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1. soru: Dikkat eksikligi hiperaktivite 377 DEHAB AYIRICI TANI

S LAhanit 1. Gorme ve isitme bozukluklar
bozuklugu ayirici tanisinda yer alan O| i-Antihistaminik ilaglarin yan etkileri 2 Nabwrier (dcafikiaabesos e
h | kl | d o S 11l-Kalsiyum metabolizma bozuklugu : gt
astaliklarin sorgulandaigi soru kit rehilarmesi 4. Uyku bozuklugu
Y i 5. Demir eksikligi anemisi
A VTiold hasalikian 6. Tiroid hastaliklan
VI-Anksiyete 3 -
L > 7. Fenobarbital, karbamazepin,
Vii-Depresyon antihistaminik ilaglar
P Yukaridaki hastaliklardan hangisi dikkat eksikligi 8. Depresyon
ST o q [= | hiperaktivite  bozuklugu  hastaliginin  ayinc ; -
Cevap : Tiroid disfonksiyonu, OKB ve tanisinda éncelikli klinik durumlardan degildir? 9. Anksiyete bozukjuidan
. . D 10.Bipolar affektif bozukluk
|§|tme bozukluklar I A) I 11.Kursun zehirlenmesi
Al B) I-m
i @ i DEHAB hastaliginda davranis odakli tedaviler ve
) }:;_Y"/'V" metilfenidat kullanilir. Metil fenidatin yan etkisi: Tik,

karin agrisi, kalp hiznda artis, uykusuzluk, istah
kapanmasi yapar C.S.S.
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Dikkat eksikligi Hiperaktivite bozuklugu (DEHB)

*Cocuklardaki en sik norodavranissal bozukluk. Etyolojide dopaminerjik genler rol oynar. EEG anormallikleri de eglik edebilir
*DEHB ; dikkat eksikligi ve dikkati stirdiirmede bozukluk , dirtd kontrolinde bozukluk ve motor agin aktivite gortlir
*DHEB tanisinin konulmasini saglayan DSM-5 kriterleri 5-12 yag cocuklarda yapilan saha caligmast ile kanulmustur

1. soru: Dikkat eksikl Igl hi pera ktivite *DSM-5 kriterlerine gore; - Deliryumda ajitasyon korku, kendi kendine kor
v Davraniglar gocugun geligimsel dizeyiyle uyumsuz olmall durumunda dalgalanma, oryantasyon bozuklugu
bOZUkIUgU ay|r|C| tan|5|nda yer alan {ayn yas ve geligim diizeyindeki diger cocuklardan onemli dlgtide farkl) > :
v -12 yagindan dnce baglamals DSM_-S Sl'zofnnlik_bozulllult Tani kriter
hastaliklarin so rgula ndlgl soru -En az 6 ay boyunca mevcut olmal) *Asagudakilerden iki (veya daha iazlwl').h.e.
ki ve ya daha fazla ortamda (okul-ev) gkmig olmals Euredg( i baia"_"_b'f sekilde tedavi edili
-Bagimsiz gdzlemciler tarafindan bildirilmig olmals onemli bir zaman dilimi mevcuttur. Bunlarc
-Bagka bir bozukluga ikincil grkmig olmamali veya 3 olmalidir
*Dikkat eksikliginin, hiperaktivitenin baskin oldugu ya da kombine olduklar tiplervar 1-Sanilar
*Tedavi: Davranig odakii tedaviler ve metilfenidat kullanilir 2'Ha[usmasvonlar
Cevap : Tiroid disfon ksiyonu, OKB ve Metil fenidat yan etkileri; 3.Daginik konusma (sik sik raydan gkma ve
. . {stah azalmasi, kilo kaybi,uykusuzluk, uykuya dalma ggligi, HT, aritmi, tikler 4.Cok dagunik ve katotik davranis
Isitme bozukluklari -Kann agnisi, bulanti,bag agnsi sinirlilik, huzursuzluk, tasikardi, carpinti,agiz kurulugu 5'?'“'““’}’ davranig (yani azalmig duygusal
*DEHB ile birikte olan hastaliklar aviiasyon

