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Degerli Hekim Arkadaslar;
Oncelikle 15 Mart’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 hazirladiklar ¢alisma kapsaminda, 200 sorunun 191’ine 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 31 yillik

tecriibesinin bir yansimasi olarak gururla sunuyoruz.

Temelden Uzmanhga TUSEM, Since 1995
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Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 137

137.Notrofil bozukluklarindan kronik graniilomatoz hastaligin patogenezi:
Notrofil ici 6ldurme islevinde bozukluktur

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / IMMONOLOU TUSE M

Candida albicans'tan kaynaklanan ciddi moniliyazis CD3 T hiscreleri gok dogtk (Klasik olarak <300) ve zayif T hicresi
fanksiyonuna sahip agir kombine immin yetmezlik hastalannda garolebilir.

IL-17 sinyallemesinde (IL-17RA, IL-17RC, IL-17F ve ACT1) spesifik gen kusuran olan hastalorde mukokutanadz kandidiya

enfeksiyonlarna (Deri, hmak ve muk condida enfeksiyonlan) yatkinhk geligir.

* STAT1 iglev muf lan, IL-17 Gretimini I neden olur ve bu da hastalan mukokutondz kandida
enfeksiyonlorma yatkan hale getirir.

* Kronik Mukokutangz Kondiyazise yatkinhk yaratan IL-17 sinyal bozukluldan dogal imminite defektid;

+ Otozomal resesif (IL-17 reseptdr A ve C eksikligi) ya da otozomal dominant (IL-17F sitokin eksikligi ve STAT-1 mutasyonlar)
gegis gosterir,

Bulgular &. aydan sonra belirginlesir. Deri, tirmak ve mukezalarde inota kandida infeksiyonu ile karakterizedir.

Kandida, en sik oral mukezay ve sikhkla ayak hrnaklanm tutar.

Sistemik kandida enfeksiyonu genellikdle grilmez (Sadece CARD? geni mutasyonlannda sistemik enfeksiyon olabilir).
Tedavide sistemik antifungal ilaclor (kefok I, flukonazol, amfoterisin-B) kullarlir

+ Oftoimmi li opati kandidiyaz ekiodermal disiroli (APECED) atoimmn r-guluiwur (AIRE) genindeki
mutasyenlann neden old | resesif bir h b kronik hipoparotioidizm
ve adrenal yetmezlik gibi ctoimmbn ve sndokrin bozukluklan gelisic.

FAGOSIT FONKSIYON BOZ UGU HASTALIKLARI
KLINIK OZELLIKLER

Herhangl bir yasta (kiicik cocuklarda daha sik) prezente olabilic

Fronkiil, apse [organ ve perirekal), gingivit, iyelit ve pnd sik gdrilen bulgulardu.
En sik Staf aureus garilirken Gr (-) mikroarganizmalar ve mantarlar diger nemli patojenlerdir. Daha cok derin mantar
enfeksiyonlan gérilin

(LaBORATUVAR SZELLIKLER |

+ Yineleyen staf apseleri veyn Gi-) enfelsiyonlarda kugkulondan fagoesit hicrelerin éldirme fonksiyonu
bozuklugunun gésteriimesinde en givenilir ve yararh test, rad boya kullarularak yapilan
patlamasmin flow sitometrik incelenmesidir

* Butest daha énce kullanilan ve tekrarlanabilirik agisindan teknik problemler iceren ni ium (NBT) boya
testinin yerini almighr.

+ NK hicrelerinin sayimi, NK-spesifilk CD antijenlere, genellikde CD146veya CD56'ya, karg menoklonal antikerlar kullonarak:
flow sitometri ile yopilabilmekedir.

+ Yeterli kemotaksi olup olmadigi en iyl Rebuck skin window testi ile gésterilin Bu testte ndtrofillerin gérilmemesi

kemotaksi bozukluklanm disndorir.
ASTALIKLAR

[ 1. KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK |

X'e bogh veya otozomal resesif genetik gecisli bu sendromda sitokrom b yoktur. NADPH oksidaz enzimi eksikligine

bagh olarak nétrofil ve monesitlerin katalaz (+) balkteri oldurme yetoneéi bozuklur. Natrofiller peroksit, siperoksit

va oksijen Uretemediklerinden intraselloler Sldirme el i eksildigi).

En sik enfeksiyon etkeni s.aureus’tur (telrarlayan boyun apseleri). Mantar (aspergillus) ve the enfeksiyon sikiiklan da

artmighr. En sik 810m nedeni aspergillus pnémonisidir.

Sik olarak Condida albicors, Serrusioc marcescens, Psédomonos (Burkholderia) oepuck:, aspergillus, salmonella
feksiyonlon garilie En sik karglogl feksiyonlar pndmoni, lenfadenitler ve cilt enfeksiyonlondr. Peﬁrekmulpseler.

cilt enfeksiyonlar: (folliklit, oz grand ve diskoid lupus er kronik granih

tanisini akla getirmelidic.

Hastaligin en énemli belirtlsi grandlom olusumu ve Inflamatuvar progestir.
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Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 138

138.hangiisi adelosamdaki en sik kanama nedenidir ?

ILGILI NOTLAR

KADIN HASTALIKLARI VE DOGUM BILGISI / JINEKOLO.I TU S EM

Over Kist Torsiyonu

En onemli risk fokioru ovaryan kitle vorligidir (>5 cm). En sik forsiyon nedeni fonksiyonel kistlerdir. Neoplastik en sik
neden matur kistik teratomdur (dermeid). Endometrioma ise yopisikhik nedeni ile genelde torsiyone clmaz.

Ani kann ogns, bulanh ve kusme ve okut batin izlenir. Kann agnsi aro ara yo da sorekdi olabilir ve hareket ile artabilir
[kanlonma degisir). Ates, tasikardi ve l6kositoz nekrozu predikte edebilir.

On torida en bogonli doppler USG dir. Anafor isareti izlenir. BT istenmez (duyarhilig dig0k). Kan akimi kesilmemi over
torsiyonu dedirtir; ancak kon akimi gorilmesi forsiyonu ekarte etfirmez. Kesin fansi cerrahi sirasinda (/S tercih) konur.
Ower ve t0p siklikla birlikte donmistir. Inspeksiyonda mor ve édemli adneks gérilir.

« Overyan gorintis ile oofersktomi karan alinmaz her durumda forsiyone olan yapr detorsiyone edili. Uygunsa kistektomi
eklenir. Tekrarlayan torsiyonda pelvik yon duvora fikse edilebilir. Tokipte penfonit bulgulan gelisirse ise ooforektomi
daginolebilir.

ANORMAL UTERIN KANAMA (AUK)

Normal menstriel siklus 28 + 7 ginler arosindadir. 4-7 gon sirer. 5 - B0 cc arow kanoma beklenir. Bu sivirdar digindo
kalan kenama anormal kanomodir. Ancak menary sonros ilk yillor anovulasyona sekonder 21- 42 gin aros: siklus
uvzunlugu normal kabul edilir

Anormal Uterin Kanoma Paternleri;

Menoraji (agin menstuel kanama): Siresi uzun ve miklon fazla mens kanomasidir. Submukéz myom, gebelik
komplikasyonlan, RIA, cdenomyozis, endometrial hiperplazi, malign omérler ve DUK menoraii nedeni olabilir.

Hipomenore: Menstriel kanomonin miktorco az olmasidi. Himenal veya servikol stenoz [kriptomenore), Ashermon
sendromu ve KOK kullanimi hipomenoreye neden olabilir.

Hipermenore: Duzenli ve normal sireli sikluslann fozla miktarda olan kanamasidir

Metroraii (i ” ): Menstriel dénemler diginda gelisen kanomalardir. Mens kanamas: ile iligkisizdir
Ovulasyon kanamosy, polip, endometrial ve servikal kanser nedenlerindendir. Eksojen dstrojen kullonimiyla da iligkilidir.
Polimenore: Siklusun 21 ginden kiso olmas: ile siklasan periodlardir. 1 yil iginde doha fozla saydo mens gérmis olur
Folikiler foz lkasalmgtr. Sikdikia I (per I donem) baglidir. Kisa luteol faz (luteal fuz yetmezligi) nedeniyle
gérulebilir.

raji: Iregiler geligen, siresi ve miktan degisen kanamolordir. Malign t0mér ve gebelik komplikasyonu
okla gelmelidir.

Oligomenore: Siklusun 35 ginden uzun olmas: ile seyrelen periodlardir. 1 yil iginde doha oz soyda mens gérmis olur.
Siklikla anovulasyona baghdir. Tipik érmegi PKOS tur. Hizh kilo kaybi ve strojen sekrete eden t0mér de oligomenore iligkilidir
Peosthkoital k lignite, servikal yon, polip, enfeldif vajinit (frike dyal servisit, ve otrofik

vajinite bagh olarck gelisebilir. Servikol malignite suphesi nedeniyle tronsformasyon onu degerlendirme endikasyondur

anas), k

£ Menstriel Siklus Dizensizlikleri icin Onerilen Son Terminoloji
MNeormal Anormal
Miktar (volim) 5-80 ml Hafif konama, <5 m| Agir kanoma; >80 ml
Sure = 8 gin Uzamig kanama; > 8 gin
Sk ( 2438 gin Sik kanama; < 24 gin Amenore; > 90 gin
= gin
10 gin
Anormal Kanama ve] Yas Gruplarina Gére Sikhiklar
Prepubertal Adslesan i
Vulvovaijinit Anovulasyon Ezojen hormon Anovulasyon | Endometriyal atrofi
Yabanci cisinl | Ekzojen hormon kullanimi Gibelik Leiomyom Endometriyal polip
Puberte prekofs Gebelik Adovulasyon Servikol ve Endometriyum ca
Enfeksiyon Erfeksiyon (klamidyal endametrial
{klomidyal servisit) sefsit] polipler
Neoplozi Koagilopati Lefomyom Tiroid Hormanal tedavi
ITR en sk disfonksiyonu
c,‘:;x::"’::":kh:::’_j: Sevikol ve endometrial | Hiperplaziler Diger fomérlor fvulvor,
odipler vajinal, servikal]
Tidpid (en sik groves)
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Soru koku ve coziimi: Klinik Bilimler 138

138.hangiisi adelosamdaki en sik kanama nedenidir ?

KADIN HASTALIKLARI VE DOGUM BILGISI / ENDOKRIN

LH
#esansrssins ESH

susssnss DHEA
Estradiol

6 2 4 6 8 10 12 14 16 118

lama-hipofizer aks hazir
fizer oksin erken cocukluk

Sbnaraironsiler b Al Al 1.9 Wk ke basioh = Qunadoshﬂj
. Go 1 hi

olmasing ragmen gonadlann puberte dncesi aktifk
fozinda ok disik seviyedeki estrojene bile agin duyarlihgi ile gelisit. 2 yaginden sonra GABA ve naropeptit Y'yenin de
agin duyarlilik (santral inhibisyon)bask: saglar. Gonadostatin kinlmes: GnRH pulsatil akhiflegmesi (ndropeptit Y ve GABA

uml..).ba baslar. GnRH supresyan etkisi estrojene olon duyarlihgin kalkmas: ile baylar. Gonadol disgenezi varlginda do
ganodal steroid degil) Gnrh salinmi ve puberte baglatmada kispeptin (daha

izlenir [sorumiu mek

nnemll] ve ndrokinin B cok énembidir
= 2. yagta adrenal androjen (DHEA ve DHEA-S (>40 = spesifik)}sentezlenir. 7 yaginda salirm cok artar (adrenars)

ve 13-15 yoso kodar bu seviyede izlenir. Estrojen orhigi ondrojenden 2 yil sonra izlenir. Puberte éncesinde estron (E1)
baskindir, puberte ile dstradiol(n &sirona erani (E2/E1)giderek artar. Overden estrodiol (E2) yapim puberte siresince
artar; overden ve periferden estron [E1) salinim da puberte boyunca orfar. Estradiol (E) artig ilk gindUz izlenir, bazal

seviyesi ise her zoman yukselir
k olorok gece uykusundo baglar; Gnce FSH - sonro LH (doho fozlojolmaok Gzere nokturnal salinimi

* GnRH pulslan ill ece
izlenir. Gonadotropin gonoda etkisi ile estradiol (E2) sentezlenir (gonadarsg). Dusuk seviyede estrojen (E) ile ile biyime
hermonu (GH - IGF 1) sentezlenir ve hith iskelet gelisimi gérolir. Buyame hormonu puberteyle arfar, menars sirasinda

maksimumdadir ve sonrasinda azohr.
T i A v
PUBERTE EVRELERI

tendirmede ilk degisimdir. Ancok forkedilen ilk degisikiik meme tomurcuklanmasidir

= Akselere buyGme genel deg
* lzoseksiel pubertede degisiklikler bireyin fenotipik seks yapisi ile uyumlu iken; heteroseksiel pubertede kargit

cinsiyetin fenatipik Szellikleri boskindir

Aleselere (Hizlanmus) Boyime (B-9 Yoay; Erkekte 2 Yil Ges
* Meme gelisimi baglamasindan 2. ylinda pik yapar. Buyime hormanu (GH), IGF-1, genadal estrojen (E] ve adrenal
ondrojen [T) bagimlidir. Ani buylimenin en énemli sitokini estrojendir (E) (hem erkek hem laz). Ancok maksimum boy

uramas pubary ve adrenars aras: infervaldedir

Telars (10 Yas)

= Pubertede ilk gorilen sekonder seks karakieri kizda telors erkekte testis volimu arhgidir.
= Meme gelisimi genellikle 10 yogindo (8; osagidoki sekli takip edin) boglar ve 14 yoginda biter. Telory overyon énce

estrojen (E= duktal); sonra progesteronun (P = alveol, lobdl)etkisi ile geligir

Pubaors (Pubik Killonma) {10-11 Yas)
= Adrenal androjen (T) ile ortmasi 8nce pubik sonro (1 yil) aksiller lallanmaoyo neden olur. Pubarg pubik killonmadir. Pubik

killonma telargtan 1 yil sonra izlenir.

Menars (13 Yas
chr (10-16 yas}. Baglangscta sikluslar

+ Overyon estrojen (E) etkisi ile gorilen ilk adet kar
eslojen [E) kinlma kanamasidir). Ancok 1-1,5 yil sanra ovulatuar sikluslora daniyir.

[ilk odetler
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Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 138

138.hangiisi adelosamdaki en sik kanama nedenidir ?

TU SEM KADIN HASTALIKLARI VE DOGUM BILGISI / ENDOKRIN

LH
FSH

asssss DHEA

10 20 30 40 2 4 6 2 4 6 8 10 12 14 16 18
Gebelik haftos: Ay il

* Fetus 10. haftoda GnRH, 10-13. hoftado FSH ve LH sentezler. 20- 23 haftada, FSH-LH pik yopar. Sonrasinda stercidlere
(plasental) kars: asin duyarklik gorilur ve FSH-LH baskilanir, geg bebekige kadar devam eder.

* Dogum sonrasi steroidler azalir (plasenta atidijve FSH (daha (ok) LH (gok crz] artar. Senresmda 1-2 yagino kadaor
gonadotropinler boski altina alinir (8-9 yagina kadar buslﬂh = ) hipofizer aks hazir
olmasina rogmen gonadlann puberte Gncesi oktifl . Gonad vh fizer aksin erken gocukluk
fazinda gok digik seviyedeki estrojene bile agin duyarkhgi ile geligir. 2 yn;mdon sonra GABA ve naropeptit Y'yenin de
agin duyarhlik (santral inhibisyen)bask: sogler. Genadestatin kinlmasi GnRH pulsalil akiiflegmesi (néropeptil Y ve GABA
azalirjile baglar. GnRH supresyon etkisi estrojene olan duyarkhgin kalkmas: ile boglar. Gonadal disgenezi varhginda da
gonodostattan izlenir (sorumlu mekanizma gonadal steroid degil] Gnrh salinmi ve puberte baglatmada kispeptin (daha
anemli) ve nérokinin B ok énemlidir

* 2. yagta odrenal androjen (DHEA ve DHEA-S (>40 = spesifik)lsentezlenir. 7 yaginda salmim gok artar (adrenars)
ve 13-15 yoso kodar bu seviyede izlenir. Estrojen artig androjenden 2 il sonro izlenir. Puberte éncesinde estron (E1)
baskindir, puberte ile éstradiolin strona orani (E2/E1)giderek artar. Overden estradiol (E2) yopimi puberte siresince
artar; overden ve periferden estron (E1) salimmi da puberte boyunca arfar. Estradiol (E) artig ik ginduz izlenir, bazal
saviyesi ise her zaman yukselir.

* GnRH pulslon ilk olarok gece uykusunda baslar; Gnce FSH - sonro LH (doha fazlojolmak Ozere noktumnal salinmmi
izlenir. Gonadotropin gonada etkisi ile estradiol (E2) sentezlenir (gonadary). Dusuk seviyede estrojen (E) ile ile biyOme
hormonu (GH - IGF 1] sentezlenir ve hizh iskelet geligimi gérGlur. Biylme hormonu puberteyle arfar, menar sirasinda
maksimumdodir ve sonrosinda azahr.

* Pubertal ilk isoret nazal krest ve pinna (ourikula) gerisinde sivilcelerin gérilmesidir.

PUBERTE EVRELER!

. Akwlere buyum! genel degerendirmede ilk degigimdir. Ancok farkedilen ilk degisiklik meme tomurcuklanmasidur

s | | pub d iklilkler bireyin fenctipik seks yopsi ile uyumlu iken; heteroseksiel pubertede korsit
cinsiyetin fenofipik szellikleri boskindir

Akselere (Hizlanmig) Bayime (8-9 Yay; Erkekte 2 Yil Geg)

* Meme geligimi baslomasindan 2. yhinda pik yapar. Buyume hormonu (GH], IGF-1, gonadal estrojen (E) ve adrenal
androjen (T) bogimlidir. Ani buyimenin en énemli sitokini estrojendir (E) (hem erkek hem kaz). Ancok maksimum boy
uzamas: pubarg ve adrenars arasi infervaldedir

Telars (10 Yas)
* Pub de ilk gorilen sekonder seks i kizda telory erkekte testis volumo artgidir

* Meme geligimi genellikle 10 yoginda (8; osogidoki sekli takip edin) baslar ve 14 yoginda biter. Telarg overyon énce
estrojen [E= duktal); sonra progesteronun [P = alveol, lobiljetkisi ile geligir.

+ Overyan estrojen (E) etkisi ile gorilen ilk odet kanamasidir (10-16 yas). Baglongigta sikluslor anevulatuvardir (ilk adetler
estojen (E) kinima kanamasidir). Ancak 1-1,5 yil sonra ovulatuor sikluslara déniiyor
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Soru koki ve coziimii: Klinik Bilimler 139

139.ilk gebeliginden fetal kalp atim hizi diistigu icin acil sezaryen ile dogan, dogum sonrasi canlandirma uygulanan ve Apgar skoru 5.
dakikada 5 olan bebegin arteriyel kord kan gazinda pH 6,98, HCO5 8 mmol/L ve baz fazlasi -19 mmol/L olarak bulunuyor.

Bu hastada en uygun noroprotektif tedavi

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / NEONATOLOUI TU SE m

[HiE'DE BEYIN HASARININ TOPOGRAFISI VE KLINIK O ZELLIKLERI ]

+ Termlerde;
Selektif néronal nelcroz (sonrasi kortikal atrofi): Stupor veya koma, ndbetler, hipotoni, ckillomotor anormallikler,
emme / yutma anormallilderine yol agar
Parasagittal hasar: Proksimal gigsizlik, st ekstremite daha fazla etkilenir. Spostik quadripareziye yol agar. Kognitif,
gdrme ve isitsel sorunlar gorlon
Fokal Iskemik nekroz: Fokal nébet, kognitif gecikma, hemiporeziye yol acar.

*+ Pretermlerde PVL (sonras: spastik dipleji), bazal gangliyonlarda status marmoratus ve IVK gariilin. Fokal/muifokal

kortikal enfarkt daha nadirdir.

