Serum immonglobulinleri normal ya da tim gruplar icin artmes olabilir, fakat bazi hastalarda
seleldlf lgA eksikligi, IgE’de belirgin um§ ve unmrg Ig D duzeylen |Ia de kul§|u§|lu|1||n Antikor Uretme kapasitesi cogu
ancak tomoyl shr. f ve T hiere defekti bulunur. Bu hastalarda
. Aynca larda eozinofili ve egzema ortaya

gkabi

Tedavide immnglobblinler kullamilir. Hastalar kemik iligi transplantasyonundan fayda gérirler.

OMENN SENDROMU

OR gegisli bir kombine immin yetmezlik fipidi. Kanda B hicrelerinin yoklugu ya da azhigi ve T hicrelerinin sayisinda
arhisa karsin T-hiicre fonksiyonunda bozulma gérilor.

Hastalard istan lokost inofill + lenfositoz) soz Serumda IgE (1), 1gG, IgA, IgM (L) 1or. Alopesi
ve ishal olgularda zlenebllen dlger dzelliderdir. (Omenr'in E’si: Eozinofili, IgE'de arts, Enterit, Egzema)

anemi, tromb: peni ve peni gé

( WisKOTT-ALDRICH SENDROMU |

X'e bagl resesif gecisli, CD43 ylzey proteini ekspresyonunun azalmasina bagh ortaya gikan sendromdur. Etken protein
WAS proteini olarak adlandinlir.

Normal gdronen megakaryositlere kargin kiigik volomlu, defektif bositlere sekonder purpura ve atopik
dermatitle (1 yas civan ortaya cikar) karakterizedir.

IgG normal, IgM azalmis, IgA ve IgE artmistit. B hiicre sayisi normaldir. Laboratuvarda, bebeklik doneminde lenfosit
sayilan normal olabilir, ocuk biyidikge lenfosit sayilar azalir. B ve NK hucre sayilan normaldir. Mitojenlere lenfosit
yanit degisken diizeyde baskl omokok antikorlan gelis ve i 0 ler yoktur.

Pnémokok, Pjiroveci ve herpes enfeksiyonlan sikligi artmigh. Kronik bébrek hastaliklarina egilim gorolen sendromda
EBV-iligkili malignite ana 8l6m nedenidir.

Klinik olarak WAS genellikle erken bebeklik déneminds bositopeniye {10000-50000/mm”) bagh kanamalaria
kendini gésterir. Kanl ishal, intrakraniyal k 5bekten asir kanama veya sinnet sonrasi agin kanamanin

varhd ilk bulgu olabilir Atopik dermmlt ve rekwren enfelsiyonlar genellikle ilk 1 yasta ortaya cikar.

Enfeksiyonlara, pndmokok ve diger polisakkarit kapsillih bakteriler sebep olur. Enfeksiyonlar otitis media, pnémoni, menenijit
ya da sepsis olarak karsimea glkur Daha ileri ynglurdu, P carinii ve herpes virls gibi etkenlere bagh enfeksiyonlar daha sik
oril baslar. Otoil o hiklar ( litik anemi, artrit, vaskulit) sikhir.

Ayirnc tamida ITP dogonilmelidir. Trombosit volim dlcomiyle tani desteklenir. ITP‘den farklh olarak WAS'da
trombositlerin ortalama volimi (MPV) 3,8-5 fL arasindadir (normal: 7.1-10.5).

Tedavide immonglobolinler, antibiyofik tedavisi ve kemik iligi transplantasyonu denenebilir.

Temel Bilimler 63. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 353

Tomozomada mulGsyon Sonucy orfaya qikan olozomal resest geqish bir hastalkir. Norodejenerasyon (aral
bulgudur, § , ekstrapi bulgular, MR), cilt bulgulan (telenjiyektazi, sebore, atopik dermatit, v

hiperpi 1) ve immiin y likle karakterizedi

go,

IgA (+1gG2) | ve IgE L'tir. Lenfopeni vardir. H larda tekrarlayan sinopull ]
esneklik kayb: vardir.

Hastalarda fetal donemde w-FP1 11 ve CEAT 1Mt Ayrica bu hastalarda 18semi, lenfoma ve adeno kanser riski
artmistie.