» Frajil X sendromu, Fetal alkol sendromu
— Yaygin gelisimsel bozukluk (otizm vs), sizofrgni, baglanma kusuru
» Obsesif kompulsif bozukluk,Gilles de la Tourﬁne sendromu
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FAGOSITER SISTEM HASTALIKLARI

Fagositozu esas yapan hiicreler >>>makrofaj ve notrofillerdir
Notrofillerin say ya da fonksiyon kusurlari fagositer sistem hastaliklarini olusturur

Klinik < X
. . o v Tekrarlayan dermatolojik enfeksiyonlar FAGOSITER SISTEM HASTALIKLARI
2. Soru :Kronik grantlomat6z hastaligin (St e Brgioeiilie ) *Kronik graniilomatoz hastalik
.. v Ciltalti, lenf digimi , AC ve KC apseleri *Miyeloperoksidaz eksikligi
patogenezinin soruldugu soru Gk AC e toarioi e e el *G6PD eksikligi
Sik kemik ve eklem infeksiyonu *Chediak -Higashi Sendromu
Tekrarlayan lenfadenitler *Hiper IgE Sendromu
*IFN gamma ve IL-12 gen defekti
Umbilikal kordun ge¢ diismesi *Lt{kosit ad_ezyon efektleri
Yara iyilesmesinde gecikme , irin yoklugu *Notropeniler

Persistan notrofilik [okositoz
Kronik gingivit veya peridontit
Graniilom formasyonu

Cevap :NOtrOfII |§| OIdurme |$IEV|nde Tekrarlayan mikobakteri enfeksiyonlari
bOZ u kl u k LAP veya Hepatosplenomegali

......................................................................................................................

1-KRONiK GRANULOMATOZ HASTALIK

Genel Bilgiler

*X-Linked (daha sik) veye OR gecig

*NADPH Oksidoz eksikligi / sitokrom b yok
*Superoksid veya hidrojen peroksid olusmaz
*Kemotoksis , opsonizasyon ve fagositoz N
*Bakderisidal aktivite bozuk

*Katalaz (+) bakteri enfk. T (Stafilokokus aureus)
*Katalaz (-) bakteriler ise 6lar

Klinik
*Rekiirren pnomoni, lenfadenit, osteomiyelit
*En sik enfeksiyon etkeni S.aureus'tur
Karacider anselerinin en sik nedeni S.aereustur

NADPH oksidaz oktivasyoru

NAD"H oksidzz
e o,
NADH ) l
Superoastampon = Gy
&

Hidrajer perckait = H 0, =1 HOZI
Pet* NPCkada
re
Hidroksil radka = HO°
I e

H:0;
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2. soru:Kronik grantlomatoz hastaligin
patogenezinin soruldugu soru

Cevap :Notrofil ici 6ldirme islevinde
bozukluk

PEDIATRI

HoQorozc==sH

99

Asagidaki klinik tablolardan hangisi
fagositer sistem kusuru olan hasataliklardan
degildir?

@ ADA enzim defekti
Kronik graniilomatozhastalik
C) Lokosit adezyon defektleri

D) Chediak-Higashi hastalig
E) Konjenital nétropeni

akaaemisi.com

D, Wekmet Siin Rage B YRademisi

T* benzeri

Fagositer sistemin sayisal kusurlan
*Konjenital ndtropeniler
Elane mutasyonu>>>Siklik nétropeni
HAX-1 mutasyonu >>>Agir konjenital nétropeni

Fagositer sistemin fonksiyonel kusurlari
*Kronik grantilomato6z hastalik
*Chediak-Higashi sendromu

*Lokosit adezyon defektleri
*Hiperimmunglobulin E sendromu

ADA enzim defekti ;

*Agir lenfopeni, iskelet anomalileri ile
seyreden,

*T-,B-,NK- diye siniflandirilan agir
kombine immun yetmezliktir
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2. soru:Kronik grantlomatoz hastaligin
patogenezinin soruldugu soru

Cevap :Notrofil ici 6ldirme islevinde
bozukluk

PEDIATRI

101

18 aylik erkek c¢ocuk tekrarlayan perianal
apse nedeniyle polikliklinige bagvuruyor.
Oykiisiin de bu perianal apsenin 3. tekrari
oldugu ogreniliyor. Yapilan tetkiklerde Ig
G:1800 mg/dl c¢kan ve vyapilan
Dihidrorodamin testinde vyetersiz nétrofil
fagositozu tespit ediliyor. Olgunun tanisi
asagidakilerden hangisidr ?