[ KLINIK
+ Fetiste hipoksi belirtileri: IUBK, brodikardi, MST'de variabilite'de azalma, sGrekii kalp hzi monitérizasyonunda geg
(uteroplosental yetmezlik) veyo degisken deselerasyon (kordon basisi) paterni ve skolp kan analizinde pH < 7.2.
* Dogumda mekonyum boyali amniyotik sivi fetal distres belirtisidin Bebekte hipotoni ve spontan solunumun
yollugu olabilic Hipotoni devam edebilir, normale dénebilir veya hipertoniye dénisebilir.
- Solukluk, siyanoz, apne, bradikardi ve wyanlara yondszhk HIE'nin spesifik olmayan baslangig belirfileridir. Soatler
icinde tonus degisiklikleri gelisir
Beyin &demi 24 saat sonra gelisir ve bayin sapi depresyonuna neden olabilir

‘ Term infantlarda Evrelere Gére HIE Bulgulan (SARNAT Evrelemesi)
Bulgular

Evre 1 | Evre 2 Evre 3
Biling durumu [ Hiparalert [ Letariik ‘ Stuper, komo
‘ Kas tonusu | MNormal | Hipotenik Flask
Postor Normal Fleksiyon Deserebre
[ Tanden mAslaled/idonus | Hiparala# [ Fipaeaks [vok
Miyoklonus Var Var Yok
[Moro refieksi | Goclo [ Zaps Vol
| Pupiler ‘Nudrigoas [ iy Antaokod, zopd ik refielal
| Kalp b [ TagBeard | Brodikardi | Degighen
Sc!u-rum | P:(w.per’:-enﬁfmyon Par.yodl(;almum ‘ A.pna v"q;o.vauh\osyonihliruo
[ Konvoiziyon | Yok ' Sik | Desarsbre
S | Normal | Dogok vohaj [ ——

Sire < 24 soat | 24 soat-14 gin Gin-hafiolor

* Koth obstetrik dyk, duqﬂ( APGAR (5. dk APGAR <5), kéti kord kan gazi (pH<7,0, baz defisiti fazkaligi>
12 mmol/L) (peri asfiks da Ik k k tetkik kord kan gazidir), Kinik degedendirme (ndrolojik
etkilenme, multiorgan tutulumu)

* Difizyon-agirhkh MR erken tamda sensitif ve spesifik olarak tercih edili

BT fokal hemorajik lezyon, diffiz kortikal hasar ve bazal gangliyon hasanmi gdsteris, ancak yasamin ilk birkag ginOnde

karfikol hasan kasdh gésterir.

USG term bebekderde kortikal hasann gasteriimesinde yeterli degildir. prematirelerde daha gok tercih edilir.

* Amplitude integreted EEG (aEEG) uzun ddnem beyin haosonmin derecesi ve prognozla ilgili cok degerli bilgiler verir. Akut
dénemde de nibet tamsinin koyulmosinda, antikorvislzan tedaviye yantn degedendiriimesinde yararhdi.

TEDAViI

.

*+ HiE'de etkinligi ve govenilirligi i I tek tedavi pétik hipotermidir.
* Bag/tim viOcut terapdtik hipotermi asfiktik bebelkderin 18. ayda mortalite ve major ndrolojik defisitlerini
azaltin
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 140

140.Antenatal steroidler hangi hastaligin sikhgini etkilemez?

PEDIATRI / NEONATOLOUI TU SEM

INTRAVENTRIKULER KANAMA (iVK)/PERIVENTRIKULER
LOKOMALAZI (PVL)

ETIYOPATOGENEZ

Pretermlerde intrakraniyal hemoruji genellikle spontan gelisit. Travma, esfiksi yo da nadir clarak vaskiler anomali veya
kanomao bozukluklan nedeniyle ortoyo (ilmblllr Annenin kullandif laglor (fenobarbital, fenitonin) nedeniyle K vitamini
eksikligine bagl veya fetal alloimmi i nedeniyle olusabili

+ Prematirede IVK en sik jelatinéz subepandimal germinal matrikste olusuc

+ VK insidans: dogum agirgi ve gestasyon yasi azaldikea artar.

iyi prenatal bakim, antenatal stercidler, RDS'de sirfaktan kullanimi ve profilaktik indometazin kullarum ile
insidans: azalmishr.

VK predispozanfaktérier: Prematirite (en nemli), RDS, asfiksi, hipotansiyon, hasarh damarlarin reperfizyon

hasan, azalmig/armig serebral kan alomi, vaskbler bitonlik azal vendz basing artigs, pndmatoraks,
trombositopeni, hipervolemi, hipertansiyon ve NEK.
+ PVL periventrikiler beyaz maddede fokal lar ve/veya yaygin beyar madde hasan ile

learakterizedir. Siddetll IVK ve/veya vomrﬂ:ﬁlom'galisi ulnnlm'du PVL riski artrighr.

KLINIK l

* Coju asemptomatiktir.
Gok ciddi vakalarda 2-3. ginde akut Idinik bozulma (hip 1, apne, soluklul veya siyanoz, emme bozuklugu,
anoral bt areleilers, T wwale aglawa; nwBltlyon; lipolorn, gok: metbobk oskdoc ve itte ani digme
veya transfiizyona rogmen yDksalme olmamasi) gor0lin
Nadiren dogumda bulgu verir, %50si 1. ginde, %75 llk 3 ginde bulgu verir. Az bir kismda 14-30 giin aros: geg
kanama olur. 1. aydan sonra hemen hemen hig olmaz.

Tam

+ Tarsdo serebral USG ve BBT ile hem kanamanm varkdi hem de yayginhg: gasherilic

Velpe'ye gére GMK-IVK Sinflamasi ve Kraniyal USG Bulgular

Ewrel: Kanoma germinal matriks ve subspandimal balgede sinirkdir veya ventrikdlon <%10'dan azn doldurur

Evre 2: Kanama ventrikilin %10-50'sini doldurur, ventrikillerde dilatasyen yektur,

Evre 3: Kanama ventrikilin %50 den fozlasim deldurur, ventrikillerde dilatesyen vardir ==
ilerk ik infarks : eldugu tarafie por kanama [herhangi bir evreyes eglik edebilil

28 °7 hattanin altindaki preterm bebeklerde ilk tarama dogumu takip eden ik 24 saat ierisinde yapilmalidir. ilkc
72 saat tamamlandiginda ikincl bir tarama yopilmas: énerilmektedir.

- 280/7 - 318/7 p | ilk 72 soafin bifiminde 1k 1 yap Bneriimektedir. I 1. haftamin
bitiminde ikinei blr tarama yapilma bidir.

Prognoz
K&t prognoz nedenleri;
1. Ventril

lo-peritoneal gort gerektiren progresif 3. Uzun mekanik ventilasyon (=28 gin)

* Antenatal steroidlerin, erken dogum tehditi olan 247347 gebelik haftasindaki tim gebelere yapiimas:
&nerilmektedir. Antenatal steroidier Evre 3-4 [VI(, PVL ve mortalite riskini ozaitiriar. Onerilen fedavi semalan
Bncelikle 24 saat arayla 12 mg betametazon im ftoplom 2 doz), yok ise 12 soat araylo & mg deksametazon (foplam
4 doz) uygulamosidir. Tedavinin en etkin oldugu dénem stercid tedavisinin baglangicindan sonraki 24 saat ile
7. gin arahgindaki zamandir.
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TUSEW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢coziimi: Klinik Bilimler 140

140.Antenatal steroidler hangi hastaligin sikligini etkilemez?

TUSEW PEDIATRI / NEONATOLOU

lIk réntgen normal olabilir. Takiben ince retikilonodiler opasite ve hava brenkogramilar tipiktir.

1. Prematiir dogumun &nlenmesi

2. Antenatal steroidler (24-34. hatta): RDS siklik ve mortalitesini azaltir, ventilatdr destek siresini ve NICU
ihtiyacin azaltie Ciddi IVK, NEK, erken sepsis, gelisme geriligi riskini azaltie. Posinatal gelisim etkilenmez. Anne
lom, koryoamniyonit ve puerperol sepsis riskini arhmaz.

* Antenatal steroid ve p sorfakran bronlk Imener displazi (BPD) riskini azaltmaz!

Tedavi (B4)
1. Kivéz/radyant isia: Hipotermiden kaginmok ve oksijen tisketimini azaltmak icin bebek st 36,5-37°C olmalidir.
Kidz aynca sm kaybni azalhr.
2. Swvive kalorit Bebegin giinGne ve gestasyon haftasna uygun svi ve kalori verilir. S yovas artinhr. Agin sw (> 140 ec/
kg/gon) PDA ve BPD riskini arhrr,
3. Oksijen:
* Arteriyel O, basinei 50-70 mmHg olocak sekil

O, verilir. Hedef satOrasyon araligi %90-94"t0r.

n
FiO, ihtiyaci ~%40 olan sol sikantih p Ure bebeld <26 GH | steroid y

.
bebeklere, RDS'ye yonelik non-invaziv solunum destek tedavisi alan hastalarda PEEP> 7 cmH, 0
oldugunda sirfaktan verilmesi disindimelidir.

tercih edilmektedir. SOrfoktan tercihen d dan hemen sonra ilkk birkag saatte wgulanmahdi. Sorfokdan
endotrakeal yolla verilirken olabildigince noninvaziv yéntemler (LISA MIST, TAKECARE gibi) tercih edilmelidic
Avrupa RDS rehberleri LISA y& ini & kiedir. Bu yé de hasta nazal yolla ventile edilicken dzel bir kateterle
endotrakeal yoldan sirfaktan verilir, PBY uyguk , sirfaktonin endotrakeal tipe gére trokeaya doha oz zrar

veren dzal bir kateterle verilmesi Uston dzellikleridir.

Sirfaktan kemplikasyonlarn: Gegici hipoksi, hiperkapni, bradilardi, hipotansiyon, endotrakeal 1ip tikankhg ve

pulmoner kanamadi:

5. A vitamini: VLBW'da kullarwmi 8l0m, BPD, ROP ve nazokomiyal sepsisi azalte

6. Inhale NO: Pretermierde sadece persistan pulmoner hipertansiyonda taydahdir, Bunun diginda rutin kullanm:
snerilmez.

7. Metilksantinler: Ekstibasyonda faydalidir.

8. MNaHCO;: lleri prematirelerde idrarlo bikarbonat kaybi sonucu gelisen metabolik asidozdo kullanilir. Rutin Snerilmez.
IVK'y1 ve mortaliteyi arthinr.

9. Volim genislefici-Dopamin: Hi iyon ve sok d do endikedi

0. Antibiyotik: Koltir sonuglamincaya kadar ampirik penisilin + aminoglikozid baglanir.

-

RDS VE NICU Komplikasyoniari

» wa ait lar: Asfiksi, bradikardi, subglottik stenoz

* Umbilikal arter kateterizasyon komplikasyonlan: Vaskiller embeli, tramboz, perf 1 ve spazm; abdominal
o lordo iskemi, e de gangren; kiler hipertansiyon

= Umbilikal ven k @ kemplik lan: Kardiyak perf 1 ve perikardiyal tamponat; portal ven trombozu ve

portal hipertansiyon
* Intraventrikiler-periventrikiiler kanamalar, pulmoner hava kngof, PDA, ROP BPD
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢coziimi: Klinik Bilimler 141

141.
Ug yas erkek, ates, huzursuzluk, beslenememe, ses kisikligi ve kafasini egik tutma nedeniyle cocuk acil servise getiriliyor. Fizik
muayenesinde tortikolis, trismus, tonsiller hipertrofi ve uvula deviasyonu saptaniyor. Hastanin viicut sicakligi 39 °C, solunum sayisi
34/dakika, nabzi 140/dakika, kan basinci 110/50 mmHg, nabiz oksimetre saturasyonu %88 olarak tespit ediliyor.
Bu hasta i¢in en olasi tani asadidakilerden hangisidir?

ILGILI NOTLAR

TUSEW PEDIATRI / SOLUNUM HASTALIKLARI

c Tonsillektomi igin Paradise Kriterleri
Kriter | Tanim

Bogoz agns epizediannin Bl yabls 7 chuey b 1l Bl s sl T ol et Bty ks
minimum sikdign

Klinik bulgular Bogaz ognsi va azogidakilerden en az bir fonesi
« Ategin 38.3 “C'den ylksek olmasi
* Servikal adencpatifHossos lenf bazi veyo lanf bezi jop > 2 em)
* Tonsiller eksuda
* A grubu bata hemalitik streptokekun bedoz kilGrinde pozitfigi

RETROFARENGEAL VE LATERAL FARENGEAL APSE

Retrofurengeal apse 3-4 yagtan dnce ve erkeklerde sik gériliie Klinik bulgular norspesifi kti. Erse sertligi, boyun agnsi ve
ates vardir. Farenks arka duvannda siglik gorilebilir. Lateral apsade ise siglik yan duvarlardadir

Polimilrohivaldi
¥ Y

Sik gBrolen patojenler A grubu streptokoklar, aroforengeal blor, stof. aureusur: Daha nodir
gdrilenler ise H. influenza, klebsiella, mikobakterium avium infraselOlare’dir.

+ Tedavide i.v 3. kusak sefalosporinler, sulbaldlam ampisilin veya klindomisin ile kombine kullanilir.

%50 oraninda drenaj gerekmeden iyilegme soglair.

Knmplkcsfun!un st solunum yolu obstriksiyonu, roptor [nsprru:gonu neden olabilir), mediyastinit, internal juguler vende
bittir. Nadiren Fusub i necropherum fi i takiben infernal juguler vende tromboflebit ve AC'de
qmboluk abse ortaya cikar (LEMIERRE Hastaligi).

PERITONSILLER ABSE/SELLULIT

Faringotonsilit Sykist olan adolesan bofaz afins, ales, frismus ve disfofi ile bagvurur. FM'de esimetrik tonsiller igiik ve
weolarn yer degiglimesi g8e0iDv. Tani BT ile kesinlegfirilir. A grubu sireplokoklar, arofarengsal anasroblar en sik patojendic
Tedavide 1.V ontibiyofik ve igne aspirasyonu uygularr.

AKUT OTITiS MEDIA

Yagamin ilk 2 yilinda sik gérilmelktedir. Kuhkagrm ates, kulak alontisi, huzursuzlik, lwamu ;\knyallennden birine ek olarak
kulak zannda opasite, kirmiz bombels ko pide azalmig zar h den birinin ol ile tani konulur,
Oftitis medio, cocuklarda edinsel isitme korbmm en sk nedenidir. Akut ofitis media cok ognh olabili. Agn yénetiminde
asetominofen, ibuprofen, topikal benzokoin/antipirin kulla nilabilir.

Kronik siplrotif ofitte topikal antibiyotik (florokinolon) +/- stercidler kullandlabilir.

En sik etken: 5. Pneumonia, H. Influenza, M. Catarhalis

Alkut otitis media risk faktorieri

+ Yag (6 ay - 2 yas) + Sigora dumanina maruziyet

+ Erkek + Kis mavsimi g

+ Irk yerli Amerikalilar, Avustrolyanlar) + Evde yo do digorda ok soyda cocuk ile temas

+ Genetik (monozigotiklerde daha sik) + Kenjenital anomaliler {yank damak, kraniofasial
anomaliler)

+ Formill mama ile beslenme

+ Sirt Usth yatarok biberonka beslenme

326
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TUSEW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve coziimii: Klinik Bilimler 142

142.Diskisinda Strongyloides stercoralis ve Giardia intestinalis saptanan hastada en uygun tedavi hangisidir?

iLGILi NOTLAR

TUSEM FARMAKOLOJI / ANTIMIKROBIYAL ILAGLAR
T s s
£ Antimalaryal ilaglar
Antimalaryal ilag Etki Mekanizmas
| * Klowkin + Hemoglobin metabolizmasinin inhibsyonu

* Atevokuon

Elektron transfer zincirinin inhibisyonu

Proguanil Folik osit metabolizmasinin (dihidrofolat redukias) inhibisyonu

Primetamin

Folik osit metabolizmasimn (dihidrofolot redukio) inhibisyonu

Sulfadoksin

Folik asit matabolizmasinin {dihidroplercat sentaz) inhibisyoru

AMIBIYASiS TEDAVISI

Metronidazol, ornidazol ve tinidazol E. Histolytica’ya bogh hem amibik kolit hem de amibik karaciger apsesinde
kullaniimasina kargin amibik kolitte etkileri simrhdir. Amibik kolitte kolona (limene) etkili ilagla kombine kullanirlar.

Diloksanid fureat, iyodokinol, pal isin, doksisiklin veya er isin yalnizca kolonda etkili antiamibik
Badlordic

Klorokin, emetin ve dihidroemetin yalnizea hepatik amip apsesinde kullaniliflar. Emetin ve dihidroemetin kardiyak
yan tesirlerinin coklugu nedeniyle cok sik kullamimazlar.

£ e S rE——" —
! Yalnizca intestinal Amibiyasis Yalnizca Hepatik Amibiyasi i inal ve i inal Amibi,
| Diloleanid furact | * Kloreldin | Metrenidazel
| * Pommomisin B Emetin ve dihidrosmefin I Omidazol
[+ yodokinol [ |~ Tinidazol
=

*  Doksisildin

‘GIARDIYASIS TEDAVISI

Giordia intestinalis (lomblia) enfeksiyonlannda ilk tercih metronidazel, ermidazol veya finidazeldur Giardiya
tedavisinde furazeliden ve albendazol altematif olarak yararhdir. Hasta gebeyse eral paramomisin verilir.

Metronidazole direncli olgularda pirivat-ferrodoksin oksireduktaz yologini inhibe eden nitazoksanid terch edilir
Nitazoksanid aym zomanda AIDS'li hastalarda gérilen C.parvum tedavisinde de 1lk tercih ilachr

‘ Giardiyasis Tedavisi
Hastalik ilk Tercih | Alternanif
* Giordiyosis * Metronidazs| * Furgzeliden
= Ornidazol = Albendazel
= Tinidazol |
[ —— * Spiromisin | Kioritrorrisin
= Azftromisin
+ Direngli giardiyasis + Nitozoksanid .

TRIKOMONAS VAJINITI TEDAVISI

Metronidazol, omidazol veya tinidazol ilk tercihtir Metronidazol ve tinidazol gibi nitroimidazollere yant yoksa
albendazol verilebilir
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TUSEMW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 142

142.Diskisinda Strongyloides stercoralis ve Giardia intestinalis saptanan hastada en uygun tedavi hangisidir?

FARMAKOLOJI / ANTIMIKROBIYAL iLAGLAR | USEM
-8 A b L]
TIABENDAZOL

Mikrotubiil sentez;
migrans tedavisinde yararhdir. Kursun, civa ve antimon zehirlenmesinde selatér olarak yararhidir:
icin kutandz larva migransta topikal kullanilabilir

nhibe eder. Antiinflamatuvar ve imminmodilatér etkisi de vardir. Strongylodiasis ve kutanz larva
ittan absorbe edildigi

TRIKLABENDAZOL

Mikrotubil sentezini inhibe eder. Ehepatica tedavisinde ilk tercihtir. Ehepatica tedavisinde altemnatif ilag bithinoldur.

PIRANTEL PAMOAT

Asetilkolin salgisim arhnr ve asefilkolinesteraz inhibe eder. Artan asefilkolin kolinerjik reseptérleri aktive edererek
depolarizasyona bagh spastik felg yapar. Asatilkolin reseptdderini bloke ederek flask fel¢ yapan piperazin ile
birlikte kullamimaz.

Askaris, Aduodenale, N.americanus ve Trichostronylus gibi nematot enfeksiyonlannda kullamlir Ttrichivra ve
S.stercoralise etki yapmaz.

PIPERAZIN

pirantel pamoat ile birlikte kullamimaz,

GABA ve glutamat-arocili Klor kanallarim akfive eder. Nemalot, filarya ve uyuz tedavisinde oral bitlenme tedavisinde
lokal kullanili.

O.volvulus ve S.stercoralls tedavisinde Ilk tercihtie. W.bancrofti, loa lea, B.malayi ve tropikal ecriofili tedavisinde
dietilkarbamazinin allernatifidir.

- T T T T TS T T T -

Filarya enfeksiyonlannda kullanildiginda daha fozla olmak {izere tagikardi, lenfaniit, kas agns, eklem agnsi, periferal
&dem ve hipotansiyon ile karakierize Mazotti reaksiyonu yapabilir.

GaBXerjik etkinligi armran benzodiazepin, barbitirat ve valproik asit gibi ilaclarla alinmas: 8nerilmez. Gebelerde ve
menenijitte kullamimaz.

Molksidektin, ivermektin ile benzer mekanizma sahip ve benzer kullanimi olan antiparaziter ilachir

NIKLOZAMID
Oksidatif fosforilasyonu inhibe ve ATP'az aktivitesini stimile eder. Helmintin glukoz alimimi da engeller. Oral emilimi
minimaldic

Tsaginata, T.solium, D.latum ve H. nana gibi sestotlarin tedavisinde ilk tercih ilaglar niklozamid ve prazikuanteldir.
MNematot tedavisinde kullanilmaz. Fasciolopsis buski tedavisinde prazikuantelin alttematifidir.