Genellikle sekonder gelisen maligniteler ve enfeksiyonlar nedeniyle kaybedilirler.

lar gorilon Ciltte

353
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 66

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

Tusem Konu Kitabi

Tusem Konu Kitabi

TUSEM PEDIATRI / IMMUNOLOJI

HUCRESEL imM YETMEZLIKLER
KLINIK OZELLIKLER

* Klinik bulgular yasamin erken ddneminde, genellikle ilk 3 ayda ortaya cikar

* Her tirlo sistemik ve lokal enfeksiyona yatkinlik vardir.

« Ozellikle i 1l jenl feksiyonlarda rol alr ancak fi lar (Pnémosistis carini,
kriptosporidiyum); yizeyel mantar enfeksiyonlari (oral iliyazis); virls enfeksiyonlan (CMV, EBV, HSV) da klinigin
snemli pargalandir.
¥ Canh asilarla yaygin enfeksiyon riski vardir. BCG en dnemlilerindendir.
¥ P-A akciger grafisi veya fomografide timus atrofik olarak gérilir veya gbrilemesz.
¥ Kan ve kan brinleri isml Han kullanilirsa GVHD gelisebili

Tedavi: Kok hiscre transplantasyonudur.

[ LABORATUVAR SZELLIKLER |

* Candida deri testi, T-hiicre fonksiyonunun en ekonomik testidir. Ancak PPD de kullamilabilir.

* T hicre ve hoere alt populasyonlarin sayimi, T hiereleri (CD2, CD3, CD4 ve CD8) bzerinde bulunan CD antijenleri taniyan
antikorlar kullanarak flow sitometri ile yapilal

+ H larda & likle yapil ikmis tipte asin duyarlilik testlerine yunn alinmigsa baska teste gerek

yoktur. Ancak yanit qlmumuyun hcsiulurdu total T hilcreleri sayihr. Bu hiicreler yizeylerindeki belirleyiciler y iy
sayilabilir (keyun alyuvarlan-Rozet ya da imminfloresan yntemiyle).

Temel Bilimler 66. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 352

 1- Di GEORGE SENDROMU |

En sik 22q11 mikrodelesyonu sonucu embriyonel dénemde 3-4. faringeal keseden gelisen paratiroid bezi ve

timusun geligim kusurlari en énemli ézelligidir. Diger organlara ait konjenital anomaliler de gérilebilir.

Paratiroid aplazisi-hipoplazisine bagh olarak yenidoganda konvilsiyon seklinde ortaya gikan geg, kalia hipokalsemi

olur. Timus aplazisi-hipoplazisinden dolayr hastalar dogumdan itibaren mantar, viris ve R Jiroveci enfeksiyon riski
hindadir. Bu larda kan fio dan sonra graft-versus-host hastal ortaya cikabilir.

Eslik eden anomaliler arasinda konjenital kalp defektleri (en sik konotrunkal kalp anomalileri-BAT, trunkus arteriozus,
fallot, parsiyel vendz déniis anomalisi), bas anomalileri (bifid uvula, st dudak kisa filtrum-balik agzi gérinomo,
hipertelorizm, mandibular hipoplazi-mikrognati, disik centikli kulak) yer alir. Hastalar CHARGE sendromu ile iligkili
olabilir. Hastarda sagirlik, konusma bozuklugu ve mental retardasyon gérilebilir.

 2- KRONIK DERi VE MUKOZA KANDIDIAZisi |

Otozomal resesif gegisli, T supresor hiicre yetmezligi olup k geg tipte asin duy y

inater kandida enfeksiyonlari ile karakterizedir, sistemik bulgular gorulme:'_

Otoimmin ve endokrin hastaliklar (hipoparatireidizm, Adi I higs, hi dizm, kronik aldif hepatit, alopesi,
vitilige, pernisiydz anemi, Sjogren sendromu) eslik eder.

KOMBINE iMMm

[ AGIR KOMBINE iIMMUN YETMEZLIK |

OR, X gecisli genetik veya sporadik olabilir. Gocuklarda gérilen en agir immiin yetmezliktir. Hastalarda timus
kisgiiktior; tonsil, lenf nodu, adenoid ve peyer plakdan yoktur. Hastalik yasamin ilk 6 ayinda mutlak bulgu verir. illc
bulgular biyime geriligi, moniliyazis ve Rcarinii pnémonisidir. T lenfositler yok ya da ok azdir; lenfopeni (<2500/

mm?) vardi. Tom immi inlerin dizeyleri Imighir. Genellikle kigik yasta enfeksiyonla kaybedilirler:
Graft-versus-host hastaligs sikhr, adenozin deaminaz diszeyi eksik olan OR fiplerde rasitizmdeki gibi kemik degisikiikderi
gbrilebilir.