A) Agir kombine immun yetmezlik
B) Kompleman defekti
C) Humoral immun yetmezlik
@ Kronik graniilomatoz hastalik
immun disregiilasyon

akagaemisi.com

Dr. Wekwet Sonix Rage KA BRodemisi

T* benzeri

KRONIK GRANULOMATOZ HASTALIK
*X’e bagh en sik ve OR gegis gosterir
*NADPH enzim defekti

*Bakterisidal aktivite bozuk

*Katalaz negatif bakteriler élddrilir
*Katalaz pozitif bakteriler oldiriilemez
*Tekrarlayan stafilokoksik apseler sik
*Aspergillus enfeksiyonlari sik
*Akciger enfeksiyonlar sik

*En sik 6lim nednei Aspergillus pndmonisidr
*Rekatif hipergamaglobulinemi sik
*Tanida DNT ve DHR testleri yapilir
*DHR daha duyarlidir

*Cronh serolojisi ogu vakada pozitiftir
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Anormal uterin kanama

Fizyolojik kanamalar haricindeki tim kanamalar anormal uterin kanama olarak adlandinlir

3. soru:Addlesanlarda anormal uterin irvegiiler menstrilel kanama

. v -Diizensiz sekilde kanama
kanamanin en sik nedenin SorgUIandlgl Sebebi hipotalamus-hipotiz-gonad aksimin immatirasyonuna bagl
soru ? -Anovulatuar siklus en sik neden

-Postmenarstan sonra ilk 2 yilda gorilir
-Agnsiz hormon tedavisine yamit verir
Tedavi: Oral kontraseptif/ medroksiprogesteron asetat/ KOK
Demir tedavisi yada eritorsit transfizyonu
***Agnl ve uzamig menstruel siklus>>>en sik sebebi anovulatuar sikluslar ve hematoloji problemler

Ceva p: Hi pota lamus-hi poflzer-over ***Disfonksiyonel uterus kanamasina en fazla neden olan koagulopati — von Willebrand hastaligi
aksin immatiiritesi
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Tam Laboratuvar: APGAR skorunun 5. dakikada 6 ve daha diigiik olmas, asfiksi tanisinda Gnemli bir bulgu
-En bilyiik risk ve en kotii prognoz ciddi asidoz ve baz aggi > 25 mmel/L
AQir perinatal asfikside —hiperamonyemi, kan ve BOS'ta CK-BB ¢
Kanda trik asit 1, AST, 1 ,beta endorfin 1, laktat 1,LDH, 1 noron spesifik enolaz 1 eritropoetin |

Goriintilleme:Amplitid entegre EEG (aLEG)'de belirgin voltaj distikligu ve izoelektrik hat—»yaygin kortikal nekroz

4. soru:Dogum sonrasi canlandirma Difiizyon agirlik MRI (sensitivite ve spesifitesi yuksek)
1 BT sadece kanama agisindan yararl

yapilan, Apgar skoru 5. dakikada 5 olan, USG pek bilgi vermez (IVK kanamayi iyi gosteri
37 GH 3400 gram dogan, arteryal kan
gazinda ph: 6,98 , HCO3: 8 baz eksisi: - * Total viicut veya bag sogutmasi (terapétik hipotermi)

] * Giindmizde bilinen en iyi tedavi yontemidir
19 olan haStaya ya plla bilecek en uygun « Sadece term ve erken preterm bebeklerde kullanilabilir

. . . . = Hayatin ilk & saati iginde viicut sicakhiginin kontrolld olarak 33.5°C arasinda 72 saat boyunca tutulmas

nOrOprOtektIf tedavi nedir ? » Norolojik prognozu ve mortaliteyi belirgin olarak dilzelir

* Hipotermi baglama kiiterler|
TGebelik yag 2 36 ve $6 saatten kigik bebekler
Kord kan gazinda ya da dogumdan sonraki ilk saat icinde pHS7.0 veya BES <16 mmol/L olmas
110. Dakika Apgar skoru <5 veya devam eden resisitasyon ihtiyac
Klinik degerlendirmede orta veya agir ensefalopati
= Hipotermi tedavisi trombositopeni ve kanamaya neden olmaz