Tsoliuma bagh sistiserkoziste ve kist hidatikte etkisizdir. ilaa aldiktan sonra 1 gln boyunca alkol alinmamas: gerekir.

Tsolium tedavisinde pargalanan tenyadan agiga gkan yumurtalara bagh sistiserkozis riskini artacag icin laksatif bir
ilagla birlikte verilmelidir.

PRAZIKUANTEL

Helmint membraminin kalslyuma geglrgenligini artine. Kalsiyum giriginde atmaya bagh paralizi yapar.

Oral veriligten 1-2 soat sonra plazmada en ylksek konsantrasyona ulasir. Karbonhidrattan zengin besinlerle aindiinda
plazma konsantrasyonu artar.

Karacigerde presi ik elimi inaktif bolitlerine  déniigir, bolitlerinin  plazma  kensantrasyonu
prazikuantel'in plazma konsantrasyonundan en az 100 kat fazladir.
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve coziimii: Klinik Bilimler 142

142.Diskisinda Strongyloides stercoralis ve Giardia intestinalis saptanan hastada en uygun tedavi hangisidir?

TUSEM MIKROBIVOLOJ

Tedavi

Mebendazol yada pirantel pomad kullonilir Demir eksikligi tedavi edilir

STRONGYLOIDES STERCORALIS

Intestinal nematodlar isinde en kigik olandir. Yogom dénglisind inson vicudundo tamamlar.

insan gaitasiyla bulagmig olan toproktan filariform larvanin penetrasyonuyla bulagir. Larvalar kan yoluyla
akcigere gelir [Askaris ve kancal kurtlorda oldugu gibi) nozofarinksten yutularok mideden gegip borsaga gelirler. Barsok
mukozas iginde cifflesen yumurtlardar barsak bogluguna atlinca agilr ve rabdi larvalar g yla atilir

yumurta gérilmez).

Otoenfeksiyon: Borsak boglugunda baz nonpatojen rabditiform larvalar tekrar patojen elan flariform larvaya dénigir buna
internal ofoenfeksiyon denir. Bazen filariform larvalar perianal bélgeden deriyi delerek tekrar kana kangir buna eksternal
otoenfeksiyon denir

indirek evrim (heterojenik déngil): Erigkin erkek ve disiler birkag nesil foprakto yosayabilir. Erigkin formu toprakta
bulunan tek parazittir.

Oselogus

Gis'de
Hiperanteksiyon Larva ve

Imminyetmezliklilorde

Kan
Otoenteksiyon
A mukazeya panetrasyan)
- Pessiomge ! L2 e Digkida Rhabdititorm
(Dermatit) larva
T Toprokta
. Filaritorm larve Homojemk dangu Rhobdittform lorva
Rhabditiform larva Serbest yosoyan
digi vo erkek ariskin
Hataropanik
déngl

Erigkin tormu toprakia
yosayon tek parazil

Toprokto yumuria

Sekil Strongylowdes stercoralis'te bulag ve dong

Klinik
Genellikle asemptomatiktir
Fazla miktarda larva alimirsa pnémoni, peptik Glser benzeri yalinmalar, sulu veya kanli ishal geligebilir,

Hiper i ¥ ligi (AIDS, kanser, kortikosteroid fedavisi vb) eteenfeksiyon senucunda
larvalarnn ke yayihm g idir. Akciger (p ), kolp ve $8§ (menenijif) tutulur. Bu durumde hastalann
vieut sivilon bulaghnadir. Aynca infernal oloenfeksiyon sonucunda enterik bakterilere bogh sepsis geligebilir.

|; v, Eozinofili belirgindir.

Tedavi

ilk tercih ivermektindir. Alternatif alarak mebendazol veya tiabendazol kullanilabilir.
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Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 143

143.formath soru Bruselloz zoonozdur, santral sisnir sistemi infeksiyonu (menenjit yapar), sutle bulasir (Bu bilgi kitapta yer almiyor)

ILGILI NOTLAR

TUSEW PEDIATRI / NEONATOLOU

ANNE YANI BAKIMI

* Oda sicakhgi 22-26°C arasinda, bebegin koltuk alt iss1 36.4-37°C arasinda olmahdir.
* Baganh emzirmede 10 adim izlenmelidir;

1. Tom saghk personelinin bilgisinin oldugu yazih bir emzirme politikas: olusturulmalidir.
2. Tam saghk personeli bu politika dogrulusunda egitiimelidir.

3. Homile kadwnlar, emzirmenin yararlan ve ydntemleri konusunda bilgilendirilmelidir.
4. Dogum sonrasi mimkin olan en lusa zamanda ten tene temas soglonarok bebek en lasa sirede emzirtilmelidin
5

fal nasi sirdirebilecekderi

. Annelere bebeklerinden ayn kaldikdan durumlarda dahi emzirmeye ve siton
gisterilmelidir
. Tibben gereld gorilmedil idoganlara anne sitinden bagka bir yiyecek ya da icecek verilmemelidir

&, 3
7. Anne ile bebegin 24 saat bir arada kalmalanm saglayacak bir uygulama benimsenmelidir.

8. Bebegin her isteylsinde emzirilmesi tesvik edilmelidir. Yenidoganlar 2-3 soat araliklarla emzirilmelidir.
9. Yalanci meme veya emzik tirinden herhangi bir sey verilmemelidir.

1

0. Emzirma destek gruplan olusturulmali ve onne taburculuk sanms: bu gruplara yBnlendirilmelidir

Bebelkier eve génderildikten sonra mutlaka kentrole cagnlarak hem tarama kanlan alinmali hem de beslenme
durumlan degerlendiriimeli, gerekiyorsa anneye emzirme damsmanhg: verilmelidir.

Emzirme sirasinda kontrendike llaglar

+ Amfataminler + Kokain + Eroin ——

+ Antinscplostikler + Sikdofosfamid + Imminsuprasanior F

+ Bromokriptin + Doksorubusin + Fersiklidin <

% Klonarfarial * Ergollar ¥ Rocholammoschider =

+ Klozapin + Altin tuzlon + Tiourasil f
+ Emzirme sirasinda bebedin sedasyon igin iz 1 gereken llaglar: Fansbarbital, antihistaminikder, Korp

kodein, haloperidol, metadon, sedotifler

OO SIFILIZ VE HHV-6 anne sitine gegmez, diger miroorganizmalar geger, sadece bu ikisini bilmeniz yeterli.

Moot g | dila dostiat ALo s p Lo b & ok s oy L

kaldigi durumlarda gelismeye daha misaittic bu nedenle mastit bulgulan gelisse bile sik emzirmek memeyi bosaltmak
tedavide ise yoramoktadir. Aynca anne sivi tiketimini artirmah agnsi aresl varsa analjezl ates disorich almalidir
cimkis stres sit salmmirs azaltabilir. Eger annenin atesi olur ve masth sires! urarsa (2 gind gegerse) antibiyotlkc
tedavisi de baglanabilmektedir.

YUKSEK RiSKLi GEBELIKLER

Genel olarak, ylksek riskli gebelikler; matermal k lik , digik, fetal 8lim, erken dofum, intrauterin bilyime lkastlihgi
(IUBK) veya fetis veya yenidofan hastals, konjenital malformasyon ve mental gerilik olosilgm artiran gebeliklerdir.
Polihidroamnioz ve oligohidroamnioz yiksek riskii gebelife isaret eder. Amniyotik svi indeksi (AS) yo da en
derin cep dlcllerek tom konulur. AS1 dért kadrandan vertikal Skkim alinir ve toplanir.

>24 ise polihidroamniyoz, < 5 ise oligohidroamniyozdur.

ligot konjenital liler, IUGR ¥ ) agir renal ar liler ve fetal Grinasyonu
bozan llag aliming eslik eder.
+ Oligehidroamniczdan kugkulanildigind lann riptird ekarte edilmelidir.
+ Oligohidramnioz clubfood (pes ekinovarus) ve burun kdkinde dizlesme gibi fetal bas: belirtilerine neden olur.
En ciddi komplikasy ise pul hipoplazidi
+ Polihidreamnioz fetisin yuttugu amniyotik svinin absorpsivonunu engelleyen GIS obstriksi , fetal ndromuskoler

disfanksiyon ve birgok sendroma elik eder.

8
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve coziimi: Klinik Bilimler 144

144 Alt yasindaki kiz hasta 6 aydir devam eden balgamli oksuruk sikayeti, iki haftalik antibiyotik tedavisine ragmen oksurugu duzelmeyen
hastanin fizik muayenesinde parmaklarda comaklasma goruliyor ve sag akciger alt bolgede krepitan raller duyuluyor.
Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

ILGILI NOTLAR

TUSEM PEDIATRI / SOLUNUM HASTALIKLARI
s

KIZAMIK PNOMONISi (DEV HUCRELI PNOMONI)

+ En sikimmun yetmezlildilere kizamik ogsinin yopilmast ile olugur. Intersitisyel pndmonidir. Mikrosko pide Warthin-Finkeldey
dev hikcreleri, bronglarda squambz metaplazi vardir,
* Kizamiga bagl 8lomlerin erken dé de en sik sebebidii
KLAMIDYA PNOMONISI
+ 3hf-3 ay arasinda en sik afebril afipik pr nedenidir. Etken C trock istic Bozinofili ve fivitin tabloya

eglik etmesi ve FM'de wheezing olmamasi Idnrndm pndémonisi dogbndinr.
Intersifisyal infiltrasyon ve peribrongiol kalinlasmaya neden olur (RSV gibi). KF lilerde astimi tefikler.

+ Taruda PCR degerlidir. Eritromisin, azitromisin, Karitromisin kullaniie.
PNOMOSISTiS CARINI PNOMONISI
* intersitisyel plazma hicreli pnémoni yapar. AIDS'te en sik pr i nedenidi 1l bul ve ates yoktur. Hizh

seyreder; lakipne, retralksiyon ve hipoksemi yopar.
Radyolojide bilateral diffiiz alveolar hastalik ve grandler gérinim vardir.
TMP-SMX ya da penfamidin isotionat (3 hofta) kulland.

BRONSIEKTAZI

Brongial o§acin irrevesible anormal dilatasyonudur.

ETiYOLOJI

KF (Gelismis dlkelerdeki en sik neden)

Silier diskinezi

immiin yetmezlikler

Enfelsiyon (Adenaviriis, pertusis, lizamik, the, togavirls, RSY)

Konjenital (Williams Campbell syndrome-bronglarda anuler kartilaj yoldugu vh)
Sag orta lob sendromu (sa§ orta lob bronglarina sirekli eksternal basi)

San himak sendromu (plevral efiizyon, lenfédem, san hmak)

KLiNiK

Oksirk ve koyu pOrDlan baolgam en sik gdrilen yak 1l i ban vakalord il Bl
olevienmelerinde otes vardir. Etkilenen alona simirh raller duyulur. Vizing ve comak parmak geligebilir. Agr alguiurdu

hipoksemi ve dispne olabilir

Akciger grafisi non spesifildit. Bronkovaskuler dallonmada azalma, velim kaybi gdrolebilin. Hastolik ierledikee kistik

boslukdar, bal petegi gériinim ortaya gikar. Etkil alanda k wvar havalanma arhisi vard e
* SFT'lerinde obsrUktif, restrikiif veya mikst bulgulor olabilir.
* En iyi far yBntemi ybksek rezolusyonlu BT'dir. BT de y yolu'nu andsran silindirik yopilor géridir.
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 145

145.Atopik dermatitli bebeklerde agagidaki klinik durumlardan hangisinin goriilmesi en az olas| olan

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / ALERJIK HASTALIKLAR Tu SEM
=

Aleut dénem: Kaginh, erilamatéz papil

Subakut dénem: Ekskoriasyon

Kronik dénem: Deride knhnlasma, likenifikasyon, fibrotik papol

Kronik elgularda her g basamak lezyon bir arada olabilir.

Infont déneml (2 ay - 5 yas): Lezyon yiiz, skalp, elari Br yirondedi
Biry ik gocuk, adolesan (>5 yag): Lezyon extremitelerin fleksdr yizindedir

[ ALEVLENDIREN ETKENLER |

= Alerjik gidalor
inhalan alesjenler
Balkteriyel enfeksiyonlar
Irritan maddeler
¥ Yin

¥ Akrilik

¥ Sabun

¥ Deterjon

& Agin terleme
Azalmig nem
Psikolojik

F Atopik Dermatit Tam Kriterleri
! Majér Kriterler
1. Kaginh
2. Tipik dogihm ve morfoloji
3. Kronik veya kronik relapslaria gidis
4. Kigisel veya ailesel atopi Gykiisi
| Mingr Kriterler
[7. Kawrozis [7. Avsieripor sublopsdier ik, ksrotolsrs
2. Deri erfeksiyonionna yatlanlik 8. Arimg serum IgE dizeyi
(Ozallikla S.aureus, GAS, HSV, sucigadi, molloskum, warts) 9. Positif alarji dari tash
3 Elva ayaklann nons pesifik dermafiti 10. Erkan baglangig yasi
4. Iktiyozis, polmar sizgilerds arhg, keratozis pilaris 11. Dennie-Morgan gézalh sizgileri
5. Meme bag egzemas: 12. Fosiyal eritem veya solukluk
6. Beyaz dermografizm ve gecikmiz beyazioyma yanih 13. Gevraselfemosyanel fokiérerden stkilenen gidiz
AYIRICI TANI
£ Atopik Dermatit Ayina Tanisi
n il ikl | feksiyenl Oteimmiin Hastaliklar Metabelik Hastaliklar
[ Netherton Sendromu Uyuz [Harpefik dermatit [Ginko eksikiigi
| Kronik Dermatozlar | HIV-darmatifi | Pamfigus foliaceus | Pridoksin elsikligi
| Seboreik dermatit Darmatefitez | GVH has tahig | Niyosin alesikligi
| Kontokt dermatit Bacek ming | Dermatomiyozit FKO
| Nummuler sgzama Onchocarcianis Immiin Yetmezlikler Multiple karboksilaz sksikdigi
| Pssriazis | Maligniteler Wisskot-Aldrich hastoligi
| intiyezis Kutandz T hiereli lemfome | Agir kembine immin yetmezlik
Lettarar-Siaws hastaligi | Hiper IgE sandromu
[IKML [1PEX sendromu
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve coziimi: Klinik Bilimler 146

146.Herediter sferositozlu bir hastada aplastik kriz gelisimine asagidaki viruslardan hangisinin neden olmasi en olasidir

ILGILI NOTLAR

TUSEM

PEDIATRI / HEMATOLOJI

[ HEREDITER SFEROSITOZ (HS) |
Etiyolofi

= T uk B 1 L bozulduaud

(1/2000-5000). Siklikla OD. nadiren OR kaliilr. %25'inde aile
Sykiisi yoldur. Gen mutasyonlan ankrin-1 {en sik), band 3, || speldrin, o spekirin ve protein 4.2'dir.

* Bu defektler hiicre hacminde kayip olmakszin mikrovezikiller geklinde membran kaybina yol agarak KK'yi sferik
(kiire) hale getirir. Sterositik KK'lerin yekil degigtirebilidiginin azalmas, dalok kordlanndan sindslerine gecigini
bozar ve dalakta erkenden pargalanirliar.

Klinik Bulgular

* Yenidoganda hemolitik anemi fototerapi veya kan degisimi gerektirecek kadar giddetli hiperbilirubinemi
yapabilir.

* Bebek ve cocuklarda siddeti deji

kendir. Bazilan erigkinlije kadar asemptomatik kalir, fokat digerleri selukluk,

* Hb genellikle 6-10 gr/dl arasindadir. Rtc sayisi %6-20, ertalama %10"dur.
+ MCV normal, ancak MCHC yiksekfir(>35 g/dL).

« Periferik yaymada pelikremazi, sforesitoz (hiperkromik) elur. Kemik iliginde eritroid hiperplazi belirgindir.
+ Indirelt hiperbiiurubinemi, haptoglobinde azalma ve USG'de kolelitiyazis olabilir

Tam

Aile aykisi + spl

li + hemoliz bulgular+PY'de st itoz + MCHC(>35g/dL) = TANI

.

MCHC> 35.4 g/dL ve RDW <% 14 HS igin tarama testi olarak kullanilir.

- Eozin-5-maleimid (EMA) testi: Tamida kullanlan en iyi testir. EMA biyik bir ksmi eritrosit membranindaki band
3’ baglanir

.

Spelkirin ve Ankrin eksikliginde membrandan kepan Band 3 igaren vezikiller nedeniyle eritrositlerin EMA'y:
bagl azalir. Er itlerin EMA bagl akim sitometri ile algilebilir
Sferositoz inkibe azmotik frajilite artisi ile dogrulanabilic Hostalarin %10-20'sinde test normal bulunabilir.

Asidifiye gliserol lizis testi de fanida kullanilmalktadir.

.
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& areahber s + ikrcanpopoRk haniik ,_';% oo @ .D Qe
+ lzoimmiin hemolitik anemiler anemiler )0 Y ® O° .? o
(ABOQ, Rh) (Wilson, yanik, clostridyum () ) @ (] £
+ Pirivat kinaz eksikligi sepsisi) eo®0 ¢ © °C A
+ Glukoz-6-P-DHG eksikligi + Hipersplenizm 00090 ‘4
+ Otoimmin hemolifik anemiler ~ + Transfizyon sonras: 0 s - ° /

Tedavi

.

transfizyon ihtiyaci olanlarda éncelikli tercih edilir.

onlemek igin 1 mg/gun folik asit verilmelidir.

Splenektomi anemiyi, retikilositozu ve hiperbilirubinemiyi dizeltir. &6 yasindan sonra yapilmaldir.

Parsiyel splanektomi (%85-95 cikarhlir)'de dalagin fagositoz fonksiyonlan kismen korundugudan 5 yas altindaki sik

Hastarn Hb'i 10 gr/dl Gzerinde, Ric sayisi %10°un altinda ise splenekiomi énerilmez. Sekonder folik asit eksikligini
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢coziimii: Klinik Bilimler 147

147.Yenidogan doneminden itibaren skleralarinin sari olmasi nedeniyle takip edilen 5 yasindaki kiz, splenomagalisi var, anemisi var,
indirekt hiperbilirubinemisi var _ Direkt antikor testi negatif saptanan hastanin penferik kan yaymasinda sferositler ve polikromazi
gorilen olgu

Bu hastada taniya yonelik olarak agadidaki tetkiklerden hangisinin istenmesi en uygundur?

iLGILI NOTLAR

TUSEW PEDIATRI / HEMATOLOJI

B. HUCRE MEMBRAN BOZUKLUKLARI

| HEREDITER SFEROSITOZ (HS) |

oloj

En sik herediter membran bozuklugudur (1/2000-5000). Siklikla OD, nadiren OR kalitilr. %25'Iinde aile
Sykisi yoktur. Gen mutasyonlan ankrin-1 (en sik), band 3, [} spektrin, « spekirin ve protein 4.2'dir.

Bu defektler hicre hacminde kayip olmaksizin mikrovezikiller seklinde membran kaybina yol agarak KK'yi sferik
{kiire) hale getirir. Sferositik KK'lerin sekil degistirabi
bozar ve dalokta erkenden parcalanirlar.

ginin azalmasi, dalak kordlanndan sinislerine gecigini

Klinik Bulgular

Yenideganda hemolitik anemi fototerapi veya kan degisimi gerektirecek kadar siddetli hiperbilirubinemi
yapabilir

+ Bebek ve cocuklarda siddeti degiskendir. Bazilan eriskinlige kadar asemptomatik kali, fokat digerleri selulkduk,

sanlik, yorgunluk ve egzersiz inteleransi ile agir anemi geligtiriler. Kemiklerdeki mediller genigleme falasemi
kadar qok degildir.

Bebeklikien sonra dalak biiybr, 4-5 yosinda safra kesesinde bilirubin taglan olusabilir
Parvo virislarin neden oldugu aplastik krizlere yatkindirlar

Laboratuvar Bulgulan
* Hb genellikle 6-10 gr/dl arasindadir. Rtc sayisi %6-20, ortaloma %10"dur.
+ MCV normal, oncok MCHC yiksektir(>35 g/dL).

Aile éykisi + splenemegali + hemeliz bulgulari+ PY'de sferositoz + MCHC(>35g/dL) = TANI

* MCHC> 35.4 g/dL ve RDW <% 14 HS igin tarama testi olarak kullanilir,

— Eezin-5-maleimid (EMA) testi: Tamida kullanlan en iyi testir. EMAbiyik bir ks eritrosit membranindaki band
3'e baglarr

* Spektrin ve Ankrin eksikliginde membrandon kopan Band 3 igeren vezikiller nedeniyle eritrositlerin EMA'y)
baglamas: azalir. Eritrositlerin EMA baglamasi akim sitometri ile Slcolebilir.