Hastalann tek tedavi sansi kemik iligi transplantasyonudur.
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 69

69. incelmis sag ventrikiil, miyokard yerini alan yag dokusu (vaka) hastalik...
Aritmojenik sag ventrikil kardiyomiyopati

Tusem Konu Kitabi
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PEDIATRI / KARDIYOLOUI TU s E m

BTN etz

[ ARITMOJENIK SAG VENTRIKULER KARDIYOMIYOPATI |

« italyd’da en sik KMP nedenidir. OD gegis sikr.

*« Saf ventrikil duvarmin yagh, fibréz infiltrasyonuna bagh sag ventrikil dilatasyonu ile karakterizedir. Sol ventrikilde
tutulabilir.
A iler disfonksi ol S ardil

+ Global veya balgesel sag ve sol ve sikardiler major Klinik bul

[ ENDOKARDIYAL FIBROELASTOZIS (EFE) }

Primer EFE'de predispozan DKH'na ait isaret bulunamaz (kabakulak enfeksi yla iliski). Sekonder EFE'de ise altta sol
tarafin ciddi obstriktif lezyonlan (Aort stenozu, aort atrezi, hipoplastik sol kalp, ciddi aort koarktasyonu) vardr.
Kiinik degiskendir. 6 aydan kixgik saghikh gérinen bir infantta solunum yolu enfeksiyonunca presipite edilen siddetli kalp
yetmezliginde akla gelir. Dispne, 8ksirik, anoreksi, hepatomegali, ddem, biyiime geriligi, tekrarlayan pndmoni olur.
Kalp geniglemistir.

EKG'de sol atrial ve sol ventrikiler hipertrofi gorilir. Eko'da endokard yizeyi parlaldir.

w R T
z MIYOKARDITLER
En sik neden viraldir. (Coneickievirils B ve Adenovirls)
£ Myokarditin Sik Nedenleri
Infeksiyéz Immun aracl Toksik
Viral ‘Adenovirts Otoantijen Churg-Strauss Antrasiklinler Kokain
Parvoviriis inflamatuvar barsak hastaligi | iL-2
Koksakivirtis Dev hicreli miyokardit Etanol
Hov Diyabetes mellitus Agir metaller
m i Sarkoidoz
Balderiyel | Mycobakieri .
m Streptokok spp. Mycoplazma Tiroolaikox
prémonia T pollidum Takayasu arterif
) Fungel spergillus Hipersersivita | Wagener
Cardida Stiforamidier
— Kriptokok Sefalosporinler
HslplERE Ditrefikler
n T o Trisiklikanfidepresanlar
L Dobutamin
atval migrans
Protozoal Tripanozoma cruzi
Klinik

« Infantlar ve kisgik gocuklar ates, agir kalp yetmezligi, solunum sikantisi, siyanoz, zayif nabiz, tagikardi, MY ofisromo, gale
ritmi, asidoz ve gok olur. Viral hepatit bulgulan, aseptik meneniit, ddkint sikhr.

*+ Daha biyiklerde akut ancak daha az fulminan sekildedir. Fulminan formda 1-7 giinde 8lom olur.

Tam

¢+ Tele - Kardiyomegali ve pulmoner dem
EKG = QRS voltajinda azalma, ST ve T anormallikleri
EKO = Zayif ventrikiler fonksiyon, perikardial e
Sedimentasyon, kalp enzimleri (CPK, LDH), troponin yokselebilir.

on, mitral regOrjitasyon gérolebilir

PCR ile viral genom gésterilebilir. Endomiyokardiyal biyopsi ile tani kesinlestirilir

Aynel tanida karnitin eksikligi, mitokondriyal defektler, idiopatik dilate KMP perikardit, endokardiyal fibroek is ve
anormal cikigh sol koroner arter vardir.