Ceva P :Tera pOti k hi pOte rmi -bradikardi hiperkalsemi, subkutan ya§ nekrozuna neden olur

* Metabolik bozukluklann dilzeltiimesi —Hipoglisemi, hipo-hipernatremi gibi
* Nobet kontrold

Ifk seqenek fenobarbitaldic

Yiiksek doz fenobarbital HIE'de norogelisimsel bozuklugu azaltir

Direngli nobetlerde ve asfiksiye bagh KC hasan olanlarda fenitoin kullanilir
*Serebral ademin onlenmesi {swi kisitlamas) gibi, manitol ve steroid kullammi gibi)
* Allopurinol,Kalsiyum kanal blokorer Kok hiicre tedavisi
* Naroporotektif stratejiler-» Mg slilfat, eritropoetin, Xenon gazi, melatonin verilebilir
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Dy, Wehmer Scriw Raga

4. soru:Dogum sonrasi canlandirma
yapilan, Apgar skoru 5. dakikada 5 olan,
37 GH 3400 gram dogan, arteryal kan
gazinda ph: 6,98 , HCO3: 8 baz eksisi: -
19 olan hastaya yapilabilecek en uygun
noroprotektif tedavi nedir ?

Cevap :Terapotik hipotermi

N
I
D

Z > xQ

348

Perinatal asfiksiye maruz kalmis bebekte
norolojik sekelin azalmasi icin verilen
tedaviler ile ilgili asagida sdylenen
ifadelerden hangisi yanhstir ?

A) Norolojik sekellerin azaltilmasi igin en
uygun tedavi hipotermi tedavisidir

B) VYeterli ventilasyon ile kan gazi degerleri
optimumda tutulmal

C) Konviilizyonlarin tedavisinde ilk
@ secenek fenobarbitaldir

Asfiksiye bagli karaciger hasan
olanlarda fenitoin tercih edilmeli

E) Total viicut sogutmasi ilk 6 saat icinde
yapildiginda basari sansi ¢ok daha
yuksektir

Lu.l gEademisi

PERINATAL ASFiKSi TEDAVISI
*Norolojik sekellerin azaltilmasi igin en uygun
tedavi hipotermi tedavisidir C.5.5.

Gebelik yasi 2 36 GH ve <6 saatten kiigik
bebeklere yapiimali

Viicut sicakhgi 33-34 derece arasinda
tutulmali

Hasta 72 saat sonra yavas yavas isitilarak
normal viicut sicakligina getirilir
*Yeterli ventilasyon ile kan gazi degerleri
optimumda tutulmali
*Konviilizyonlarin tedavisinde ilk segenek
fenobarbitaldir
*Asfiksiye bagl karaciger hasari olanlarda
fenitoin tercih edilmemeli
*Total viicut sogutmasi ilk 6 saat icinde
yapildiginda basari sansi cok daha yiksektir
*Tedavide allopurinol ve kalsiyum kanal
blokorleride faydahdir
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5. soru:Atopik dermatit de en az olasi
olan durumun sorgulandigi soru?

Cevap :Bez bolgesi tutulumu

*Deri prik testinde duyarlanma,
sekonder cilt enfeksiyonlari, cilt
kurulugu ile giden kronik bir hastalik
olma atopik dermatitin
ozelliklerindendir.

akaaemisi.com
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Atopik dermatitin tutmadigi yerler

*Bez holgesi
*Avuc ici ve ayak taban

*Mukozalar
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5. soru:Atopik dermatit de en az olasi
olan durumun sorgulandigi soru?

Cevap :Bez bolgesi tutulumu

*Deri prik testinde duyarlanma,
sekonder cilt enfeksiyonlari, cilt
kurulugu ile giden kronik bir hastalik
olma atopik dermatitin
ozelliklerindendir.

HQOM-

PEDIATRI

121

Atopik dermatitin stk komplikasyonlari
arasinda olmayan asagidakilerden

hangisidir?

akaaemisi.com

Dr. Wokmet Sirin Rage BB WP demisi

T* benzeri

i
00k dermatide artrit beklenen bir komplikasyon degildir i

MoIIOW
rtrit Kc 2 likasyonlar

C) Keratokus ve katarakt
D)Herpes dermatiti
E)Eksfoliyatif dermatit

C.S.S.