+ Sferositoz inkibe oxmotik frajilite artisi ile dogrulonabilic Hostalarin %10-20"sinde test narmal bulunabilir

* Asidifiye glisereol lizis testi de tamda kullaniimakiadir.

T By e

Sferositoz nedenleri ' b O l

+ Heraditer sfarositoz + Mikroanjiopatik hemalifik '_3%; %o @ .? Qe =

+ izoimmin hemolitik anemiler anamiler ° © o o° .?

(ABO, Rh) {Wilson, yanik, clostridyum ‘0 ] Q E

+ Pirivat kinaz eksikligi sepsisi) 090 g ° °€ =

+ Glukoz-6-P-DHG eksikligi + Hipsesplanizm 000'9,® e

+ Otimmin hemolitik anemiler  + Transkizyan sonras: o~y 2q® . 7

Tedavi

* Spleneltomi anemiyi, retikilositozu ve hiperbilirubinemiyi dizeltir. & yagindan sonra yapilmaldir.

* Parsiyel splenekiomi (%85-95 gikartilir)'de dalagin fogesitoz fonksiyonlan kismen korundugudan 5 yag altindaki sik
transtizyon ihtiyaci olanlarda éncelikli tercih edilir,

* Hastanin HE'i 10 gr/dl Gzerinde, Ric sayisi %10'un altinda ise spleneldomi énerilmez. Sekonder folik asit eksikligini
Snlemek igin 1 mg/gin folik asit verilmelidir.

66
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢coziimi: Klinik Bilimler 148

148.Siyanotik kalp hastaliklarinin hangisinde EKG'de sol aks sapmasi tespit edilmesi en olasi

ILGILI NOTLAR

TUSEM PEDIATRI / KARDIYOLOUI

* Pulmoner kan akimin arthirmak icin aortapul; sant liyatlan Imaktadir (Blaleck-Taussig).
* Son yllarda agir durumda olan bebeklerde PS balon valviloplasti yéntemi kullamlarak letilic. ilerde tolal lamire
gidilir. Sa§ ventrikil akig ciddi gekilde tikah olan yenideganlarda duldusu agik tutmak igin IV PGET) uygulanir.

Hipoksik Atak Tedavisi

Diz-dirsek pozisyonuna gefirilmalidir.

02 verilmelidir.

Subkutan merfin (0.2 mg/kg/dozu asmayacak sekilde) sakinlestirmek icin yopiabilic

Metabolik asidoz siddetliyse IV bikarbonat uygulanmalidir.

Uzun siiren ve tedaviye yonisiz olgularda IV fenilefrin, props {0.1-0.2 mg/kg IV) verilebilir,
Spelleri nlemek iin oral propranoclol (1-4 mg/kg/gin) uygularr

Ll

Pulmoner Atrezi

A.VSD ile Birlikte Pulmoner Atrezi Pulmoner Atrezili Fallot)
FT'nin agir formudur. CATCH22 sendromlariyla (Di George, velokardiyofasial) iligkilidir.
Sag ventrikiil kaninin 10mi aora génderilic. Pulmoner dolagim dukdusa veya gelisen sorlopulmoner kollaterale baghdr.

Siyanoz ilk saatlerde belirir. Dilate aorta bagh ejeksiyon kligi, PDA veya pul kolk llere bagh d |
Glirdm duyulur. 52 tek ve siddetlidir.

Tola 3 Akcijer kan alar azalmighic

EKG - Sofj VHT gézlenir.

Tedavi 5 Cerrahiye dek PGE1 infizyonu gerekir. Cerrohi aorlo-pulmener sant yopilic Sag ventrikol cok kilgik ise 2
yasinda Fontan yapih.

B. Pulmoner Atrezi Ve Saglam interventrikiler Septum

* Yasamas icin PFO+ PDA sarthr. Kan PFO ile sol alrium, sol ventrikill, coria, PDA ile AC'e gider. Saj ve sol ventrikil kar
sonue olarak aorta araclyy ile ahli. Sag ventrikil ve trikispid kapak hipoplazikdic

* Dogar dogmaz siyanoz ve dispne gelisic
+ Ufiriim ganallikle yoktur (PDA /TY olabilir). 52 sert ve tek duyulur.
Tale > Akciger kan akimi azalmigh

—— vy, e P

RV 65/10 L s * o %510 w

=* anan - o -

L 7 /\ I L) e ao
(L4} PA s (7o)

Sag atriyumdan sag ventrikile gecis yoktur. Sag ventrikil genellikle hipoplaziktir.

Yagam igin; ASD/PFQ + VSD veya PDA gerekir. Sistemik dolagm karu sad alriumdan foramen ovole veya ASD yoluyla sol
atriuma gecer. Sol ventikillden VSD araalfryla saf ventrikitle veyo aortadan PDA aracilid ile pulmoner arere gecis olur.
VSD yoksa sagj ventrikil tamamen hipoplazik, pulmoner kapak atrezisi vardir. Cogunda dogumda ciddi siyanoz olur.
Dinbemekds sol starmal kenarda ponsisobk Darom duyulue 52 genelikle fektic

EKG > Sol oks [S-w srio: QRS oksi) ve sol venhrikol h»peﬂrﬂﬁsl karakteristiktir

.

.

Cerrahi [Fontan operasyonu) yapihir.
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Soru koki ve ¢céziimii: Klinik Bilimler 149

149.Cocukluk ¢agi pulmoner hipertansiyon etiyolojisinde en az rol oynayan hangisidir?

iLGiLi NOTLAR

TUSEM PEDIATRI / KARDIYOLO A

Total Anormal Pulmoner Venéz Dénis (TAPVD)

* Pulmoner vendz kan 'um oluruk sistemik vendz kirli kan dolasimina bosalmiste. Belirgin siyanoz vardir. Pulmoner
venler sol atriyum ynnn-

in izerinde dogrudan sag atriyuma veya VCS (sol VCS'a daha sik olmak Uzere)'a

(supralandiyak tio) veya diyaf .,' alinda V¢! aracigs s finu- kndiyak fip) s afriuma agh:

+ En sik baglant fipi k iak, en sik ob ksiyonla gidense i iak tiptir.

* Sad atrium, saf ventrikil ve pulmoner arferler genl§lem|§||: Sol atrium, sel ventrikdl normal veya kigDidor

+ Pulmoner vensz dénisg tkanikligi varsa ciddi pul konjesyon, pul HT geligir. Obstrukif TAPVD'de tek yol acil
cerrahidir

+ Genig soldan saga sant olan ve erken ddnemde KY ile giden ama pul vendz donts tikamikl hafif ya da hig

olmadig fipte siyanoz hafiffir. Sternum sol kenaninda sistolik ejeksiyon Gforom iifilebilir.

EKG - Sag VHT, dikensi P vardir

Tele - Kardan adam yada 8 gérinimi (suprakardiyak tipte) vardir.

Tedavi 3 Infant ddneminde cerrahi endikedir. PGE1 verilebilir ama ebstruksiyon siddetli ise genellikle efektif olmaz.

Trunkus Arferiozus

+ Ventrikillerden koroner, pulmoner ve sistemik dolagimi besleyen tek arleriyel gdvde ftrunk) gkar. AVSD daima vardir:
Erken dénemde

AC'e giden kan artti icin kalp yetmezligi olmaz, siyanoz hafiftir ve 0firom duyulabilir. 1-2 ay sonra

Pulmoner akim iyice arfar. Kalp yetmezligi ve hafif siyanoz olur.

Genis ve sicrayia nabiz olur (Kon pulmonere kaghi igin diyastolik oorta basina azalir), kalp biytk, prekordium
hiperaktif, $2 tek ve siddetlidir

Sol sternal kenarda sistolik ejeksiyon Ufirdm ve ejeksiyon kiigi duyulur.

Trunkal kapak izliginin erken diyastolik dekresendo Ufirimi sol orta stenal kenarda duyulur. Apekste duyulacak
mid-diyastolik rulman (rélatif MS) kalp yetmezligine baghdir.

DiGeorge ile birlikle olabilir%50 sag arkus corta vardir. EKG - Sag, sol ya da biventrikiler hipertrofi vardir Tedavi -
Antikonjestif tedavi ve cerrahidir.

Hipoplastik Sol Kalp

Sol kalbi ilgilendiren bir grup DKH'y1 (sol ventrikdl hipoplazisi, mitral kapak atrezisi, norta atrezisi, AV kanal hipoplazisi,
cikan aortta hipoplazi) icerir.

Sol ventikil nonfonksiyone afrezikli. Sof farafsa hipertrofikdir ve hem pulmoner hem sistemik sirkilasyonu saglar
Pulmoner vendz kon ASD veya foramen ovaleyle soldan saga sant le sistlemik vendz kanla karisi PDA ile sistemik dolagim
soglanmaya calisilr.

. lite ve bidite yoksekdir. ilk lerden itibaren hij £ bagh grimsi mavi renkte garinirler. Pulmoner
vendz HT gelisir. Dissik kardiyak debi ile dispne, hepatomegali, hafiflemis periferik nabiz gibi KKY bulgular, sag ventrikiler
parasternal lift, sistolik Gforim olabilir. Eslik eden ekstrakardiyak anomaliler (bbrek, SSS) sikhi.

Tele < Artmig pulmoner vaskiflarite ve kardiyomegali

EKG = Saf VHT ve solda yOk azalmasi ve belirgin P dalgalan saptanic

Pulmoner kan akimini arthran sol sa santh konjenital kalp hastalidannin neden oldugu pulmoner vaskoler hastahktir.

PR sistorivik vosskDber: diverios oranmn 1 ya do ol yDkeek olwasivia tanwlar:

VSD, ASD, AVSD, PDA vaya aort ve pulmoner arter arasindaki bir iligkinin oldugu diger durumlarda da olusabilir.

= _Basl I HI orimss pul kap glomy dur (hiperkdnetik hi ivon), Pulmoner HT'nun
bu formu pul dik rer ve oksijenle dizelir.

. li le pul HT arhk pulmoner vaskiler hastalgin (pul ! larda obstrukiif patolojik

doﬁlslldldor) sonucudur ve bu ejanlara yaniszdic

Fulminan seyredebilecegi gibi, genellikle semptomlar 2-3. dekattan &nce gkmaz. Siyanoz, dispne, halsizlik, disritmiler,
kalp yetmezligi, ggis agnsi, basagnsi, senkop, hemoptizi, polisitemi vardir.

+ Ana pul arter belirgindir. Pulmoner di lar hiler bolgede geniglemistir ve perifere dogru incelirler.
* EKG'de sag VHT vardi; P'ler sivridir.
+ EKO'da pul kapak erken midsistolik ve “W* belirtisi gasterir.

Medikal tedavi semplomatildir ftablo). Tek yol kalp-akciger veya bilateral AC transplanfasyony/dur.
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Soru kokii ve cé6ziimi: Klinik Bilimler 149

149.Cocukluk ¢agi pulmoner hipertansiyon etiyolojisinde en az rol oynayan hangisidir?

PEDIATRI / SOLUNUM HASTALIKLARI TU s E m

e

PNOMOTORAKS

Gégiis icinde ek I hava birikmesidir. Sikhida akcigerden kagak nedeniyle gelisir.

« Primer pndmotoraks: Altta yatan bir patoloji veya travma yoklur. Genellikle genclerde, zoyif erkelderde gérilir.

+ Sekond kst Travma olmadan okciger hastahgimn komplikasyonu olarak geligi. Pndmoni (zellikle
ampiyem ile birlikle), apse, gangren, infarkt, amfizomatéz bollerin rptorh pndmotoraksa neden olabilir. infortlarda siaf
pndmosine sik eslik eder. 10 yasindan biyik KF'li cocuklarda %10-25 oraminda gériilir. Lenfoma ve diger malignansiler,
GVHH'na eslik edebili. Eksternal abdominal veya torakal travma, brons yirhklanna ve pndémotoraksa neden olabilic
Zaman zaman iyatrojenik olarak da gelisebilir.

+ Catamenial pnémotoraks: Mens ile birlikte i bdominal havamn diyaf ik defektlerden iyle olusan,
nadir gérilen bir durumdur.
* Pndmotoraks genellikle tek laraflidir. Bilateral pné ks akciger tr li ikopl preumonia

ve the enfeksiyonu ile gelisebilir.

Baslangic cok anidir. Agn dispne ve siyanoz vardir. Genellikle etkilenen tarafta perkiisyonda timpanizm saptanir ve solunum
sesleri azalmighr. Larenks, trakea ve kolp sodlam tarafa itilir. Tan radyografi ile konur,

Diger ydnlerden saghkh cocuklarda kiigik ve orta biyUklktek s k neden olmayan pnd ksta,
konservatif yaklasim izlenir. Bu lezyon 1 hafta icinde gerileyebilir. Benzer yaklagim ashm komplikasyonu ile gelisen kisgik

(<%5) pnémotoraksta da sergilenir. %100 oksijen verilmesi kan ile plevral boshuk daki nitrojen g
rezolisyonu helandwabilir

* Biyik koleksiyonlarda su alti drenaji uyguk Sik yineleyen p. kst olanlarda gdg§is duvan ile akciger arosinda
ik baglantl lamak P madde (talk, gimbs nitrat, L § yapilabilir (ki |
pléredesis).

PNOMOMEDIASTINUM

¢ G lulda pull b ikl da alveolar riiptir sonucu gelisit. Non-respiratuvar nedenler, dig gekimi, mens,

dogum, diyabetik k idoz, akupunkdur ve g itir. Boylk klardaki pnd diasti en sik ve en

&nemli nedeni astmdir.

OBSTRUKTIF UYKU APNESI VE HIPOVENTILASYON

« Uykuda uzamsg parsiyel obstriksiyon ve/veya intermitlent komplet obstriksiyon ile karaklerizedi

+ Farkedilip tedavi edilmezse ginlok iglerin borvimasi, kalp yetmezligi, gelisme geriligi, 51om gibi komplikasyonlara yol
acabillir

+ En sik neden adenoid ve tonsiller hipertrofidir

* Yapisal olarok normal olan klarda inspi ve orofarengeal dilatér kaslar koordineli cal OUA/H meyd:
gelir OUA/H ne en sik neden olan fizyolojik bozukluk REM uykusudur. Bu periyodda apr yisi artris, sUresi uzamis ve

hipoksemi derinlesmistir.
Okul 6ncesi ddnemde (2-5 yas) sikti. Obezite, alt ve Ust solunum yolu problemleri (kronik rinit, astm), OUA/H’ na yatlknhk
yarahir.

+ Klinikte, ogzdan soluma, horlama, gérilor. Hastalar

icin hep gon iginde uy ¥

hiponazol korngme, sabah bog afinken, yuima 2ot ve islohaaik soydobiic,
Akademik performanslan disOktir. Gelisme geriligi gorolebilin. OUA/Hli | larda saj kalp ligi, aritmiler
saplanabilir. Yizde dismorfik bulgular olabilic. Hastalar polisitemik asidoz bolik alkaloz vardir. Sag

; respl

obezite gibi risk faktdrleri olmasi durumunda tedavide ilk tercih

adenotonsilektomidir.
Medikal tedavi de denenebilirstercidler), havayolu agikligi saglamak igin airway, nazal CPAR BIPAP uygulanabilir.
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150.

Soru kokii ve ¢co6ziimii: Klinik Bilimler 150

Gaita drneginden yapilan laboratuvar tetkikleri ve hastaliklar ile ilgili eslestirme

PEDIATRI / GASTROENTEROLOJI

c!(linﬂr Yakiagim

Ortak Klinik bulgular

« [shal (en nemli bulgu)

«  Abdeminal distansiyon

= Kile alamomao

Ortak fizik muayene

» Cilt alt dokusunun azalmasi

*  Kas enmesi

* Gevgekcilt kevnmlan

Agin sulu-boel ishal

*  Kenjenital Mer dyaresi

«  Mikrovillus inkdCzyon hastalig
Pafloyra asin sulu diyare

*  Karbonhidrat malabsorbsiyonu
Gevsek bol hacimli gaita

= GSE

Gaitada sanms macun seklinde kivam
*  Ekzokein pankrecs yetmezligi
Abdominal distansiyon

«  Karbonhidrat malabssrpsiyenu
Odem

»  Protein kaybetfiren erteropat
Peranal ekskoriasyon

= Karbonhidrat malobsorhsiyonu

Semptom baslama zamam- diyet iligkisi
Dogumdan ifibaren

+ Konjenital mikrovillus inidiizyen hastahg:
»  Glukoz-galoktoz transport defekdi

+ Konjenital klor diyaresi

Yeni gida ahmiyla

1. GSE

2. Konjenital stkroz-zomaltaz elsikligi
Psikesosyal bozulduk

*  Teddler's diyare

Istah artmas:

+ Ekzokrin pankrsos yatmezligi

istah azalmas:

* GSE

+  Postenfelsiydz enferopahi

Agr biyime geriligi

*  Shwochman sendromu

Tipik ylz gérinimi

» lsharsen -Blzmrd sendromu
Ancrmal sag

»  Manlkes hastahgi

Peronal ve oral dékinti

» Akrodermatitis enteropatiko

Gaita kil ve antikor testlen (parazit), gaite mikroskopisi (parazit-Giardia), garada gizli kon ve [8kositler {inflamatuar
fanliek 5

Guaitada fekal slastaz -1 (1)

Dusdanal aspiratia HCO,, ripsin va lipaz
diiz=yinds czalma (gold standart!)

Kolay uygulanchbilirigi ve yOksek sensitivit
ve spesifitesi nedenyle elaolein ponkreas
ystmazligi torusindo ilk basamak tetkik
fekal elastaz-1 rayinidir.

hastaliklar), tam kan seyim (lenfopeni=| j nétrop: sendromu), periferik yayma
itozis-abetalij i i), Serum IgA ve doku ransglutaminaz antikoru (GSE)
Yag maolabsorbsiyonu KH malabsorbsiyonu Protein malabsorbsiyonu
= Gaito mikroskopisi = D:Xyloz testi « Serum albGmin ()
= 3 ginluk goiteda yo§ analizi * Gaitadao redGldan madde [+) + [drarda protein (normal)
»  Asit steatokit testi (en glvenilir) * Gaitn pH'u {asidik) * Gailoda al- antitripsin ()
* Vitamin ADE dzeyi azalmig, PT (1) * Solunum H testi [artmig)
* Bogimak biyopsisi [dsakkoridaz
diizeyi)
Ekzokrin pankreas yetmezligi ince barsak biyopsisi D- Ksiloz testi
» Ter testi * GSE *  Proksimal intestinal mukeza
= Sarum tripsinojen (4 *  Abstalipoproteinemi lezyonumu

intestinal lenfonjisidaz
Konjenital mikrovillus inklGzyon
hastalig

Enfelsiyonlar [Giyardio)
Whipple hastah

Disakkaridaz elcildilderi

www.tusemportal.com
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Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 150

150.
Gaita drneginden yapilan laboratuvar tetkikleri ve hastaliklar ile ilgili eslestirme

TUSEW PEDIATRI / GASTROENTEROLOU

[Gnsmomrmir iGN RISK FAKTORLERI ]

Maijer risk faldérlen cevresel kor ve jenlere maruziyetin artmasidw. Ek olarak kibgik yas, immidn
yetmezlik, lazamik, malnutrisyon, endemik balg.,. seyahat, anne siti almama, kertamine gida ve su alim,
disik anne egitim dizeyi ve krege gitmekiir. Ayrica vitamin A ve ginko eksikligi ishale bagh 8l0m riskini arminr.