Prognoz ve Tedavi
¥ idogand P ik miyokardit %75 mortaldir. Cocuk ve adolesanlarda daha iyidir ama onlar da dilate KMP ve
kalp transplantasyonuna progrese olurlar.
+ Tedavi destek tedavisidir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 117

117.Makrofaj Aktivasyon Sendromunda (MAS) gorilmeyen bulgu...
notrofili
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£ MAS Tani Koymada Kullanilan Kriterler
| Laboratuvar kriterler l Klinik kriterler Histopatolejik kriterler
1. Sitopeni | 1. Digmeyen persistan ates 1. Ki aspiratinda hemofagesitezun gérilmesi
2. Karaciger fonksiyon tesilerinde bozukluk | 2. Hepatomegali 2. KI'de arimig CD163 boyanmasi
3. Hipofibrinojenemi 3. Splenomegali
4. Sedimantasyon doskdogs 4. Lenfadenopati
5. Hipertrigliseridemi 5. Hemordijiler
6. Hiparfarrifinemi 6.SSS disforkaiyonu
7. Hiponatremi
8. Hipoalbiiminemi
9. Artmig sCD25 ve sCD163

2. OLIGOARTIKULER JIA

* Ensik gérilen JIA tipidir. Tom JIA vakalanimin %40-50"im kapsar.
* Kizlarda erkeklere gére 3 kat daha sik gbrolor.

+ Asimetrik ve daha cok alt ekiremiteyi futan artrit gdrblor.

* Daha gok 2-4 yas ¢ocukluk grubunda ortaya gikar.

Genellikle alt itelerin biyok eklemleri tutulur. Kalga asla tutulmaz. ANA (+) elmasi asemptomatik anteriyor
Gveit riskini arhinr.

PROGNOZ ;

Uzamig (>6 ay) oligoartikiler JIA ve > 4 eklem tutumunun olmasi kitis prognozu gésterir.

6 yas altinda artrit gelisen kiz ve ANA (+) oligoartikiler JIA vakalar kronik oveit gelisimi icin en riskli gruptur. Artrit
aktivitesi ve ciddiyefi ile kronik Dveit arasinda bir iliski yoktur.

Kontrolsiz kr.iveit posterior sinesi, kataraki, band keratopatisi ve karlokle sonuclanabilir,
v Oligoartikiler JiA’da ANA (+) ile iligkili durumlar:

b4

DIGER BRANS

- Asemptomatik anterior Uveit - Erken baslangig yasi - Asimetrik baslangig
- Ke cinsiyet - Daha oz sayida eklem tutulumy
3. LIARTIKULER JIA

* RF{-) poliartikiler tip kizlarda erkeklerden 3-10 kat daha ¢ok gérilir. En sik 2-4 ve 10-14 yaslannda ertaya gikar. Tom
JIA vakalannin %10’ undan azim teskil eder. Kigiik ve biyik eklemler tutulur. Servikal omurga, temporomandibular eklem
ve kalca sik tutulur. Prognoz iyidir.

RE(+)p oler tlp kidarda erkeklerden 9 ket daba gok g&r0lor. En stk 9-12 yaglarinda oroya gkar Tom JIA
vakalannin <%10'unu olusturur, prognozu en két olan tiptir.

RF poliartikiler JIA nin %5-15'inde pozitifi.

TANI KRITERLERI

+ Hastalign ilk 6 ayinda =5 eklemde arfrit olmasi; RF (-} olmasi.
* Hastaligin ilk 6 ayinda =5 eklemde artrit olmasy; ilk 6 ayda en az 3 ay arayla bakilan = 2 festte RF {+) olmasi.

KLINIK

+ Ust ve alt ekstremiteleri tutar. Romatoid nodil genellikle RF (+) tipte gérilir, varlg: ciddi seyir ile iligkilidir.

+ Mikrognadi temp fibular eklem hastaligint disondortor. Servikal spinal tutulum boyun ekstansiyonunda azalma
seklinde ortaya cikar. Atlantoaksiyal subluksasyon ve nérolojik sekel riski olusturur.
+ Kalga hemdir. Je agril ve azalmi hareketle ortaya gikar.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 120

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

Klinik

« Polit yoz, dismorfik bulgular (triangoler yiz, alantih kulak, biyok gbz, strabismus, sarkik agiz) gorolebilir
Boyik cocuklar tekrarlayici dehidratasyon dykisi ve biyiime geriligiyle gelebilirler.
Kan basinci genellikle normaldir. Nefrokalsinozis hiperkalsitri sonucudur. Ciddi hipokalemi ve metabolik alkaloz
(Kronik Loop diiretik etkilerine benzer) Bartter tanisim d UsOndOrir.