Atopik dermatitin tutmay!
sevmedigi yerler;

*El ve ayak tabani
*Mukozalar

*Bez bolgesi

*Enfeksiyonlar
Sekonder bakteriyel cilt enfeksiyonlar
(s. Aereus ..en sik>>>impetigo)
Kaposi varicelliform eriipsiyon veya egzama herpetikum
(HSV en agir)
Sigil , Molloscum contagiosum, Egzema vaccinatum
Mantar enfeksiyonlari.
(T.rubrum, M.furfur )
*Eksfoliyatif dermatit
*GozProblemleri
Goz kapag) dermatiti/ keratokonus ve katarakt
Kronik blefarit sonucu korneal skar ve gorme problemler
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[ » [} 7S SOLUNUM SiSTEMi BRONSEKTAZI

6. soru: 6 yasi nda kiz hastani n, Genel bilgilerAC bronslarinda irreverzible dilatasyon >>>fonksiyon kaybi

antibiyotik tedavisine direncli, 6 aydir
balgamh oksurlk, fizik muayenesinde
parmaklarda comaklasma , sag
akcigerde krepitan ral var. Tani?

Cevap :Bronsektazi
Etyoloji

Klinik

Dilate brong enfeksiyon odag halini alir

| Yapigkan,enfeksiyon zemini

< \ . ‘:

KF (Gelismis iilkelerdeki en sik neden)
Yabanai isim aspirasyonu, gastrit icerigin aspirasyonu, silier diskinezi
Immiin yetmezlikler (6zellikle humoral immiin yetmezlikler-CVID,-Bruton / ataksi telenjektazi)
Bakteriyel enfek.:S.aereus (en sik bakteriyel etken ), Tbe (Lenf noduna basi sonrast), Paeroginosa (nekrotizan pnomoni), B. pertusis
Viral enfeks.: Adenoviriis, kizamik, togaviriis, RSV
Sag orta lob sendromu (hiler lenf nodlarinin sag orta lob bronguna kronik basisi)
Sari tirnak sendromu ( plevral efiizyon, lenfodem, sar tirnak)
Konjenital bronsektazi — Williams -Campbell sendromu ( anuler brons kikirdagi o)
—>Mounier -Kuhn sendromu ( konjenital trakeobronkomegali)

Prodktif okstriik ve koyu piiriilan balgam (azellikle sabahlar )
Hemoptizi, ateg , amiloidozis

Lokalize raller, wheezing, comak parmak, hipoksemi ve dispne ‘ ‘ ’ ‘ \‘
AleriZar nenfini nnn cnacifildic i A
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6. soru: 6 yasinda kiz hasta, antibiyotik
tedavisine direncli 6 aydir balgamli
oksurik, fizik mauynede parmaklarda
comaklasma, sag akcigerde krepitan ral
var. Tani?

Cevap :Bronsektazi

PEDIATRI

2

194

Kronik o©ksirik, sabahlari bol balgam ¢ikarma
sikayeti ile basvuran 6 yasindaki olgunun yapilan
fizik muaynesinde ¢omak parmak, ral ve wheezing
saptananiyor. Oykiisiinde iki yasindayken kizamik
ve adenovirus enfeksiyonu gecirdigi ogrenilen
olgunun , cekilen ince kesitli toraks bilgisayarh
tomografide ekmek i¢i gorinimi saptaniyor.
Olgunun en olasi tanisi asagidakilerden hangisiir