£ Enterik Patojenlerin i Un Aracili Ekstrai inal Bulgular
Bulgu iliskili Enterik Patojen
Reaktif artrit " Sakmenalio, Sigelia, Yersini, Campylobacter; Grypkeperidiom, C. Difficlle
Guillain-Barre Campylobacter
Glomerilonefrit Sigella, Campylobacter, Yersinia
IgA nefropatisi | Compylobacter
Eritema nodozum Yersinia, Campylebacter, Salmenslla
Hemolitik anemiler Campylobacter, Yersinia
HOs ‘ S dysemeria 1, E Coli O15T:H7

Osieurnl'yelﬂ mene:

Yarzinia, Listeric

TANI

gosterir.
Shiga toksin Greten E. coll ve E. histolytica lle enfekte olan hastalarda genellilde diskida ¢ok az lakosit bulunur

Kronik ishalli hastada non-invazif gaita incelomesi
+ AMa-1 antitripsin: intestinal permeabilite ve protein kaybini g3stenr

Yog ¥ gésterir
Fekal rediktan madde: Karbonhidrat malabserbsiyonunu gésteric
Hastaz ve kimotripsin: Pankreas disfonksiyonunu g3sferir
Fekal kalprotekrin: Intestinal Inflamasyons g3sterir -
Felal I6kosit: Kslonik inflamasyonu gésterir -
Felal laktoferrin: inflamasyenu géster . -~
Dual Seker absorbsiyon testi: [ntetnal permabilite arhsing gsterir
Oral ksiloz yikleme testfi: Azalmis istestinal yizeyi gastenr

TEDAV

©Oral Rehidratasyon Tedavisi
* Dehidratasyon hzlo degerlendiriimeli ve derecesine gére 4-6 saat icinde dizetilmelidir.
+ Sokda veya oral silar tolere ed: ra iv olarak rehi baslam, $okia ol \veya oral
alimi tolere edebilen olgularda lerclh edllmesl gereken oral rehidmsynn svsidir (ORS).
+ Ciddi dehidratasyonu olan clgularda L.y rehidratasyonu gerektirebilecek riskler;
<6 ay olmak

R T

Prematirite
Kronik hastalik
<3 ay vieul sicakdigi> 38 "C, 3-36 ay vieut sicakhs > 39 'C
Kanli ishal, persistan kusma, azalmis idrar cilagi, ¢bkik gozler
Biling bulanikhg
En etkili ORS litrede 75 mmeol Na ve 75 mmel glukoz iceren ve osmalaritesi 245 mosm/L olandir.

Cinko

AGE sirasinda ve sonrasinda 10-14 gin <6 ay 10 mg/gin, > 6 ay 20 mg/gin ¢inko kullanimi hastaligmn stresini ve
ciddiyetini azalnr.
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Soru kokii ve ¢c6ziimi: Klinik Bilimler 151

151.Bilier atrezi nedeniyle opere cocukta sag ust kadran agrisi + ates + ikter gelisiyor. buna yol acan en sik etken ?

ILGILI NOTLAR

DAHILIYE / GASTROENTEROLOJI TU SEM

v ibiy karb / i baktom) + destek tedavisi boglonir ve 3 giin igerisinde loparoskopik
kolesistekomi yopimas: planlanir,

Ancok genel durumu itiboriyle 3 gin mi yapil yocok hastalare sofra kesesi drenaji veyo
perkitan kolesistostomi aglorak safra kesesi drenaji saglanir Bu drenaj saglanamaz ise hastanin staz zemininde
gelisen enfeksiyon tablosu gerilemez

de fnbaitoant

AMFIZEMATOZ KOLESISTIT
» Clostridium tirl enfeksiyonlora (C.welchii) bogh &zellikle de citta yatan diyabet hostolign varhginda gérilen kolesistit

toblosudur.

* Klinik ve loboratuver olarak akut tagh kolesistit ile zerdir. USG yapildiginda infl syon bulgulan gérilor ancak
tos gorimez. Bunun yerine kese duvan / kese de gaz gorOlmesi amfi kolesistit di Jurir (kese
duvanndo degil de yalnzca kesenin igerisinde hava garilmesi, ayina tomido kolesi ik fistili de aklo lidlir).

Tedavisinde okut fogh kolesistitie oldugu gibi IV ontibiyofik + loparoskopik kolesistektomi planianir.

SAFRA KESESI KANSERLERI

+ En sik adenokanser gorilir
+ Porselen safra kesesi varhid, blylk (>3cm) taglar ve >1 cm safra kesesi polipleri onemli risk foktoreridir. Bu
nedenle bu durumlarda kelesistektomi yapilmas: anerilir.

KOLEDOKOLITIYAZIS VE KOLANJIT

» Koledok taglanmin cogu safra kesesinden digen taglardir (sekonder taglar). Primer olarak da pigment toglan gérilebilir.
s Koledekioki taglor olsalar dehi ERCP ile gikarhlir. Koledok taglon sofro elumim engelleyerek kelanijit

tablosuna yol ogabilirler.

KOLAMNJIT

Safra taglanna bogl siaz zemininde geligen enfeksiyon tablosudur. En sik etken E.Coll“dir.

Sag ist kadran ogns: + ates + sanbk gérilir (Charcot triadi). Bu duruma kenfizyon + hipotansiyon do eglik
ederse Raynold’s pentad: denir.

ve kolesistte gérildiginden gok daha sik bilirubin yOksekligi beklenir.

Kolaniit disiindlen hostalarda do éncelikle USG yopilorok hem tog hem de dilotasyon varhd degerlendirilin. Ancak
tonisal katks: sinirhdr.

Kolanjit s0phesi vorhginda gecikmeden IV
antibiyotik + destek (hidrasyon, agn palyasyonu)

1 osempromabh kolelbyari

frossiz safmjaglan) 3 wempromotik koleRtipasis (biyer ko)

tedavisi baslarr | 4 fmiermitan sistik kanal obstroksiyonu)
* Safra yollannin degerlendirilmesinde en iyi non- | -‘-\u‘ 3 okut tagh kolesistik
invaziv yontem MRCP'dir. Eger USG'de sofro — / ‘f*.\' “‘"‘*‘ L -y
el G — & Mirzzi sendromy
it A yorsa, biliyer halehfiyaziste ;.

if* [P T ey —p——)
\ 2

¥ yon g : ‘
nkanikhk veya tas sOphesi cok kuvvetli ﬂ?:’;ﬂ.‘ﬂ"’.‘; \@ /
degilse girigimsel bir iglom olan ERCP yopmak f

yerine dncelikle MRCP tercih edilebilir. {
+ Ancak biliyer hkarukhik veyo fog sophesi kuvvetliyse /\
= & \
dogrudan ERCP ile sfinkterotomi yopilr, tos s i
gkanlr ve drenaj saglamr. Futudiznsyon
+ ERCP yopdamoyon veya gikanlomayon taglor igin il .
cerrahi tedavi gerekebilir, Koledokoltyazi
- Akt keoloyt
« Tekrordoyan  kolanjit zemininde  hastolorde Akut biliyer ponikreoti

sekonder sklerozan kolonjit ve sekonder
biliyer siroz gelisebilir

Sekil: Safra kesesi ve koledok patolojileri
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Soru koki ve cozumii: Klinik Bilimler 151

151.Bilier atrezi nedeniyle opere cocukta sag ust kadran agrisi + ates + ikter gelisiyor. buna yol acan en sik etken ?

TUSEM SAFRA KESESI - SAFRA YOLLARI HASTALIKLARI VE CERRAHISI GENEL CERRAHI

KOLEDOKOLITIYAZ

* Koledok taglan primer veyo sekonder [safra kesesinden gelen) taslardir. Cogunlukla (%90) safra kesesinden gelen
sekonder taglar gorilie

* Primer taglarin sekilleri koledok eksenine paralel ve elipliktir. Cogr stugu icin
Safra kesesi fag olanlarin %6-12'sinde koledokolityazis guruh.u

KLINIK
* Koledok taslan ¢ogu zaman asemptomatilk kalabillr; bu durumda tesadifen bulunur. Bazi hastalarda, koemplet
veya Inkomplet obstriksiyona neden olabilir; kolaniit veya biliyer pankreatitle bulgu verebilir.

Koledok taginin yol achi ogn da billyer koliktir, 'I'llwnmu sunllgl bulgulan sanhlk, o\;lk rcritll galta ve quy rengl
Idrar gérilor. Fizik muayenede sanbk disnda baz veya sof subk y Uzun
siren obstriksiyonlar sonucu koledok genisler.

intraluminal basing da artar; safra staz gelisir. Bir de olaya enfeksiyon llave olursa, kolanjit gellsir. Sag ost
kadran agrsi, ates ve sanilik garilor; buno Charcot triad denir Hastalann yoklosik Gcte ikisinde gérokin Akut
supiratif kolangitte Reynold pentat da goridebilir; Charcot triadina ek olarak hipatansiyon (sok) ve mental durum

Kolanjitin eﬂ:lk nedeni koledokolitiyazistir. Koledok kistleri, mmﬁrler girisimler gibi bircok fakidr Imlunme neden

olabilir. Koledokolifiyazis varhgnda knlomi gelqme riski dnﬁer 0 ryonlara gére daha yi

sik kargilagilan bakteriler; E. Coli, d ws ve Citrobacter turlnddir. G'nlg
spelktrumiv antibiyotilder kullaniimalidi. Tekrurhyan abstruiuyon ve enfeksiyonlar sonucunda uzun dénemde biliyer
siroz orfaya gikar.

Tanisal 2

ultrasonografide koledok ¢api >8 mm olcilirse, koledokolitiyazis diginilmelidir. MRCP de tamda oldukca

yardimadir. Ancak en givenilir tam yortemi ERCPdir.

Praapnraﬂf ERCP endikasyonlar, kolesistektomi oncesi kolanjit, biliyer pankreatit varhigi, keoledok
pl yonu icin kasith yimi olan cerrah ve multipl komerbiditesi olan hastalardic

TEDAVI

Koledokolityazls tanisi konan veya siphesl olan hastalarda bir sonrakl Islem ERCP'dir. Sfinkterotoml

yapilarak taslar digOrolebilir.

Kolaniit igin £ tedavisi iv antibiyofik ve swi

Bu hastalarda yogun bakim takibi ve vazopresr destei gerekebilic Cogu hasta bu tedavilere cevap verir. Obstrikle safra

yolu hasta stobil olur olmaz drene edilmelidic

Hastalann yakdasik %151 ¥ ve sivi resi 1a cevap vermez; adl biliyer dekompresyon gereldi

olur. Biliyer dekompresyon endoskopik yolla, perkitan transhepatik yolla veya ameliyatla yapilabilin

Uygun yéntem secimi biliyer hkamkligin seviyesine ve tipine boghd:

. ledok tasi veya perk ller timorlerin neden oldugu en iyl yaklas ERCP ile olur;
k i yapilir ve endoskopik biliyer stent yerlestirilir.

Obstriksiyon proksimal veya perihilor ise yo da biliyoenterik bir anostomozda darhk disimiliyor se veya ERCP girigim

bogansiz olmus ise perkitan transhepatik lmlun]lyagmﬂ uygulanir,

Ne ERCP ne de perkitan girisim mimki acil ledokun T-tip ile drenaji hayat kurtanic olabilin

Definitif ameliyat kolaniit iyilegtikien sonra giindeme gelir. .Akm kolanjit mortalitesi %5 kndardr.

KOLONJIYOHEPATIT (REKURREN PIYOJENIK KOLANJIT) ]

* Rekirren piyojenik kolanjit (RPK), elstrahepatik ve intrahepatik kanaollarda yer olon sofra taglan ve siriltirlere
sekonder lekrarlayon kolaniit ataklon sendromudur. Uzak Dogu Glkelerinde endemiktir. Her Iki dnsiyette esit
gdrilir; 30-40'h yaslarda orfaya gkar.

* Kolonjiyohe patit safra yollonnin bakteriyel [en sik E. coli, kiebsiello tirleri, bokteriodes tireri veya Emterococcus foecalis)
kontaminasyonu sonucu oraya gikar ve sikhida Clonorchis sinensis, Opisthochis viverrini ve Ascaris lumbricoides
gibi porazitlerle iligkilidi

* Baolderiyel enzimler biliribini dekonjuge ederek safra gomuru seklinde ¢Bkmesine neden olur.
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Soru kokii ve ¢co6ziimii: Klinik Bilimler 152

152.Cocukluk caginda goriilen renal tibiler asidozlar (RTA) ile ilgili dogru olmnayan

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / NEFROLOUI TU SE m

z Proksimal renal tubiler asidoz nedenleri I
[ Primer Sckender
Kalitsal Intransek babrak hostalig:
Kalitse! babrak hastalgs (idiyepatik Fancond + Oolrmbn hestaliklar [Siogren sendraimu)
Sporadik (BN 51K) +  Hipokalemik nefropati
* OD * Renal trarsplartasyon rejeksiyonu
* OR Hameotolajik hastalik
*  X-gegigh [Dent hastalig) * Miyeloma
Kalitsal serdromlar ilaglar
* Sistinozis * Genfomisin
= Tirezinemi tip 1 * Sigplatin
* Galoktozemi »  losfomid
*  Oculosermbral distrofi (Lowe sendromu) *  Na Valproat
= Wilson hastaligi Agir mefoller
= Herediter fruldoz infolerans: Mutrisyonel
+ Kwoshicrker
Hermenal
+ Primer hipsrparatircidizm
Organik bileganiar

DISTAL (TiP 1) RENAL TUBULER ASiDOZ

C L A

« Uriner progesindeki 1 azalmig fonksiyonu (H/ATPase, H=CO3 =/Cl anyon degisiciler veya
aldosteron yolu) ile olugur. Idrar pH’s: ciddi metabolik asidoz varliginda bile 5.5%in alna digirilemez.

= + Distal RTA: Alkali idror + hiperkalsiiri+ hipop i GUri an Nefrok nefr

+ Proksimal RTAdaki gibi non anyon gap metabolik asidoz ve gelisme geriligi ile ortaya gkarlar. Proksimal RTA daki
fostat ve masif HCO, kaybi genelde gérilmez. Kemik demineralizasyonu agikor rikets olmakszin genellikle tip 1
distal RTA'da da saptanir.

‘ Distal renal tibiler asidoz nedenleri
Primer Sekonder
Sporadik [ntrersek b3brek hastalig: Urolojik
Kaliteal « Interisyel nefrit + Obetriktif Gropati
* Kolitsol bébrek hastolig « Piyelonefrit * Vezikobrsterol refil
¥ QD * Ranal fransploniosyon * Hapatik
¥ OR rejeksiyonu * Siroz
¥ OR erken baslangich sagitikc * Orak hixre anemisi floglar ve telainlar
OR geg baslangigh segurlik * Lupus nefrii * Amfoterisin B
* Tip 1 RTA fligkili kaltsal sendromios . kal + Lityum
¥ Wikon hastalig *  Meduller slinger babrek * Toluen

¥ Marfan sendromu * Sisplatin
¥ Ehlers-Danles sendromu
¥ Familyal hipsrkolsitiri
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TUSEW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koki ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 152

152.Cocukiuk ¢caginda goriilen renal tiibiler asidozlar (RTA) ile ilgili dogru olmnayan

TUSEM

o a1 e rngal

PEDIATRI / NEFROLOJI

£ Proksimal renal tibiler asidoz nedenleri l
Primer SeSTer
I Kalitsal intransak bsbrak hostalig
Kalitsal bSbrek hastaligs [idiyopatik Fanconi) * OCtloimmin hastoliklar [Sjégren sendromu)
Sparadik {EN SIK) « Hipokalemik nefropati
o

*  Renal rorsplantasyon rejeksiyonu
Hematolsjik hastalik

[+ Miysloma

o' oslor

+ Gentamisin
+ Sisplatin
* Galakiczemi * loskamid
* Oculosersbrol distrofi [Lowse sendromu) + No Valproot
*  Wilson hastalig Agir metoller
* Haraditer frukioz infolarons: Nutrisyonsl

*  Kwashiorkor
Hermenal

*  Primer hiperparatireidizm

Organik bilegenler

* Toluan

RENAL TUBULER ASIDOZ

DISTAL (

+ Oriner progesindekd azalmig fonksiyonu [H/ATPase, H-CO3 —/Cl anyon degisiciler veya
aldosteron yolu) ile olugur. idrar pH's1 ciddi metabolik asidoz varliginda bile 5.5'in alina disirilemez.

+ Distal RTA: Alkali idrar + hiperkalsii hij i+ F Dl an " .

* Proksimal RTA/daki gibi non anyon gap metabolik asidoz ve gelisme geriligi ile ortaya cikarlar. Proksimal RTA daki
fosfat ve masif HCO, kaybi genelde gorilmez. Kemik demineralizasyonu agikar rikets clmakszin genellikle fip 1
distal RTA da da saptanir.

{ Distal renal tébler asidoz nedenleri |
Primer Sekonder
Sporadik [ntrersek babrek hastohg Urslojik
Kalitsal * Intertisyal nefrit *  Obetrijitif Gropati
* Kolitol b3brek hastaligi + Piyslonefrit * VezikoGreteral refll
v QD * Renal tronsplontasyon * Hepotik
¥ OR rejeksiyonu » Siroz
¥ OR erken baglangigh sagirik « Orak hicre anemisi llaglar ve toksinler
OR geg baglangigh sogirlik *  Lupus nefriti *  Amfoterisin B
- Tip 1 RTA ligkili kalitsal sandrami * Nafrokal « Lityum
¥ Wikson hastolig: * Madoller sDnger babrak * Toluen
¥ Marfon sendromu « Suplafin

¥ Ehlers-Danles sendromu
¥ Familyol hiperkalsiiri
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TUSEMW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢co6ziimii: Klinik Bilimler 153

153.2 hafta once tonsillit, sonrasinda makroskopik hematuri, periorbital ddem, hipertyansiyon, kompleman dustklugu, akut nefritik
sendrom vakasi, akcigerde krepitan raller, olan pulmoner hipertansiyon olgusu

ILGILIi NOTLAR

Klinik
En a1k 5-12 yaslannda gérlor, 3 yag allinde nadirdir. Sireptokkokal farenjitien 1-2 hafta, piyodermiden 3-6 hafta
sonra alat nefritik sendrom gelisit

Klinik asemptomatik mikroskobik hematiriden ABY’ye varyasyon gasterir. Renal futuh iddiyetine bagh olarak
adem, hipertansiyon ve oligir gelisebilir,

Hastalarda HT we/veya hipervolemi nedeniyle ensefalopati (gérme kaybi, bas agns, mental gerileme,
kenvilsiyon), kalp yetmezligi ve akciger sdemi (ortopne, dksirik) gelisebilir. Ensefalopatide hipertansiyon diginda
streptokok antijenlerinin 555'ye direkt foksitesi de etkendir.

Mefrotik sendrom < %5 vakoda olosdr. Mon spesiik istahszlik, letarji, kann ve yon ogns: sik gérdlor.

Tam

* Idrarda eritrositler, eritrosit silendirleri ve PMNL garilor. ESH artmighr.

* Hafif normokrom anemi vardir. Serum C, dizeyl akut faxda diglidir (>%90) ve 6-8 hafta sonra normallesie
CH50 siklikda azalmistir ancak €, dizeyl normaldir.

Tam streptokok enfeksiyony kanlaryla dogrulanir (Pozitif bogoz kilird, ASO, onfi-DNase B, pozitif Streptozim festi].
Ciddi nérolojik bulgulon olan  hastularde  kraniyal MRG'de  parieto-occipital olonda  reversible posteriyor
lakoensefalopati izlenir.

Ayine tamda akut nefritic sendrom yapabilen tOm hastalildar digtnGlmelidir

Renal biyopsi endikasyonlan:

2 aydan fazla devam eden

¥ Hematiri

¥ Proteiniri

¥ Azalmig bdbrek fonksiyonu

¥ €, dosoklogo

Komplikasyonlar

* Beyin knnamasi

Kalp yetmezligi

Hiparkalemi, hiperfosfatemi, hipokalsemi, asidoz, Giremi, diliisyonel hiponatremi
MNébetler
Akut subglotik &dem

Tedavi

+ On ginlok penisilin tedavisi nefritojenik suslann yaylmin lkstlor. Sodyum kastlomass, ditrez (iv furosemid), anti-
hipertansif (Ca kanal blokérleri, vozodilatatérier, ACE inh.leri) tedavi uygulamir. Renal yetmezlik diyaliz gerektirebilir.

+ Grup A streptokoklara bagh bogaz ve dlt enfeksiyonunun tedavisi APSGN geligimini dnlemez.

Prognoz
* >%95 tom sifo vardi Akut foz 6-8 haflada dizelir. Proteiniri ve HT 4-4 hafto sonra normale dénse de persisten
bik h orl 1-2yd (en geg dozelen bulgu).

[ MEMBRANOZ GLOMERULOPATI (MEMBRANOZ u:momri:mnﬂ

* Eriskinde sik, cocuklukta nadir bir nefrotik sendrom nedenidir.
* Primer (idiyopatik) olabilir ama cocukta genellikle sekonder nedenlere birfiktedir.
* MG nin en sik sekonder iki nedeni SLE ve kronik infeksiyonlardir (HBV, sifiliz, malarya)

Patoloji
+ GBMde diffiz kmbnlagma vardr. idiyopotik MNnin inde podosit fosfolipaz A, suglanmalklad
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TUSEW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 154

154.monondritis multipleksin PAN' da goriilebilmesi

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / ROMATOLOUI TU SE m

LABORATUVAR

Etkilenen bireylerde orfa dizeyde bositoz ve lékositoz vardw,

Sedimentasyon ve beyaz kirre says: yikselic
+ Anemi kronik hastalik veya GIS kanoma nedeniyle ortaya gikabilir. Eozinofili olabilir.

immon kompleksler ve serum Ig A artrmghr.