Tipik olarak Uriner Ca, K ve Na dizeyi artmishr. Hipomagnezemi nadirdir. Kronik kusma benzer bulgulari verse de
farkli olarak Bartter'da idrar €l dizeyi artmig, kusmada azalmishr. Histolojik olarak juxtaglomeriler aparatta
hiperplazi vardir.

Klasik Bartter (Tip 3)'de bazolateral kdor kanah defekti vardir.

Bartter Sendromu Tip 4 sensérindral isitme kaybi ile beraberdir.

Tedavi

Klinik Bilimler 120. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabl Sayfa 313

 GITELMAN SENDROMU |

« OR kalttilan, hipokalemik metabelik alkalez, hipokalsiiri ve hi rezemi ile karakterizedir.

* Hastalk, kronik tiyazid ditretik kullarim etkilerine benzer.

* Bartter'den daha geg cocukluk déneminde ortaya gikar. Disok Mg‘a bagh rekirren kas kramplar vardir. Tipik
tekrarlayiar dehidratasyon éykisi vermezler. Uriner Ca dizeyi Bariter'in tersine ¢ok disikior Oriner Mg dizeyi
artmighr. Renin ve ald dizeyi, PGE sekresy genellikle normaldir.

* Gelisme geriligi Bartter'den daha nadir olarak gérilebilir.

[ X-LINKED NEPHROLITHIASiS (DENT DiSEASE) ]

¢+ Rekiren tas olusumu ve Fankoni ile karaMerizedi. Hemen hemen sadece erkeklerde gézlenir. Voltaj bagimh CI
kanallarinda baghd. Parath 1 etki mekani; defektifti

* Kollektsrtobullerde epitelyal Na kanallarind bagl olusan dog I HT nedenidir. Bu | larda hipokal
ve suprese aldosteron dizeyi vardir.

)4

DIGER BRANS

[TUBULER INTERSTSIYEL NEFRIT (TiN) ]

Glomeril ve damarlann géreceli korundugu tubulointerstisyel inflamasyon ve hasardir

A. Akut Tin

¢ Lenfositik infillrasyon, tubuler 8dem ve tubuler hasar vardir. llag iliskililerde Szellikle eozinofiller garolir. Birgok ilag
(antibiyotikler, antikonvslzanlar, analjezikler), enfeksiyonlar, glomerblonefritler (SLE), akut allograft rejeksiyonlan ve

sarkoidoz sebep olabilir.

Klasik olarak ates, rag, artralji ve kreatininde ybkselme gérilir. Bulanti, kusma, halsizlik, kilo kaybs, yan agnsi olabilir.

Mikroskopik hematiri degismez bulgusudur. NSAl'lere bagh ise istisnai olarak nefrotik sendrom ile gidebili

TIN etkene maruziyetten 1-2 hafta sonra gelisip etkenin uzakastnimasiyla dizelir,

B. Kronik Tin

En ¢ok altta yatan konjenital renal hastalik sonucu gelisit. Obstroktif dropati ya da VUR neden olabilir. Kaltimsal olarak juvenil
nefronoftizis/meduller kistik hastalik k leksi olarak gelisebilir. Cesitli dromli parcasi olabilir (Joubert, SeniorLoken
gibi). Juvenil nefronoftiziste anemi tipiktin. Bobrek yetmezligi bulgulanyla gider.

TOKSIK NEFROPATI |

Birgok ilag, kontrast madde, kimyasal ajan interstisyel nefrit ve ABY'ye neden olabilir.

Nefrotik Sendrom: ACE inh, Alfin tuzlar, Civa, inferferon, NSAI, Penisilamin

Nefrojenik Diyabetes insipidus: Amfoterisin B, Kolgisin, Demeklosiklin, Lityum, Metoksifluran, Propoksifen, Vinblastin
Fanconi Sendromu: Aminoglikozidler, Sisplatin, Agir metaller, fosfamide, Lisol, eskimis tetrasiklin