@ Brongektazi

B) Bronsiolitis obliterans
C) Kistik fibrosis

D) Alveolar proteinozis
E) Anfizem

akagaemisi.com

BRONSEKTAZI

AC bronglarinda irreverzible dilatasyon >>>fonksiyon
kaybi
Dilate brons enfeksiyon odagi halini alir
KF (Gelismis tlkelerdeki en sik neden)
EYOLOJI
Yabanci isim aspirasyonu, gastrit icerigin aspirasyonu,
Primer silier diskinezi,
immiin yetmezlikler (6zellikle humoral immiin
yetmezlikler)
Enfeksiyon ( Adenoviriis, pertusis, kizamik, tbc,
togaviriis, RSV)
KLINIK
Prodiiktif oksiiriik ve koyu ptiriilan balgam (6zellikle
sabahlari )
Zaman zaman hemoptizi hikayesi
Tekrarlayan pnomoni ataklari
Rekiirren ates
Egzersizin provake ettigi oksirik ve dispne
Fi=>>Raller, Vizing, Comak parmak, Hipoksemi
TANI
Akciger grafisi non spesifiktir
SFT’lerinde obsriktif, restriktif/mikst bulgular
En iyi tani yontemi yliksek rezolusyonlu BT £.5.5.

Ekmek ici gorinimi,bal petegi, tagh ydzik
gorinimi
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Uzun boy etyolojisi
7. soru:Hangi hastalikta kisa boy “Yapisal *Hipofizer gigantizm *Marfan sendromu
T *Genetik *Erken seksuel geligim *Serebral gigantizm (Sotos s
goru Imez sorusu *Eksojen obezite *Tirotoksikoz *Homosistunuri
*Beck-Wiedeman sendromu *Klinefelter sendromu
*XYY sendromu
Serebral gigantism (Sotos sendromu) *Weaver Smith sendromu (r

*Antenatal ve YD olgumleri yagitlarina gore ileride
*Dogum kilosu ve boyu fazla>> >4 yagina kadar buyime hizli ve kemik yast ileridir (orantisiz buyu
*Dismorfik yuz>>>Alt cene dar ve uzun (prognatizm + ), makrodolikosefali
Cevap ‘Marfan sendromu . _ Crkik alin, keskin_;e‘ne, yuksek arkli damak, hipertelorizm
Kol ve bacaklar in, eller ve ayaklar buyuk
* Beyin anomalileri ,nobetler ve bozulmug entelektuel gelisim (MR+) ve gelisme geriligi gortlebilir
*Cocuklugun orta doneminde buyume hizi normale doner
Marfan sendromu S "
*Fibrilin gen mutasyonu + tlomosnstﬂn(lrl
*Uzun boy, genis yuz, boyu asan kol genigligi Tromboz +
*Cok dugiik Ust-alt segment orani *Mental retardasyon +
*Uzun ince el (araknodaktili ) ve ayak parmaklan *Marfanoid vucutyapisi +
*Eklemlerde hiperekstansibilite, aort dilatasyonu + *Idrarda homosistein artigi +
*Mitral ve diger kapaklarda prolapsus ve yetersizlik *Lenste '”f‘-f”O’ subluksasyon +
*[enste siiperior subluksasyon , retinal aynima goriilar ~~o0dyum nitroprusit testi (+)
*MRG'da dural ektopi onemli bir tani belirtisi
*Sodyum nitropurisit {idrarda sistin kristali) testi negatif
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Dr. Wekwet Sivix Rage B ERodemisi
7. soru:Hangi hastalikta kisa boy 456 € MARFAN SENDROMU
I e S *Tanida Revize Ghent kriterleri (2010) kullanihir
goru lmez sorusu Marfan sendromu ile ilgili asagidakilerden *FBN 1 ( fibrilin ) mutasyonu pozitifiigi
hangisi yanlistir ? *Aile 6ykisi olabillir, olmayabilir de
*Bas parmak ve el isareti, pektus deformitesi,
asimetrisi
6 Mental retardasy on *Hind foot deformitesi, pes planus
E B) Uzun boy *Pnomotoraks, Dural ektazl, Protrézyo asetabuli
N C) Dissekan aort anevrizmasi .
s D) Lens dislokasyonuna baglh gérme kaybi b:;":":;i?" (Atsepuent omns st kilag £
Cevap :Marfan sendromu T E) Dural ektazi *Skolyoz veya torakolumbar kifoz
A *Dirsekte azalmis extansiyon
T z * Tipik yiiz,stiralar, 3 ve Gzeri myopi, ektopia
lentis
K *Mitral valv prolapsusu (MVP ), aort dilatasyonu
*Marfanda zeka normaldir
*En sik kardiyak patoloji MVP ‘dir ama
dissekan aortanevrizmasi da sik gorilir C.5.5
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HEREDITER SFEROSITOZ
Girig En sik erititrosit membran defektidir~ > Hucre iskeleti proteinlerinde defekt var
0D kalitilir (nadiren OR ‘de kaltilir )
Ankrin-1(%50.70), Band 3(%15-20), Beta Spektnin (%15-20)