Babrek tutulumunda, tam idrar tetkikinde eritrosit, [5kositler ve silendirler olabilir. Hematori ve proteinir gorilebilir.
ANA, ANCA, RF Htie. Antikordiyolipin ve onfifosfolipid antikorlar pozitif olabilir

« Lezyonlu deriden olinan biyopsinin gk mikroskopik incelemesinde Ibkaklastik vaskilit, immonfloresan incelemede Igh

depolanmas: vardir
TEDAVI

Asil tedavi destek tedavisidir (hidrasyon, beslenme, elektrolit dengesi boxuklugu agn kommIUJ

intestinal komplikasyonlar agir oldugunda (hemoraji, ob: ir )r MSS /[ ) olanlar
steroidler ile tedavi edilir ve gereginde intusepsiyon icin reduk.ﬁlyrm yupllar.

Nadiren, goculdardo rekiiren veya kronik HSP gelisir ve bu durum yiksek doz metilprednizolona yanit verir. Renal futulum
tedavisi diger akut glomerulonefritlerdeki ile aymdu, nefrit gibi komplikasyonlarin geligmesini dnlemek icin ritin steroid
Bnerilmemekdedir.

Agir vakalarda imminsuprese ilaclar, IVIG ve plazma degisimi uygulanabilir.

PROGNOZ

+ Prognazu mikemmeldit. Renal futulum prognozu belider. Hastalann yiizde birinden azinda persistan renal hastalik: binde
birinden azinda ogir renal hastalik géralor.

POLIARTERITIS NODOSA VE KUTANOZ POLIARTERITIS
NODOSA

Kutanéz PAN: Ciltte simirly, hofif konsfitisyonel semptomlar ve agirhk togiyan eklemlerde ortrit yopan selim seyirli formdur.
Mikroskobik PAN: p ANCA(+), kresentrik glomerulonefrit ve akciger tutulumu ile karakterizedir. Bazen sistemige donisebilir

Klasik PAN: Kigik-orta gaph damarlan i iknekroti ki httir. Tutul Ive dzelilde bifurk ekl
ocuklorda nadirdir. Orlaloma 9 yosinda ortayo cikar. Nedeni bilinmez ama GAS, HBY, EBV, myc. The, CMV. Parvoviris

Amn standart konvansiyonel arteriogrofi'dir. Klasik olarakip Gzerinde boncuk’ gbrinliml saptanir.

Pediatrik PAN tam kriterleri: 5 var ise %89 duyarl, %99 szglldir

+ Histopatolofi (kixik-orio copli arferde nekrofizan + Hipertansiyon

vouleiili} + Periferik néropati (duyusal ndropati, motor
+ Anjiograli bugulan lanevrizme, stencz, okltzyor] mononbritis mulliplela) ;
+ Cilt (liveds retikilaris, hassas subkuton nadiller, eilt + Renal tutulum (protstniri>300ma/gn, hamatir,
Glser, purpura, parmaklarda iskemi nekrez, hrmak sntrosit silendirlan, babrek forlaiyeniannds bazulma —
yatog | infar ve splinter hamonji) (GFR nermale gdra %50 azalms)
+ Kas [miyalj, kosio hassasyst) \
ur
TEDAVI
Tek bagina ya da siklofostamidle kambine imm veya plarmaterez yapilr. HBY (+) ise inferferon +
lamuvudin kullanbe.
395
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TUSEMW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 155

155.As1 sonrasi febril status epileptikus ortaya ciktigi, daha sonra sik sik febril nobetlerin goruldugu, izleminde afebril miyoklonik tip
nobetlerinin ve sicak su ile tetiklenebilen nébetleri olan olguda tani

iLGILi NOTLAR

TUSEM PEDIATRI / NOROLOJ

Sit Cocugunun Selim Miyoklonik Epilepsisi

* 3 ay-3 yag orosindo baglar. Mobefler basloyana kadar cocuk tamomen normaldic
+ Miyoklonik ndbetlerle baglar. Diger ndbetler de hastolann yansinda geligi
* EEG‘de jeneralize 3 Hz diken ve yavas dalga patemni izlenir.

Juvenil Miyoklonik Epilepsi (Janz Sendromu)

* Epilepsilerin % 5'inden sorumludur. Adolesanlarda en sik jeneralize epilepsi formudur.
Sabahlan miyoklonilere bajh elindeki esyalan dist lur. Dig firgalama, sag tarama gibi ginlk isleri yapmalda
giiclik cekerler. Daha sonra uykudan uyaninca JTK, Konik-tonik-ldonik ve juvenil absanslar geligic Nérolofik
muayene normaldir:
Uykusuzluk, alkol ve fotik stimilasyon nSbeti uyarabilir.
EEG'de jeneralize 4-5 Hz ¢oklu diken ve yavas dalga paterni gésterir.

Valproat ilk tercih edilecek antikorlsandi

[ AGIR JENERALIZE EPILEPSILER |

Erken Miyoklonik infantil Ensefalopati (EMIE)
« 1lk 2 ayda baslar. Genelde dogumsal metabolik hastalik kaynakhdir
= Agir miyoklonik epilepsi ve EEG de burst supresyen paterni (non-ketotik hiperglisinemi) g&rilor.

Erken Epileptik infantil Ensefalopati (EMIE)=Ohtahara Sendromu
« ik 2 ayda boglar Genelde ' glayan protein 1 yonu veya konjenital MSS malfor
kaynakdidr

St Cocuklugunun Agir Miyoklonik Epilepsisi (SMEl)= Druvet Sendromu

Hayatin ilk yilmda 1-2 ayda bir garilen FK ve afebril unilateral klonik ndbetle knrakterizedir. 2.yildan sonra miyoldonik,
atipik absans ve parsiyel ndbetler garolor.

OD kalkitihr. Asi sonrasi nébet ve ensefalopati gelisen asi iklerde Dravet genetik mutasyonlan saptanmisti.
Sik tekrarlayan atesli k lar sonrasi epilepsi gelismis ve kognitif fonkslyonlarin kaybi dur )
Dravet sendromu dWmtﬂdin

* 2-12 aylar arasinda bogloyan, dzellikle uyandinlma Gzerine veya K halinde gérilen lard
+ Triadi: Miyolkdonik nébetler+BiyOme geriligi+ Tipik EEG bulgusu
+ Erkelordeki West Sendromu/ndan ARX gen yonu (kugkuly genitalya ve kortikal migrasy lileri ile ilighili)

sorumlu tutulmaldadir.

Aglama ataklan srasinda bacakiarin karma cekilmesi ‘Gaz koligl’ ile kansabilir.

* Alfia yatan bir sebep bulunup bulunmamosina gére 2 gruba aynl: Semptomatilc (%80-90) grubun nedenleri arasnda
HIE [periventrikiler komalazi), konjenital enfeksiyonlar, F 1 lag, hiicre migrasyon
anormallikderi, prematirite ve kafa fravmasi (subdural hematom ve 4Nluvemnlwhr kanama) yer alic

Krip!nlnﬂlk (%IO 20) Infantil spazmin pmgmzu lyldir, ancak semptomatiklerin %80-90"inda MR gelisir.

ploj 3 haftadan fazla tam ik prognoz etkilenebilir.
* EEG'de hipsaritmi isimli 5zel bir pattemn gérilir (yOksek vohaj, yovag kootik zemin aktivitesine kangan multifokal dikenler).
» Tedavisinde ik tercih ACTH ve prednisondur. Yigabatrin ikinci km:lhnr figabatrin Tuk ki konder West
sendromunda ilkc tercihtin jenikc diyet, valproat, b lyazepin, topl ! ifin, zonisamid,

prideksin ve IVIG kullanilan ajanlard.

Lennox-Gastautl Sendromu

* 2- 10 yos arosinda baslar. U kemponenti vardir:
Geligme geriligi
- Noébetler: Atipik absans dahil multip ndbet tipleri goriilir. Tedaviye direncli cocukluk cadr epilepsilerinin en sik
(%70) nedenidir. Valproat ve lomotrijin kisman foydahdir. Antikonvilzana direchi ise ketojenik diyet ise yorayabilic
lamid, metubsimid, korib idller veya IVIG kullanilabili

158
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢coziimu: Klinik Bilimler 156

156.miyofosforilaz enzim eksikligi sonucu olan hastalik

ILGILI NOTLAR

TUSEM

IATRI / METABOLIZMA HASTALIKLARI

* Tip lil, IV ve IX"a siroz, Tip | ve XFe renal disfonkslyon, Tip llla ve IV'e miyopati eslik edebilir.
= Tip Il (beyin ve &n boynuz hiereleri), tip Il (periferik sinirler) ve tip IV (diffuz veyo periferik sinir sistemi) nBrolojik tutulum
gbzlenebilir,
‘ Karaciger Glukojen Depo Hastaliklar
Tip ve defekt | Winik Spesifik azellik
o Hipoglisemi, blyime galisma geriligi, hepatomegali,
la Von Gierk
cl:l " o o4 ; hipedipidemi, hiperiirisemi, laktik asidoz, AST-ALT normal
ukoz-O-fosfatoz intermittan diyare Doll-like face,
. Ranomagali, nefrokokincz, renal Fanceni, laktik asidez RENAL
Nazogastrik glukoz inflzyonu veya | o b ob ok yikzib, frombosit fonkaiyon bozuklugy, hepafik tutulum

oral pigmemiz misir nigasta frukioz ve

ol W e I adenom, puberta forde, polikistik over, pankraatii, aterosklercz,
golaktez iceren gidalar kisflanmali

| esteoporaz, von Willebrand fakisr eleiidii eglik edebilic
Ib Von Gierke

Q'_ka’l-é-_@if_\_” !rleok‘?E Tip la “ya sk slarak n3tropeni ve ndtrofil fonksiyon bezuklugu Nétropeni

] - - [Yagla genellikie
| Hipoglisemi, biytme geligme geriligi, hepatomegali, 1
Wi Cori-Farbes hiperipidemi, ALT-AST ytksekdigi, ketozis KC bulgulan dizelirl
Amilo 1-6 glukeeidaz (Debrancher | ¢, o naing, kardiyomivepa, polikistik over sendromu Kas bulgulan
| ' ' ogiriagr
I | :hp-ughssrm. by e geligrns gerilit, hapaiomegal, e
iperlipidemi
IV Andersen = = ~
Aol 1<l b 6 i HSM, blylme geriligi, Hipoglisemi yok! Progresif sirez (5 En kéth prognoziu
(BT: Zlv;r} S i yasindan énce 8lim) Hipatoni, miyopat, kardyamiyspat KC glukejenozudur!
Tip 6 Hers T : BENIGN
il Hepatomegali, hipoglisemi, hiperlipidemi il il
Tip 9 XR, OR :
Ni
XC fostoriaz kinaz Hepaiononll Fasatirt: Biavliade EE hcd'f ”
fagla dieslir
XR en sik KC glukojenoz! =
72:’9]“12 : -t ' Hepatomegali, recomegol rnal fummf, rkots. ”EENAL totulum
Tip 0 Glukojen sentetar | Ak hipeglisemisi, saboh yorgunlugu ve korvilsiyanu

 KAS GLIKOJENOZLARI |

1. grup: Progresif kos gigsizlng o, atrofi veya kardiyomiyopati (tiplt)
2. grup: Kas afins, egzersiz infoleransi, myoglobiniri (fip V! tip VII)

‘ Kas Glukojen Depo | liklar:
Tip ve defekt Klinik

V/MdArdle miysfosforioz Kaz agna, egzeniz infolrans, miyoglebindri
Egamraizden Sree sikroz almak, yiksak karbonhidrath
diyet, kreatin va ramipr| tadaviler faydali olabilic

Tip V ile cyni daho ofir Komporss

Vil Tarul fostofrukdolinaz Ek olarak kompanse hemolitik anemi Hemelitik Anemi
Kas lifinda PAS (+) diostaz reziston polisaklearit

Fesfogliserat kinax Tip Vile aymi

Fosfogliserat mutaz Tip Vil ayni

LDH eksikligi Tip V ile aym

Progresif Beyin Hastalig (GDH VIil)

* Hepatomegali, nistagmus, atoksi, turunkal tremor, &
iletigimleri kopar, yotalak hale gelider.

hipotoni, adar gorilGe Zamanla cevre ile
+ Disfaji sonucu aspirasyon pndmonisinden 8lim olur. Erzim eksikligi gbsterilememistir

246

www.tusemportal.com

www.tusem.com.tr

00000

tusemegitim




TUSEMW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢co6ziimii: Klinik Bilimler 157

157.Down sendromlu ¢cocuklarda asagidakilerden hangisinin goriilme sikliginin artmasi bekenmeyen

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / GENETIK HASTALIKLAR TUSEM
e

diger. Diger trizomiler gibi anne yasinin llerlemesiyle insidans artar: Anne yog 15-29, 1/1500; 30-34, 1/80D; 35-39,
1/270; 40-44, 1/100; AS ve usiu 1/50 as yuq Usti annelerde risk gok yikseldigl iin prenatal tam endikasyonu
vardr. Fetal k veya koryon villus 8meklemesi genellikle yopilir. 35 yos ol annelerde
gl tarama testi etkilidir: dug»k muhrml serum o-fetoprotein, digik ankonjuge striol ve yilksek hCG Down
sendromunun gnshmnl-ridlr Prenatal USG trizomi 21°e eslik eden kaln ense katlanhsi, nazal hmlkvckiuﬁu. kasa femur,

kalp ve GIS lilerini saptayabilir. Turner Icine llerl anne yagimn risk olusi ve
seks krom: 1 daha cok p
Down sendromlu goculdann %951 trizomi 21, %1'i mozaik yap: ve %40 2 di Jok sahipfic.

Bu tronsloknsyonlar arosinda 11492 1q), fflﬁq?lq} v..m:qzlqpmulu Fumolip frizomi 21 de aynads: 30 yay alh kodnkann

Trizomiler ve Klinik Ozellikleri

Trizomi Klinik
TRIZOMI | DOz yiiz, kisgOl burun, basik burun kéki), mongoloid yiiz yapist, yukan dogru ve cekik gézler, epikantus,

21, Down | hipertelorizm, iriste Brushfield lekeleri, brokisefoli, kusa ve diz ense, ensede cilt lkvnmlan, kigok kulaklar,
Sendomu | yiksak domak, ko ve genis sllar ve parmakor. Simian gizgisi, pabis displarisi (kalea gilked), 5. parmak ora
[mengelizm) | falanksinda hipoplozi, eklemlerde hiperflelsibilite
1/600-800 | Hipotoni, mental gerilik ve biylime geriligi, kicOk penis ve testisler, infertlite
Kardiyale Endekardiyal yasnle defeleti, VSD, PDA, ASD, mitral valv prolapsusu
| GlS: TOF duedenal atrezi, omfclosel, pilor stenczu, antler pankrsas, imperfore ands

18, e oy pmmk pulpam G ;lzgl\mmn e dulhi;mli

Edwards | Mental gerilik ve hipertoni, milcresefali, belirgin oksiput, mikrognati, digdk kulak, kisa palpebro, yiksek
sendromu: | domak

176000 Kiza stermum, der pelvis ile kiith ebdUksiyon, rocker-bottom feet (belirgin kalkaneus)
[ | Kardiyak malformasyonlar: VSD, ASD, PDA Renal malformasyonlar: At nali babrek, skopik babrek, 5ift Grater
TRIZOMI | Yark damak-yank dudak, ;030 kez ori hotia. Helop efali, skulp defektleri, okilar hipotelor

13, mikrofialmi, irs kelobomlan, bulbdz burun

Patau Mental gerilik, sogrik, mikrosefall, biylik n fontanel, dizok yerlesiml malforme kulaklar, kapiller

sendromu: | hemonjiomlor, ensede gevsek cilt, Simian gizgisi, dor hiperkerwvelks tmalkdar, flekse parmaklor ve polidalkiili,
kostalardn hipoplazi vaya yokluk
Genital snomaliler: kriptorgidizm, bikornuat uterus, herniler. Kardiyok anomaliler: VSO, PDA, ASD,

| | dekstrokardi
TRIZOMI 8, | Uzun yiiz, yOksek bslirgin alin, genig yukan déntk burun, kolin diga dénok alt dudak, mikroretrognati, digik
mozaik: | kulaklar, yoloek damak, bazen yank damak

1/20.000 Ostecort killar anomaliler, orta mental gerlik
Monozomiler: Kromozamdan lek bir &mek varsa meydana gelir. Tom veya kismi olabilir. insanlarda tam otozomal

mor ller hayatla bagdas sadece mozaik foermlar y Parsiyel ik lok
tagyicilannin goculdannda gdrilebilir

B. KROMOZOM YAPI ANORMALLIKLERi

Delesyonlar: Kromozomun bir pargasi kaybeldugunda gérilie Buosit bir dwissyun oloruk b bir diger kromozom

parcasinn dupliknsyonu Ble birike delesyon olarak meydana gekebilir, Delssyork ¢ lossnlannda vaya ara
porcalannda olabilir ve genellille mental gerilik ve malformasyonlara eglile ederler KigOk telomerik delesyonlar minér
nnnmulwlurk birfikte niun nonspe&ﬁk mental gerilikie nispeten sik g&rll0r. Delesyonlar rutin kr inda
lenebilir, fakat ! lar sadece mikroskop alinda profaz kromozom puhrm&un’h saptanabilir.
Submlkmsimpk delesyonlorda, kayip parca molekiler problar lcuitunurek (FISH nnalui] veya DMNA calgmalan (DNA dizi
analizleri) ile saptanabilir. lrﬁnrla(dnenslkgorulon lesyonlar ve mik ! gwdaki tobloda U 3
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Soru kékii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 158

158.Tip 1 diyabetli cocuklarda DKA patofizyolojisinde yer almayan mekanizma hangisidir?

iLGiLi NOTLAR

Patogenez - Otoimmin Hasar
Genetik olarak yu'km kigilerde (HLA- DRJ HLA DR-4, HIA DQB1 (nonAsp/nondsp)), cevresel faktrler (diyet, viral

felsiyonlar, psikolojik stres)'in tetikledigi p s kargi otoimmin sireci (ICA: anfi-adack ab; GADA:
Glutamik Asit Dekarboksilaz Ab; IAA: instlin otoAb.; 1A-2: Tirorin fosfataz Ab) baslatir. Bu oloimm atak yavas ve ilerleyici
bigimde p hicrelerini harap ederek insilin sekresyonunun kaybina yol acar. Pankreas edaalklanmn %80-901 ylama
viradgnda kiinik diyabet baglar: Gegici remisyon (balay d3nemi) sonrasi olurmug hastalik gelisir.

Klinik Bulgular

+ Hafif insOlin eksikliginde, kas ve yafi dokusunun glukoz kullammi azalir, pestprandiyal hiperglisemi orfaya gikar.

* Daha dirgik instlin diszeylerinde, glikojenoliz ve gluk yoluyla karaciger agin glukoz Gretir, aghk hiperglisemisi
baglar.

+ Hiperglisemi renal esiji mgmdn (>180 mg/d) poliiri veya noktar, polidipsi baslar. Glukoziriye bagh kikarda
monilial vajinit geli: GlukozOn hiperfajiye neden olur. Kalori kompanse edilemez ise kilo kaybs
ve yag dokusunda azalma olur.

* Dehidrasyon yani sira kalori ve elektrolit kaybi fizyclojik stres k, stres h larinin (epinefrin, kortizol, biyiime
hormonu) agin sekresyonuna yol agar.

+ Insblin eksikiigi ve kargs dzenleyici hormonlarn fazlals kombi lipolizin huzl plazma trigliserid ve serbest
yag asidi dizeylerinin artmasi, keton cisimlerini i ibi) ve ) olusumu ve ketoasit birikimine bagh
metabolik asidoz ile Diyabet Ketoasidozu nun (DKA) olluyn gkmasina neden olur.

* Asidozu k etme cabasiyla hizh derin sol (K | asetona déngdmyl
nefesin karakteristik y i kokusu; k ! k larl il |drur|n ahlmasina bagl daha fazla svi ve

elektrolit kaybi (Na, K, P); progresif dehid hipokalemi, asidoz, beyin oksijen kullamiminin azalmass,
biling kaybi ve hastanin komc!oz hale qoimea (Diyabet Komasi), saruslylc meydana gelebilir.