Renal Tubuler Asidoz: Amfoterisin B, Lityum, Toluen

Nefrokalsinozi: is: Allopurinol, Bumetanid, Etilen glikel, F id, Metoksifl Topi Vitamin D

ya da nefr
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 161

161.Uzun donem total parenteral niitrisyon verilen hastalarda eksikligine bagh olarak glukoz toleransinda bozulma gériilmesi en
olasi eser element
Krom
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MINERALLER VE SIVI ELEKTROLIT
£ Mineraller
Mineral | Biyolojik etkileri Eksiklik belirtileri | Fazlalk belirtileri
Ginko | Enzimlerin yapisina girer Boy kisahg: Kann agrst
Karbonik anhidraz Demir eksikligi anemisi Bulanti-kusma
Pankreatik karboksipeptidaz Hepatesplenemegali Balar eksikligi
Alkalen fosfataz Hipogonadizm HDL azalmas:
immun baskilanma
Geg yara iyilegmesi
Akrodermatitis enteropatika
Balar Eritropoez Sideroblastik anemi Alut
Demir emilimi BUyOme geriligi Bulant-kusma
w Enzimlerin yapisina girer Osteoporoz Kanin agrist
Tirozinaz Nétropeni Koma
Katalaz Sag ve ciltte pigmentasyon azalmas Hepatik nekroz
z Sitokrom C oksidaz Menkes hastaligs Kronilc
Urikaz Wilson hastaligi
Delta-levunilik asit dehidrataz
Lizil oksidaz
Krom instlin etkisini artine Glukoz intoleranst
Periferik néropati
m Molibden Enzimlerin kofakiérd Tasikardi Hiperrisemi-Gut
Ksantin oksidaz Tagipne
Karaciger aldehit oksidaz Gece kdrlogt
Solfit oksidaz irritabilite
z Kema (TPN)
Selenyum | Enzimlerin kofakiéri Keshan kastalig Bulant
m Glutatyon peroksidaz Kardiyomiyopati ishal
Miyopafi Narolojik bulgular
)0 Timak ve sag degisiklikleri
| Sanmsak kekusu
Ll | Flor ‘ Dig ve kemigin yapisina girer Dig guroklerine eilim Florozis
| - Diglerde beneklenme
n iyot | T3 ve T4 yopisina girer Guatr | Guatr
‘ Hipotireidizm Hipofiroidizm
Manganez | Hiperkolestrolemi Nérolojik bulgular
‘ Kilo kaybi Kolestatik sanlik
Pihtilasma proteinlerinde azalma
Klinik Bilimler 161. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 471

HIPONATREM

Serum Na dizeyinin 135 mEq/L'nin alinda olmasidir. Bsbrek fonksiyonlan normal olan bir hastada koma, letarii ve bas agns:
gibi Kinik bulgularin garoldgi ve acil tedavi gereken “ciddi hiponatremi” icin esik sodyum degeri 120 mEq/L'dir.

KLINIK BULGULAR

+ Beyin ddemi ve intrakranial basing artisi olur ayrica akut ve agir hiponatremi beyin sapi herniyasyonu ve apneye
neden olabilir.

Hiponatreminin nérolojik semptomlan anoreksi, bulant, kusma, kirginkk, letarji, konfizyon, ajitasyon, basagnsi, nébetler,
koma ve azalms refleksleri igerir. Hastalar hipotermi ve Cheyne-Stokes solunumu geligtirebilir

Hiponatremi kas kramplarn ve gigsizlige neden olabilir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 167

167.Postsiniizoidal posthepatik portal HT sebebi...
Budd-Chiari sendromu

Tusem Konu Kitabi
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AT MR

Portal ven trombozu nedenleri:

* Yenidoganlarda bilikal er yon (£ blikal ven kateterizasyonu)
* Neonatal dehidratasyon ve sistemik enfeksiyon
« Akut apandisit ve primer peritonoti igaren intraabdominal enfeksiyonlar, infl barsak hastalidan

+ Primer sklerozan kolanjit ve safra kanah enfeksiyonlan

Klinik Bilimler 167. soru
Tusem Pediatri Konu Kitabi Sayfa 148

orial hiperlansiyonun huzoida [enlert de cocUKIUK qaginda gozlenebil. BU! Gr sendromu el
hepatik ven ile inferiyor vena cavanin sag atriuma girisi arasinda herhangi bir yerdeki tkaniklik sonucu meydana gelir.
. Ve kloziv | hk kiuk hapoiik ven tikanikliginin en sik sebebidir. Bu bozuklukta sentrlobiler venler

swpEisUblBOlEr Hapoilk Venters gelir. Bu bozukluk kemik iligi pl yonu ncesi yaygin
olarak kullanik itotoksik ilaglarin olsun ya da olmasin tém d ! sonrasinda
gelir. Bu hastalik pirrolizidin alkolidleri iceren bitkisel ilaclarin alinmasi sonrasinda da olusabilir.