8. soru: Sari sklera, splenomegali, hb: 9 el ol

. . o cr L Kiinik Yenidoganda == >Hemoliz daha belirgin= > >Hemolitik anemi, Hiperbilirubinemi
g/dl, MCHC37, MCV: 75, retikllosit :%8 Cocuklukta == Asemptomatik Solukluk, sarihik, ‘ : — —
. . . . . i 0 Yorgunluk,egzersiz intoleranst, 4s: Solukluk, sanlik, Splenomegali, sferositoz
, 1IN direkt bilurubin yu ksek , anti kor testi Kemiklerin geniglemesi,splenomegali, kolelitiazis (4-5 yaglannda)
. . Folat eksikligi (artmig yapim nedenl)
n egatlf, PY d d Sfe rosit I er var. B u h asta d a Aplastik kriz>> >En ciddi ko'mplulzasyunuP en sik neden parvo virlis B19'dur, her Ug sen etkilenir
tan Iya yO nelik istenmesi en u ygun test ? Tant Aile oykiisi pozitiflig, s0t cocuklugu doneminden sonra belirginlegen splenomegali

Hemoliz bulgulan = =1, bilurubinemi ,Hb 6-10 gr/dl ,Rtc sayis1 %6-20, haptoglobulin |
MCV (N} ,MCHC:36-38 gr/dL{1)
P> >hiperkromi, polikromazi, sferositoz (Ozmotk frz)ilite T}, D. Coombs negatif

Secenekler: G6PD dizeyi US> > Saffe kesesitaglan

Piiriivat kinaz diizeyi Ozgl tesle

1. Kriyohemoliz
. . 3. Eokin-5-maleimid

Hemoglobin elketroforezi 4.Jol daovee
5 Dansitometrik ol¢iim

Kleihaler-Betke testi 6.DNA analiz

Tedavi *Splenektomi >>>Kiratiftir (Gncesinde kapsuili bakteri agdan ve penesilin profilaksesi yapiimal)
>=>Hb >10 mg /dl ve retikillosit<%10 ise splenektomi Gnenimez

*Kan transfizyonu

*Folik asit{glinde 1 mg)
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8. soru: Sari sklera, splenomegali, hb: 9
g/dl, MCHC:37, MCV: 75, retikulosit :%8
, indirekt bilurubin yiksek , antikor testi
negatif, PY da sferositler var. Bu hastada
taniya yonelik istenmesi en uygun test ?

Secenekler: G6PD diizeyi
Piriivat kinaz dizeyi
Osmotik frajilite
Hemoglobin elketroforezi
Kleihaier-Betke testi

PEDIATRI

Ha QO O-H>=mMX

226

Herediter sferositoz ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi
yanhstir ?

A)

B)
Q)

D)

Eritrosit membran bozuklugu sonucu osmotik
frajilitede artma gorilir

%75 0D , %25 OR kalitthr, OR form en agir formdur
Herediter sferositozda ilk ortaya gikan klinik bulgu
hiperbilurubinemidir

Splenomegali goriiliir ve splenektomiden fayda goriir

@ Hg A2 ylksekligi goralar

***Hg A2 yuksekligi talasemide
gordigimauz bir laboratuvar kriteri,
herediter sferositozda gorilmez

akagaemisi.com

D, Wehmer Serin Raga L>] ggodemisi

T* benzeri

HEREDITER SFEROSITOZ

*OD (daha sik), OR gegis gorulir

Ankrin-1 (%50-70), Band 3 (%15-20), Beta Spektrin
(%15-20)

Alfa Spektrin(%5), Prrotein 4.2 (%5)