DKA yeni baslangich DM olan ¢ocuklann %20-40"inda gdrilor. Eski diyabetlilerde ise inslin dozlarnin atlanmas: veya
araya giren hastaliklann yeterli tedavi edilmemesidir.

+ %60-80 hdfif-orfa giddetie p ), kusmasi olmayan hafif dehid y vardw, k idoz bulunmaz.

DKA Olmayan Yeni Basglangich Diyabet
inslin Tedavisi
* Baglangxk dozu 0.7-1 U/kg/gin dir.
* Yeni tani alan cocuklarda, rezidiel (i-hicre fonksiyonu nedeniyle, eksojen insilin ihfiyaa azalie (honeymoon-balays
periyodu). Balay: dénemi birkag ay sirebilir.
+ Instlin rezervi tokenen, uzun sire diyabetli cocuklarda, instlin ihtiyact prepubertal dsnemde 0.7-1 U/kg/gin, pubertede
1-1.2 U/kg/gion dir.

insolin Tedavi $emalan
[i-hiere aktivitesini taklit (24 saatlik bazal insilin ve ginlerle birlikte bolus insilin) etmeye dayanr.
Bazal olarak orta etkili (NPH veya lente), uzun etkili (ultralente-UL) veya uzun etkili analog (glargine -G} insolinler kullanili.
Bolus olarak kisa etkili (regiler-R) veya hizh etkili analog (lispro-L veya aspari-A) insilinler kullanhr.
GUnlik bazal instlin ihtiyaci karsilamak igin NPH ve Ulnin 2 kez verilmesi gerekirken, insblin G tek doz yuterhdlr
Rinsolinin etkisi 30-60 dk. icinde bagladig icin, enjeksiyondan sonra &ginon en az sonra y '
pik efkisi geciktigi icin diyal hiperglisemil lda ve efki siresi uzun oldudu kin 830n arslannda
hipoglisemilere yol agabilmekte ve ara 3o alnmasini gerekl laimakdadr Ogonlerle birikte verilen regiler insofin
loglan lispro ve asp etli profili bu g

Aym sekilde NPH/lente nin pikleri ve etki sireleri, 5zellikle gece hipoglisemileri igin risk y ktadir. Glargin insdlin
24 saatlik etki siresi ve pik etkisinin olmamasiyla daha iyl bazal insilin sag gini ktadi
Gindmizde en ideal sema tek doz glargine ve 5§0n dncesi lispro veya aspart insilin PR
Dawn ($afak) Fenomeni: Kahvaltidan 8nce sabah erken saatlerde hiperglisemi garolebilic Bazal insilin olarak aksam veya
gece yatmadan dnce nPH veya lente msuln kullanan wuiduvdn sabah insblin dizeyi azalr ve kan sekeri ykselir. Safak
fenomeninin gecelik biyome | ve insilin Kirensinde arhiga bagh oldugu doginilor. Safok fenomeni
tekrarlayicidir ve cogu sabah kan sekeri orta derecede artmig bulunur. Aksam-gece NPH dozunu artirmak gerekir.
Somogy Fenomeni: Gece yansindan sona veyo sabah erken sactlerde yasanan hipoglisemiden b i

b d sabah hiperglisemisidir. Asin karsit hormon yanitina bagh gelistigi dosintlor. Sabah h»parghsemlsl olan
gocugun geceki degerlerini izlemek durumu egga gkanr. Gece yars: hipoglisemileri saptanirsa, aksam-gece NPH dozunu
azaltmak gerekir. Somogyi nadir bir durumdur; gece hipoglisemi yasayan diyabetli ocuklann ¢ogunda hipoglisemi sabah
saatlerinde de devam eder. neticede insilin dozu azalhh
Brittle (oynak) diyabet: Yeme bozukluklan, psik | (ailesel) veya psikiyetrik problemli coculdarda yoksek insilin dozu
kullamim, sik DKA komusm girme ve kan sekerinde genis dalgalonmalarla lmmldeme durumdur.
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Soru koékii ve ¢coéziimii: Klinik Bilimler 160

160.Boy kisaligl en az hangi hastalikta gordlir?

TU SEM PEDIATR| / METABOLIZMA HASTALIKLARI

B. Okiiler Albinizm
Albinizmin sadece gbz bulgulan vardw. Nettleship-Falls tipi XR kalitilir.

€. Sendromik Generalize Albinizm

* Hermansky-Pudlak OR kalitihr, kanama diy ine, albinizmin cilt ve okiller lar eslik eder.

+ Chediak-Higashi sendromu OR kaltilir, sik bakteriyel enfeksiyonlar, hofif kanama diyatezi ve albinzmle karakterizedir.

[ LoKALIZE ALBINiZM (OD KALITILIRLAR) |

+ Plebaldizm beyoz percem, yiz, gévde ve ekiremitelerde beyaz makil bulunur.
* Waardenburg sendromu beyaz pergem, burun kéki basikligs, iris heterokromisi, sensérinéral sagirik ve Hirsprung

hastaligr ile karakterize bir genetik hastalikhic

Esansiyel bir aminoasit olan mefiyoninden sistein olusur. Mefiyonin ykiminin ara maddesi olan homosistein bir yandan
sistationin sentetaz enzimi ile sistationine déniisirken, biyik bir balomi de metiyonin sentetaz enzimi ile tekrar metiyonine
dénisbr. bu enzimin substrat olarak folik asit bolit] 5. idrofolat ve kofakiér olarak vitamin B12

bolifi ilkobalami: L

i vardir.

[ HomosisTINURI (TiP 1 - KLASIK) |

* Sistationin sentetaz eksikigine bagh en sik gdrilen dogumsal metionin bozuklugudur.

. igot tasty genellike bolik hastalik ve koroner kalp hastakg normal
bireylerden daha siktir.

+ Hastalann %40 B&'ya yantt veren, rezid el enzim aldivitesi olan hafif formdadur.

, ancak

K Bulgular

* Dogumd Idir. infantta buyume ve gelisme geriligi garilebilic

* 3yagindan sonra lens sublul (ektopia lentis) geligtiginde tan konur. Bu durum agir miyopi ve idodonezise
{iris titresmesi) neden olur. Yagamin daha sonraki déneminde asfigmatizma, glokom, katarakd, refina dekolmani ve optik

. I , bzeliikle omurlarda, ana radyolojik bulgud

P yoloj
+ Tromb boli klar artoig | istinin vaskiler endofelde olusturdugu harabiy dur. Ozellikle serebral
k boliye bagh liziler, aynca kor pul le, optik atrofi ve agr hipertansiyon gelisebilir.
Tam
* Metiyonin ve homosisteinin vixcut srilannda artmss, pl da sistin dizeyinin azalmis olmas: Id

* Kesin tam karaciger biyopsisinde/fibroblast kishtirlerinde enzim eksikliginin gésterilmesi veya DNA analizi ile
konulur. Prenatal tam momkiindir.

Tedavi
* Yiksek doz Bé verilir. B&'ya hastalar dramatik cevap verirler
* Bé'ya cevap vermeyen hastalarda Folik asit tedaviye eklenebilir
+ Diyetten metiyonin kistlan, sistein ilave edilir.
+ Betaln (trimetilglisin) metil dondris olarak homosisteinin mefiyonine i soflox
* Yiksek doz C vitamini endotelyel fonksiyonu dozeltir.

230
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Soru kokii ve ¢coziimi: Temel Bilimler 69

69. Primer hiperkogiilabilite olmayan..

TUSEM

PEDIATRI / HEMATOLOU

( HERMANSKi-PUDLAK SENDROMU |

* Okilokitandz albinizm, kanama diyotezi ile karakterizedir.

CHEDIAK-HIGASHI

» Parsiyel albinizm, sik pivojenik enfeksiyon, dev lizozomal grandller ile karakierizedir.

EPSTEIN SENDROMU

* Herediter nefrit, trombositopeni, sinirsel sagirhk ile karakterizedir.

 GRi PLATELET SENDROMU |

* o granbllerin yoldugu PY'de lerin gri gér
agregasyon ve salimm olmaz. Elektron mikroskobi tanisaldir.

% neden olur. Ristosetin ve trombin harig agonistlere

[TROMBOSiT GRANULLERI iLE ILISKILI HASTALIKLAR ]

Hermansky- Pudlak sendromu
Griscelli sendromu

Gri platelet sendromu
Chediak-Higashi sendromu
Quebec sendromu

1.
2.
&
4.
5.
6.

. Paris-Trausseau sendromu

Antikoagilan elsikligi

Antitrombin I, Pretein C, Pretein S, frombomedulin
Kofaktdr proteolizine direnc

Faktér V Leiden mutasyonu (en sik)
Prokoagilan yiksekligi

Protrombin 20210 mutasyenu

Artmug Fakide VII, 1X, X, XI dtzeyi
Fibrinoliz defekti

Dishibrinsjenemi

Plazmincien sksikligi

Agin plozminojen oktivatsr inhibitdrd PAI-1)
Doky plazminojen aktivarses (TPA) eksildigi
Lipoprotein (a) arhgi

Endotel hasan

Hemesistinemi

yonuna direng
P bi

Kan alominda tkanma

Kateter, polisitemi/dehidrotosyen, gebelik
Immobilizosyern

Yarolonma

Trovma, cerrohi, egaersiz

irflamasyon

inflamatuar bagimak hastolig, vaskilit, Behcet hastali
Hiperkoagilabilite

Gebelik, cral kentraseptifler

Antfosfalipid sendromu

Nefrotik sendrom

Maliginite, L-Asporajinaz

Diger nadir

PNH

Trembesitemi

Vaskiler greft

+_Faktsr V Leiden mutasyonu en sik herediter tromboz nedenidir. Fakidr Va'nin aktive protrombin C tarafindan
oy T T

. P 20210 gen mut sonucu p bin dozeyi arlor.

= Antitrombin lll, Protein C, Protein § eksiklikleri daha nadirdir ancak doha yoksek tromboz riskleri vardir.
f s ey

Homotzigot olanlar yenidog da purpura full

lir. Bunlor edinse| durumlora bagh olarak do azalobilir.

* Tek ventrikill kenjenital kalp ar
* K vitamini eksikligi ve varfarin etkisi protein C ve §;
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Soru koki ve coziimi: Temel Bilimler 72

72. 28 yas erkek, sag testiste agrili kitle. Histoloji- belirsiz sinirli hiperkromatik pleomorfik hucreler, solid adalar ve glandtler yapilar,
konfluent nekroz, CD30 (+).
En olasi tam?

iLGILI NOTLAR

PEDIATRI / ONKOLOJI TUSEM

| GERMINOMLAR

* Overde disgerminom, testiste seminom, kafa icinde ve mediyastende olabilirler.

* HCG yiksekilgi goriflebili. PLAP {Alkalen fosfatazin plesental lzoenzimi) pozitifigl Gzgin belirtectin. LDH
izoenzim-1 disgerminomlorda sikhikla pozitiftir.

Endodermal Sinis Toméri (Yolk Sak Téméor'

* Oldukga h jik bir tomardir. Mikroskobik olarak si foblastik ve sinsity blastik hicrelerin garolmesi

tanmin dogrulanmast igin gereklidir.
- Beta- HCG yiksekligi ile korakterizedir.

| EMBRIYONEL KARSINOM |

* Ensiktestiste gdrolor. Diger germ hicreli tomérlerden forkh olarak immunohistokimyasal olarak CD30 ile pozitif
boyamir. Hostalann %60'inda, HCG yUksektir. PLAP porzitifligi de saptanabilir

| GONADOBLASTOMA

« Ozellide gonadal disgenexzili gocuklarda gariior.
* Gonadoblastomlardan siklikla disgerminom gelismektedir,

GERM HUCRELI OLMAYAN GONA

Gocuklarda nadirdir. Genellikle overlerde gdrilor.
Sertoli-Leydig hicre tomérler, granblosa hiicre tomérleri ve nadiren epitelyal karsinom garolor. ik ikisi
lgiladikdan hormonlarla virili 1, femini ve erken puberteye neden olabilirler.

TiROID KARSINOMU

Cocuklardo nadirdir. Ama prognozu eriskinlere gare cok iyidir.
Risk faktdrleri:
- Radyasyon
Genetik faktérler (RET gen dizenlenmesi-Papiller ca; p53 mutasyonu-onaplastik ca; familyal OD kalmm-papiller ca)
— Otolmmun tiroldit (papiller ca)
Tiroglossal kist risk
Histolojik olarak papiller (%80), folikiler (%17), medaller (%2) ve mikst diferansiyedir.

Kizlarda 2 kat doha fazla garolor. Ortalama tani yasi $'dur ilk Kinik bulgu tiroid veya bogozda sert agnsiz
nod0ldor. Siklikla servikal LAP saptanir. Boyundan sonra en sik metastaz akcigeredir.

En yararh fanisal fest ince igne aspirosyon biyopsisidir. Genellikle firoid fonksiyonl Idi

LIFRAUMENiI SENDROMU

0D; Ailesel kanser sendromu ¢ 17 kromozomdap53 mutasyonu vardie
Hayat boyu kanser geligme riski:

Kodin: %90

Erkelc %70

107
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Soru kokii ve ¢coziimi: Temel Bilimler 90

90. Hangi ila¢ migran profilaksisinde kullaniimaz ?

PEDIATRI / NOROLOUI

TUSEM

Tam Kriterleri I

‘ Avrasiz migren fam kriterleri

A B - D kriterlerine uyon en az 5 amk I Bir
B 4 - 72 soot arcei sren bos adnsi ataldan (fedavi biri:
edilmaysn ya do tedavisi bagansiz elan) a
C. Bog ogns: asofidaki Szellidenin en az ikisini b.
tagimalidie: 3
Ursloteral lokalzasyen d
Zonkdayio karakter e
Ora siddstte ya da siddefli afr £

Rutin fizikssl akfiviteyle kitllegme yo do rutin fiziksel

oldviteden (&m, yirime yo do merdiven gikmal)

kagnmaya reden olma

D Bos ofnsi siresinda asedidakilerden en oz bin
gariloe

a

b.
¢
d
Mids bulors: ve/veya kusma ”

Alut Migren Tedavisi
+ Analjezikler; NSAllardan ibuprofen sncelikli kullaniir etkili degilse naproksen sodyum kullanili.
Parasetamol de kullanilabilic. Biyiik cocuklarda ospirin verilebilir.

Bas agnlan sik (= 1/hafta) ve hayat kestlayic ise profilaksi an
Kullarilan ilaglar:

Ca kanal blokerleri [Flunarizin)

Antihipsrtansifier (Propranalol)

_En az bir gurg poaiiffic

. ciddi migren wda endikedir. Almotriptan sadece adolesanlarda FDA onayr almigtic
+ Direncli vakalorda iv smlor ve ketorolak ile kombine edilerek proklk 1 veya kk pamid kullanilic.
Koruyucu Tedavi

Aurali migren tans kriterleri

veya daha fazla azagidaki tamamen gen dénGsld auralardan

Gorsal

. Duyusal

Kenugma/dil semptomlar
Mator

Beyirsap:

Refincl

Agofpdoki 6 maddeden en az 3'Uniin olmos:

Enaz bir aur yavas yovos 5 dk ve daha fazla streye yaylir
Arka arkaya en az 2 sempiom orfoya gkor
Her bir aura 5-60 dk arasinda strer

En oz bir qura unilateraldir

az 4-6 ay kullanili.

b Ry

Antikonvilsanlar (Valproat, Topi L , G
Antihistaminikler ( Sipraheptadiny
~ Antidepresanlar (Amitriptilin}
~ Koerzim Q, Riboflavin, Magnezyum, Butterbur bitkisi, O
Direncli Migren Tedavisi
Proklorperazin
Metodopramid
Ketorolak
- Valproat
Dihidroargotamin

+ Hafl, orta siddete, diffoz lokall v, y

nabotulinum toksini A

* Bulant, fotofobi ve fonofobinin yalnz bir tanesiyle iligkili olabilic

v ve zonklayia tarzda olmayan ognlardu.
Kusma ile iligkisi yoktur.

+ Atak 30 dk-7 gin arasindadi; rekbrrendir ama en az 10 atak olmalidir.

+ Sikikla akut atalk

basit analj P

Bas agrisinda goruntileme endikasyenlan

+ Anormal nérolojik bulgular
N&bet varlig veya cok lesa ourolar
Baziller yo da hemiplejik aura gibi ofipik ourslar
Gocuk & yagindan kigGk ya do ogny larif edemiyersa
OlsOrlkle veyo 5ne efilmekle hissedilen kso bag
agnm

++ + +

amitriptilin kulloniir.

+

Uykudan uyardginda hissedilen yo do uykudan
wyandiron bag ogns:

+ Aile Byllsl slmoyan gecukio migren fipt bag ognsi
+ Hemipleji
+ Tngeminal stenemik sefalji -
+ Olsipital bog agns: 4
+
163
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Soru kokii ve ¢c6ziimii: Klinik Bilimler 109

109.Superior mezenterik arter sendromu ile ilgili dogru ifade ?

TUSEM PEDIATRI / GASTROENTEROLOJ

Kesin tedavi cerrahi midahaledir. Taru konur kenmaz uygulanabilecegi gibi gecici kolostomi uygulanarak kesin
ananm igin bebedin 6-12 ayhk clmasina kadar beklenebilir.

Tercih edilmesi gereken laparoskopik tek seansta pull-through yéntemdir.
+ Prognoz genellilde lyidir. Hastalann bk cogunlugu cerrohi sonrasi digka kontrolond salar. Postop problemler
E

y kolit, sitriktir, prolapsus ve perianal apsedir.
c Hirschsprung Hastalig ve Fonksiyonel Kabizhk Ayinea Tanisi
| Fenksiyonel Kabizhk Hirschsprung Hastahg

Kabizlik baslama zamam > 2 yag Degumda
Enkoprezis | Yaygin Nadir
Gelismedae yetersiziik Nadir Olabilir
Enterokelit [ Yok Olabilir
Barsak egifiminin gidlesmest | Genslids Yok
MUAYENE
Abdeminal distansiyon [ Nadir Yaygin
Azalmas kilo alim | Cok nadir | Nadir

Laberatuvar
Anorektal manomemi internal anal sfinkter gevger internal anal sfinkter gevsemesinde
yetersizlik
Rektal biyopsi Nermal Gangliyon hiicrelen yok, artmig assfilkelinesteraz
| o o | boyanmas - o
Baryumlu lavman Masif goito kitlesi, gegis zonu yok Gagig zonw vor, begalhmda gecikme (> 24 soaf)

PERIYOR MEZENTERIK ARTER SENDROMU (WILKIE/CAST SENDROM

+ Duodenumun Gcined kismina basi sonucu superiyor mezenterik arterin efkilenmesi nedeniyle olugur.
Cerrahi gibi intraabdominal basines arttiran durumlar, hizh kilo koybi ve immobilizasyon risk fuktorleridir.
Bashca semptomlan aralikh karn agns;, anoreksi, bulonti ve kusmadir,

INVAJINASYON

Sindirim yolunun bir bélimdnin kendinden sonra gelen parcasimin igine girmesine invajinasyon denie
insidans: 1-4 /1000 canh dogumdur.

5 ay-3 yag daki coculdarda | inal obstrilksiy en sik
+ Erkelkderde kizlardan 3 kat fazla garilor

Hastalarin % 6071 1 yagindan, %80'i 2 yagindan kixUktir ve yenidoganlarda nadirdic
Bazilari kendiliginden dizeli. Tedavisiz birakilir ise cogu 810mle sonuglanr.

“ETivoLodi

+ %80 idiyopatildir.
+ likbahar ve sonbohardn insidans: pik yapar Olugumunda A iris #ip € enfeksiyonlan ile paralelik kurulmug
Henoch-Schonlein purpurasinin komplikasyonu olarak ortaya gikabilir.
+ Gonbmizde uygul i ikd goc dénemde yapimasi invajinasyon riskini arttir,
+ lleumdaki biyomis peyer plakian ve lenfonodiler hiperplazi invajinasyona neden olabilir
+ Hastolarn % 2-8'inde Ige danik apendiks, Meckel divertikild, nd F jiom, polip, duplik veya
ibi belirlensbilen bask ktalan bulunur. Bunlar 2 yos izeri cocublarda daha siki, Gocugun yas artikea

9!
baslangig noktasi olmasi riski de artar.
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 125

125.Tek tarafli optik norit ile tariflenen MS vakasinda hasta i¢in en olasi tani ve en uygun tetkik asagidakilerin hangisinde birlikte
verilmistir?