| 4
Y

Klinik Bulgular
« Ozefagus varis kanamalari en sik bagvuru bulgusudur

+ Karaciger hastahg olan olgularda, fizik yened kOl ! (spider neviis) ve palmar eritem gibi
sirozun stigmalan ve sarilik saptanabilir.

intrahepatik nedenli portal hipertansiyonlu hastalarda asit belirgin olabilir fakat por'nl ven trembozunda yaygin

degildir. Periumbilikal bélgede portal kani sistemik dol tasiyan genislemis cilt k rlan (caput
gérilebilir.
+ Normal boyutta bir | iger ve k igerk gnin klinik ve biyokil 1 bulgularininyoklugunda portal

ven tikanikhig ¢ok olasidir. Splenomegnli bazen hipersplenizm ile beruber en sik ikinci bqgvuru bulgusudur
ve rutin fizik muayenede ilk saptanan bulgu olabilir.

Portal hipertansiyonlu ¢ocuklar altta yatan sebep ne olursa olsun hayah tehdit edici tekrarlayan kanama
ataklan gegirebilir.

Tani

« Kronik karaciger hastali: tespit edilmis veya portal ven tikanikligi sophesi olan hastalarda USG ile portal ven aikdigi
géosterilebilir. Ek olarak Doppler akim USG ile portal sistem icindeki kan akiminin yéni gésterilebilir. Akimin paterni
ensefalopati ve sirozun siddeti ile koreledir. USG &zefagus varisinin varh@ini saptamada da etkilidir.

Portal venin kaverndz transformasyonu ekstra hepatik portal ven obstriksiyonunun diger 5nemli bulgusudur
Diger cesitli gorontileme yéntemleri de portal ven anotomisinin tespitinde yarar saglar fakat daha az gereklidir. Splenik
ven, Cdliak aks ve superiYor mesenterik arlerin selektif arteriyografisi cerrahi tedavinin planlanmasinda degerli bir
tetkik olab
. doskopi GIS | un kaynag :.-::.‘ ! dzef var giveniliryd
Portal hi jroriy-conubiarin Bxifug el ve: apsiknilerden Kanama:emsk-clmasto: karuns haslahnnyakls
17315, Bealikla sl lankicgoatmpetl, stk veys dusdenal lsar uibdiyer kayrokkan do kenayabili;

)4
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Tedavi

* Varis k olan | I oncelikle kristaloid sivi ve ardindan eritrosit si i verilir
inde vitamin K, trombosit infizyonu, TDP veya bunkanin tomi tercih edilic. Mide icinde kanamanin varlig ve
devam edip etmediginin fakibi agisinda nazogastrik top yerlestirilir

Ke I

+ Gasrik erozyonlardan kanama riskini azaltmak icin ranifidin gibi bir H, reseptor blokeri iv olarak verilmelidir
Portal basina nzuhmﬂkIglnfnrmakolo]lkledavl kanamasi devam eden} larda dioginblebilir. i
yaygin olarak kullanilir. Portal basinci azalimak igin nitrogliserin de kullanilabilir. Scmulosh:mn analogu olan oktreol'ld
splaknik kan akimini dosoror.

Varis kanama atagindan sonra veya k kontrol edil i b larda dzef varis | va endoskopi ile

sklerozan madde yapilmasi da 6nemli bir tedavi secenegidir.

* Er pik ve farmakolojik yéntemler ile k durdurul t lard, k lak topinin
yerlestirilmesi gastrik ve 8zefageal varislere basi ile kanamanin durmasini mekanik olarak olanak saglar.

Portal kan akiminin ysnnin degigtirilmesi ve portal basincin azalmasini saglayan cesitl cerrahi prosedirler geligfirilmistir.
Ortotopik karacig I lar intrahe patik hastalikian kaynaklanan portal hi iyon fedavisi igin iyi bir

tedavi secenegidir.

Propranalol gibi nonspesifik p-blokerler uzun dénem tedavide portal hipertansiyonlu erigkinlerde yogun bir sekilde
kullanilir. Fakat bu ilaglarin ocuklarda kullanimina ait tecribe kisithdir.
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