A) Multipl skleroz — Kraniyal manyetik rezonans goruntuleme

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / NOROLOUI TUSE M

B

$SS’NiN DEMIYELINiZAN HASTALIKLARI

* Kronik, remisyon-relapslar ile karalderize, beyaz muitipl lezy neden olan demiyelini

Gocuklarda nadir olup, %5 hasta 18 yagindan énce bulgu verir. Efiyolojide genetik. imminolojik ve enfelsiyz foktorler
& Kadir. EBV enfelsiyonu ile gili iligkisi gasterilmistic

+ Birinci derece akrabalarda MS dykisi yaklawk %20 dir.

+ [En sik klinik bagvuru bul, tek tarafh gigsizikde beraber Gst motor néron tutulumu, duyusal anomaliler,
gorme y vwc idir, P iler siktir, Gorme problemleri arasinda diplopi, nistagmus ve optik nérite
bagh ani gérme kaybi sayilabilic

+ En sk optik sinir tutulumu olur.

Bas agnsi, yorgunluk, dizartri,
Néromiyelitis optika (Devic hastal
* Kesin tam otopsi veya biyopsi RG'de korpus kallozum,
periventrikiller beyaz cevher, beyi b1 ve spinal kordda kiglk 3-4 mm plalkdar gérilir. BOS'to oligokional bant
saplanir.

Atakia yiksek doz metilprednizolon (Uzun dénem prognoz Ustiine efkisi yok) verilir

Kmn& tedavide modlﬁya edlcl lrllerferwn tedavisi, hostalik al\"wliﬁkﬂl azaltabilic En cok kullamlan INF-{Ydie. INF-J,
ak asetat, fingolimod ve b erigkinde kullanil

Fingolimed gocukdarda FDA onayr almishr.

AKUT DISSEMINE ENSEFALOMIYELIT (ADEM)

Sikikla nonspesifik USYE bazen de agilama veya kizamik, kzamikgik, su icedi, herpes zoster, kabakulak, mikeplazma
pnémonia gibi enfeksiyonlar sonras: ortaya gikan, monofazik, immin araall demiyelinizan hastalikhr.

Ateg, letarji, lusma, gicsizlik ataksi, bag oresi, nébet ve diger sistemik bulgular vardiz Hastalar deliryum, koma,
miyelopati ve folal nérolojik bulgular geligtirir (Ensefalopati tipiktir).

+ Kranlyal MRG'de T2 Imsdlards yaygin, beyaz cevher, bazal gongliyon, fulamus ve beyin sapim tutan simirdan dizensiz

Bdem, infl ve Y yon lh karakterize lezyonlor gorilir. Ara stra hemorajik beyoz cevher lezyonlan
gorolir, BOSMa ve pleositoz gzlenic
+ Tedavide yoksek doz IV metilprednizolon sonrasi PO prednizolon etkilidic. IVIG tedavisine de iyi yarut veri.
* %70'i 6 ay icinde tamamen iyilegir. Kolanlarda sekel geligir. Ataklar sirosinda 8lom bildirilmigtir. Tekrarlamaz.
+ Ayirici tam ilk sirada MS yer alir. Genetik makrofaj akdi dromlan (Familyal b f itik lenfohistiyositoz ve
Chediok-Higashi) ve 555'nin izole vaskiilitleri de dwaﬂnulmelrhr
£ ADEM ve ilk Atak Ms Ayinc Tanisi
ADEM | Ms
[ Yag < 10 yos [K=F) > 10 yo3 (K>F)
Stupor/kema + |
[ Ateg/kusma +
Ale Sykisl Yok | %20
Duywsol sikaystler + +
Nabet + ‘
[ Optik ndrit Bilateral | Unilateral
Ragvury Polissmptomatik | Moncssmprematic
Kraniyal MRG Dogimk lazyonlar- Bazal ganglion, | Taois julkstoliorklal leyorion: Pariventikler
talomus, gri-beyaz cevher bilsgke beyuz cavher, korpus kallozum
[sos | Pieositez fLanfositon | Oligokional band
Steroide yarv! [+ I+
Tdem R TR—— T e ——
Ti7s
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢coziimii: Klinik Bilimler 136

136. dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugunun ayirici tanisi

ILGILI NOTLAR

TUSEW PEDIATRI / ENDOKRINOLOUI

HIPERTIROIDIZM

¢ Ensik nedeni Graves'tir.

Hipertiroidizm nedenlerl

Groves Subalut tiroidit
Neonatal groves Alout sOplratif firoidit L
Pitutier odenom Amiodaronun indbkledigi firoidit .
Korpolkarsinom fyotrojenik E
Tirotiropin resepidr aktive edici mulasyon Kasitli alim
+ Tolsik MnG Hamburger firotoksikozu
+ Tolaik scliter adenom Struma ovarii 3
+ Kenjerutal Hipartirsidi Tireid Ca %
+ McCune Albright Tirotoksikoz fockitia
Iyodun indikledigi (Jod-Basedow) Tiroid hormon direnci /

[ GRAVES HASTALIGI (GH) |

Goculdarda 1/5000 sikhginda gorilor. Pik insidans: 11-15 yag arasindadic Kiz/ erkek oram 5/1 ‘dir. Ailede otoimmin firoid
hastah: Sykisd geneliikle vard.
Etiyoloji
+ Tirot piér stimilan antikor (TRSAb) ve firolropin resepiér blokan antikor (TRBAb) vardir. Hastaligin Klinik seyri
genellikle bu iki antikor arasindaki orana poralel gider.
+ GH'de gbrilen offal iye tiroid ve géz kaslannda ortak bulunan antijenlere karg gelisen anfikerlar sebep olur.
* HLA-BS ve HLA-DR3 ile iligkilidir.

ni ulgular

Motor hiperaldivite ve emasyonel bozukluk { huzursuz, kalay heyecanlanir ve aglar) ilk belirilerdir.
Dikkat siiresi ksadir{okul bagans direr), istah artmosina rajmen kilo azabr.

Cilt nemi-kaizonkhr, asin terleme olur. Kos zayifhi nadirdir.

Tasikardi, carpmh, dispne, kardiy gali, kalp y ligi, atrial fibrik mitral y lik (sistolik Ufirim), sistolik kan
basincinde ve nabiz basinainda yOlselme olur.

Tirold “krizl” veya “hirtinasi” ani baslangig, hipertermi, agir tasikordi ve huzursuzluk ile ortaya gikon bir hipertircidzim
formudur.

Maskeli hipertiroidi apati, halsizlik ve kageksi gérilen bir formdur.

Yaygin gualr ve uzamig tirotoksikozun (> 8 hf) kombinasyonuna neredeyse her zaman Graves hastohg neden olur.
Dolasimdaki TSHR-Abs veya karak k géz veya clt deg inin varig Id)

Laboratuar Bulgulan
* Serum total ve serbest T4 ve T3 dizeyleri yiksektir. TSH dizeyi baskihdw.
+ TPO antikarlan cogu kez mevcuttut. Yeni tar alanksrda TRSAb vardir ve kaybolmasi remisyonu angérir.
* Radyoaldif iyot hizla ve diffiz olarak tutulur.
+ Kemik yos ileriligi ve kraniosinostoz gérilor. Kemik dansitesi tamida azalmis bulunabilir, tedaviyle normale déner.

Tedavi

+ llog (PTU, metimazol): ilug tedavisiyle 13 yasindan biy ok hastalar, erkelder, viseut kitle indeksi yiksek olanlar, guatn kigisk
alanlar ve T3 dizeyi hafif yilsek olanlorda srken remisyon olasihig yiksektir.

Metimazol goculduk ¢ofi graves hastalannda ik tercihtir. Metimazolin yan etkisi reversible kelestatik sarililchie
Tirotoksik kriz ve gebelikte toksik oldugunda PTU tercih edilir.

Radyoaktif iyot [10 yas Gzerinde ilk secenek olabilir)

Mear-fotal tiroidektomi

Propranolol, atenclol sempatik beliriler fazla ise kullanihn
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TUSEW

TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 136

136. dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugunun ayirici tanisi

TUSEM PEDIATRI / NOROLOU

EPILEPSiYi TAKLIT EDEN DURUMLAR

KATILMA NOBETLERi (BREATH-HOLDING SPELLS

Atakarlo karokerizedir. Sinirlenme veya agn gibi uyaranlar sonucunda gocuk aglar Gocugun siyanoz veya apnesi
olur. Tonusu czalw. Olay giddetli ise kasilma veya miyeklonik atin gérilin. Cocuk atagin sonuna dogru serebral anoksi
nedeniyle yanitsiz hale geldigi icin allelerde biylk korku yoratir. Genellikle ailede benzer dykid ya da vazovagal
senkop dykisd vardi. Demir ekslidigi anemisl katilma nébetlerine sildilda eslik eder. Olup olmadig mutlaka
tetkik edilip (hemogram, ferritin) varsa tedavi edilmelidir. Bazi uzun QT sendromiarirun da belirtisi olabilir.

2 major tipi vardirs

[ 1. SIYANOTIK SPELLER |

Epizod daima gocujun sinirlenmesini veya azorlanmasim takiben lasa ve fiz sesli aglomonin ardmdan wzun ekspiryum
ve apne ile ortaya gikar. Jeneralize siyanoz hizla baglar, klonik sigramalar, opistotenus, bradikardi ve biling kayb: olabilic
Nérolojik muayene normaldir. interiktal EEG normaldir. & aydon énce nadirdir, 2 yaginda pik yopar, 5 yoginda
kaybolur. Tedavi ailenin desteklenmesidir.

( 2. PALLID (50LUK) SPELLER |

Daha az gérilir. Disme, basi vurma veya oni irkilme gibi agnh vyaranlara baslar Cocuk solumayr durdurur, hizla
bilincini kaybeder; soluk ve hipotonik hale gelir, tonik nébet gecirebilir. 2 sn.den uzun siiren asistoli periyodian ile
brodikardi olabilir. Interiktal EEG normaldir. Yaklagim aymdir.

HIPEREKSPLEKS

Madir, sporadik, bozen olozomal dominant kalilan yenidegan baslangich olan ve yosam tehdit eden tonik
kasiimalardir,

Tipik triadi: Genel kanlik + nokiumal miyoklonus + patolejik more refleksidir.

» Kosimalar yutma zorlugu, beguima atags, kalca disloknsyonu, umbilikal veya inguinal herni ve mator gelisim geriligi ile
sonuclanabilir,

Yenidoganda garilen formu 1 yagina kadar dizelir ve uykuda gérilmez.

Gaenetik nedeni striknin duyarl glisin reseptérierinin alfa ve beta Onitelerindeki defeknir,

Spesifik tanisal belirtisi: Burun veuna yapilan dekunma ile bagi gen atma geklindeki oni irkilme harekefidir

Ayine tamdo starfle epilepsi, miyoklonik ndbetler, | tetani, f iyazin toksisite ve Schwariz-Jampel sendromu
diigbnolmelidir.

Tedavide klonazepam kullani.

Theollk i

* Spasmus nutans: Bas salloma, nistagmus ve for 1 olugan, patik, nadir bir parcksismaol bozukduktur.
Kraniyal MRG normaldir. Genellikle il 1 yiklo ortoya ckar, 5 yaging dogru ise tedavisiz tam iyilesir.

Sandifer Sendromu: Gastroézofagiyal refliye bogh, bas boyun ve gévdenin spazei ve anormal postir ile
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru kokii ve ¢co6ziimii: Klinik Bilimler 161

161.SIRS kriterleri Ates> 38 C veya «<36°C, Kalp hizi>90/dk, Solunum hizi > 20/dk veya PaCO2 <32mmHg, Beyaz kure >12000/mm3
veya <4000/mm3 veya >% 10 band formu

ILGILIi NOTLAR

PEDIATRI / NEONATOLOJ TUSEM

2. BAKTERIYEL SEPSIS

A. Baglangig bulgulan
* Genel: Ateg, hipotermi, emmeme, iyi gériinmeme, dem

+ GiS: Abdominal distansiyon, kusma, diyare, hepatomegali

+ Solunum: Apne, dispne, fakipne, retraksiyon. burun kanadi solunumu, inleme, siyanoz

+ KVS: Brodikardi, hipotansiyon, tagikardi, solulduk, alacoli cili ve soguk-nemli cilt

* Renal: Cligiiri

.

MSS: rritabilite, letarji, tremor, konvilsiyon, hiporefleksi, hipotoni, kabank fortanel, tiz sesle aglama, dizensiz goz
hareketleri, anormal moro refleksi

* Hematolojik: Splenomegali, kanamalar, solukluk, sanlk, petesi, purpuro
B. Geg komplikasyeniar

+ Solunum y ligi, pulmoner hi iyon, kalp yetme:!
Sdem ve tromboz, adrenal kanama ve/veya y lik, kem
DIK'i igarir

3. SISTEMIK INFLAMATUAR YANIT SENDROMU (SiRS)

babrek yetmezligi, karaciger disfonksiyonu, serebral
ficfor ke T a

( i, anemi) ve

‘sdem ile sonuglanir. Daha agir etkilenen olgularda DIK gel

Artan doku hasan multisistern organ yetmezligi ve 8lome
yol agabilir.

Pediatrik SIRS ve sepsis tarimlamalan

SiRS: Asagidakilerden =7 ile korokterize sistemik

Gecikmig kapiller delum > 3 soniye
Hipotansiyon < -2 SD yag igin B

o

erflamatuvar yorithr, Perflzyon anermallideri -~
+ Voout ssinda degigiklik < 35°C veya > 38,5 C Oliglri [idror ¢ kit <0.5 mi/kg/saai) .
+ Solunum disforksiyonu Lektik azidez (yUlask lakiat ve/veya arteriysl ]
-
+ Takiprs > +2 5D yoy kin (yerdogon >60; bebek b
=50, gocuk > 40/dakika) Mentol durum degisildiklen -
+ Hipoksami (PaQ, < 70 mmHg, oda havasinda) Sepsis: Enfsl karyi sistamik irfl yanit -
+ Kalp disfonksiyonu ~
+ Tagikardi > +2 SO yog igin (yenidogan > 160/ b
dokika)
/
2

4, ATES i

+ Enfekte bebeklerin %50 sinde oksiller 37,8 “C'ten ylksekdir,

o Sepsis, IYE, menenjil, osteomiyelit, gustroenterit veya pndmoni kaynakh olabilir

« Impetigo, sellolit, mastit, emfal#, deri absesini icerir.

+ Ekfima gangrenosum (psbdomonas), somon pembesi knbarciklar {Lmonocylogenesis), vezikiller (HSV), yabon
mersinli kek gdrintish (konjenital CMY, lazamikgik ve parve viriis)

6. OMFALIT
7. TETANOZ

3 - 10 gin arasinda baslor. Diskaj, lar, kasilma nabetleri ve sikikla aspirasyon bronkopnmonisine bagh
Blom olur.

47
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TIPTA UZMANLIK SINAVI EGITIM MERKEZI

Soru koku ve ¢cozimii: Klinik Bilimler 184
184.hangisinin biliyer atrezide gorilmesi en az olasidir?
A) Uzamis sarilik
B) Akolik diskilama
C) Koyu renkli idrar
D) Hepatomegali

E) Portal vende gaz

ILGILI NOTLAR

PEDIATRI / GASTROENTEROLOMI Tu SE M

]

Konn ofns ile birlikte lipoz arte bize akut pankreotiti digOndOrmelidir.

Akt pankreatit yanetimi:
+ Sma-elektrolit dengesini sogl h, kusan k larda nazogastrik t0p yeregtinlimelidic
* Profilaktik anfibiyotik kullanimi &neril ktedir fakat ciddi akut pankreatitte kullanilabilmeldedir.

Travmalik pankreatit haricinde tedavide cerrahi ok nadiren gerekir.

Analjezik olarak morfin ve kodein kullaniimamalidie. Bu ajanlar oddi sfinkterinde spazma neden olarak tabloyu daha da
agrlaghnrior.

Komplike olmayan hastalarda iyilegme 4-5 gin icerisinde gergeklesir. Alta yatan sistemik hastalik veya tavma varsa
prognoz defiskendic

Alewt ponkreatitte hostalara pankreatik enzim destefji verilmesi gerekmez,

Beslenmeye entaral olarak yavay yavas gecilir ve beslenme kademeli olarak arthnlir. Baslemeye baglamak icin lipaz
dizeyinin normale gelmesi beklenmez.

Konijuge bilirubin dizeyle

yakainmalar hayatin ilk

Etkilenen bebelderde sanjk, koyu renkli idrar, agk veya akelik digki ve hepatomegali vardir.

Kolestuzin saptonmasinddn sonmki basamak herhangi bir spesifik veya fedavi edilebilir sebebi (sepsis, Idrar yolu
enfeksiyonu, hipotiroid} galaktozemi, tirozinemi gibl) hizlo orfaya koymaktw.

Neonatal kelestaz neflenier]
+ Galakiozemi + Neonatol hemokromatezis
Kintik Fibraia + Glilkojan deps hastali: fip 4 T
Tieozinamitip 1 + Gaucher hastolig
Alfo-1 anfiirigsin slapdigi + Sufra axif matabolizma borukluklan =
Alagille sendromu + Miaman-Pick hastoligi

+ Parolsizomal Bozulduklar [Zelwegaer] )

++#+ + 4

Hipopituitarizm

Kolestaz intrahepatik veya elftrahepatik sebeplerden kaynaklanabilir,

[ A. INTRAHEPATIK K(JLESTAZ NEDENLERi |

1. Neonatul Hepatit
Sporadik neonatal hepatit
+ Gojuvaka Ky d | intrahepatik n %75 ini olugtururiar,
+ Premature veya SGA bebeklerde siknr Safra kesesi normaldie Ki iger biyopsisinde lobuler
bozukluk vardir, sinfigrafide ise tutulum yoltur
« iyl prognozivdur Vakalann %60-70°i belirgin hepatik fibroz gelismeden -8 ayda iyilesir.
« %10 fibrozis geligi. Gok az lasminda siroz geligir

Aagenes sendromu (Lenfadem- Kolestaz Sendromu)

* intermittan kol ve alt ek itelerde lenfddem ile karakterizedir idiopotikdir.

Zellweger sendromu

* Peroksizomal bozuldultur.

Yenidogan Demir Depo F Iign (Neonatal Hemal yonel Alloimmin Karacig )

-+ Karaciger, kalp ve endokrin organl demirin depalandig, RES'in kerundugu hastohkhr. Tam ekstrahepatik

siderozun MRG ile ghsterilmesi ile konur.

Alloimmun gestasyonel bir bozukduktur. Prematiirite, IUGR ve renal disgenezi ykisi sikhr.

Farritin degeri 800-7000 arasindadir. INR'de ve AFP*de balirgin orts varken, fransominaziardaki artig hafiftic. Trigliserit
seviyeler genellikle normal
Riskli gebelerde intrauterin IVIG verilmesi veya dogumdan sonra bebege IVIG uygulanmas: ve kan degigimi karociger
transplantasyon ihtiyacim azakr.
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Ziya Gokalp Cad. No: 3 (Soysal ishani) Kat: 5
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ANKARA Kizilay/ANKARA
0(312) 435 05 00
Beyazitaga Mah. Topkapi Cad. No: 1 Kat: 3-4-5
ISTANBUL Topkapi/iISTANBUL
0(212) 523 10 00
Yeni Baraj Mah. 68053 Sok. Aydin 6 Apt. No: 8/B
ADANA > Seyhan/ADANA
0(322) 22463 23
Giilliik cad. (Soytas Ulukut is Merkezi) Kat: 7 No: 10/27
ANTALYA Muratpasa/ANTALYA
0(242) 243 88 22
Asimbey Cad. No: 12 Gorukle Mah.
BURSA B blok Daire: 2 Niliifer/BURSA
0(224)4417414
istasyon Mabhallesi Atatiirk Bulvari
EDIRNE Libra Teras Evleri A blok Kat:2 No:193 D:16
MERKEZ /EDIRNE
Lala Pasa Mah. izzet Pasa Cad.
ERZURUM Omer Erturan is Merkezi Kat: 1 No: 3
Yakutiye/ERZURUM
0 (442) 23335 85
28 Haziran Mah. Turan Gunes Cad.
KOCAELI No: 273 Kat: 1 izmit/KOCAELI
0 (553) 144 08 55
Sahibi Ata Mahallesi Mimar Muzaffer Cad.
Zafer Alani Abide is Merkezi: Kat: 4
KONYA
Meram/KONYA
0(332) 3519523
Cumbhuriyet Mah. 65. Sokak No: 3 Kat: 1
SAMSUN Atakum/SAMSUN
0(362) 43193 39
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