*45 bulgusu>>>sanlik, splenomegali,safra tasi,
sferosit
*Ertirosit membran bozuklugu sonucu osmotik
frajilite artigi>>>Hemolitik anemi
Dikkat>>>Coombs negatif hafif bir hemolitik
anemi gorulir
*ilk ortaya gikan klinik bulgu indirekt
hiperbilurubinemidir
*Splenomegali gorilur ve splenektomiden ¢ok fayda
goralir
-Sferik eritrositlerin yikim yeri dalaktir
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DOWN SENDROMU (TRIiZOMi 21)

SORU

Genel
Bilgiler
9. soru: Down sendromunda
asagidakilerden hangisi gorilmez ?
Klinik

Cevap: Erken puberte

*En sik gortilen kromozom anomalisidir.Sikligi diger trizomilerde oldugu gibi anne yasi ile artar

*Cogu annede mayoz I'de 21. kromozom ciftlerinden birinin aynlmamasi ile olusur.

*Orta derece MR'nin en sik genetik nedenidir

*Down sendromu taramas| 2. trimesterde=>>>serbest Beta HCG 7, astriol ve alfa fetoprotein diizeyi | (3'lii test)
(Ense kalinligi, gebelikle iliskili plazma protein A ve inhibin A dlizeyleri bakilmasi tani sansisini %95 'e cikartir)

*% 95 serbest trizomi, %1 mozaik (bazi hiicreler normal sayida kromozom icerir, bazi hiicrelerde tirozomi 21 bulunur)

*%4 Robertsonian translokasyondur (en stk 46 XX rob (14;21)+21)/46XY,rob(14;271) +21
-Robertsonian translokasyon ile oluganlarda kromozom sayisi 46 olur

*Dengeli translokasyon tastyicilarinin (45,XX,rob(14;21) gibi) cocuklarnnda tekrarlama riski artmistir

*Anne t(21;21)tasiyiaist ise cocuk %100 Down olur

*Mozaik Down 46, XX/47 XX+21 yada 46XY/47 XY +21 seklindedir (kromozomal nondisjuction)

Down sendromunda dil d
vamli digarida durur ancal
Down sendromunda mak-
Genelde prematiir dogar — term ise distk dogum agirlikli olur roglossi yok
1Q genellikle <50, Down sendromlu cocuklarin gelisim basamaklarn normal cocuklara gére daha geri

Endokrin sorunlar — Buyiime ve kemik yasi geri,puberte tarda, erigkin donemde boy kisaligi
Hipotroidi, Hashimato tiroidi
{Onkolojik — Konjenital loseminin en sik nedeni — ALL ve AML M7

Calid Hiimar nariillma ricli a7
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 Dn Mehimet Sirin Rage B ERadlemisi

44 1 ' SENDROMU

9. soru: Down sendromunda i AR Genelde prematir dogar ,Term ise diigiik dogum agirlikl
o . . . e ikrosefali , hipotoni ,boy kisaligi , simian gizgisi ve ikle <
a§agldakl|erden ha ngisi gorulmez ? yukari gekik palpebral araligi ve gozlerde Brushfield :Lu;olf.):[ﬁe;:ﬁ?::::r 0
denilen lekeleri dikkat cekilen olgunun cekilen *Bilyime ve kemik yas! geri, hipotroidi, hasimato tiroidi
ekokardiyografisinde atriyoventrikiiler kanal defekti *Puberte tarda, eriskin dénemde boy kisalig
G tespit ediliyor. Olgunun 4 yaginda iken ALL tanisi Onkolojik >>>*L6semi >>>En sik eslik eden malignite Kalp
= | aliyor. Bu olgunun en olasi tanisi asagidakilerden anomalileri >>>*AVSD>>>Endokardiyal yastik defekti en
N hangisidir ? stk saptanir C.5.5.
Deri bulgusu>>>*Simian gizgisi
Cevap: Erken puberte E ) N?onan sendromu GIS - Duodenal atrezi, TOF, Hirschsprung hastaligi ,Dil
M Trizomi 18 devaml disarida
3 Trizomi 21 Fertilite sorunlar - Erkekler infertil, kadinlar fertil
I D) Kinifelter sendromu olabilir
K | E) Turnersendromu Bas ve yiiz & Mikrosefali, fontaneller genis , dis

¢tkmasinda gecikme,yliksek damak
-Epikantus, burun koku basikhgi, hipertelorizm

Goz -» Iriste Brushfield lekeleri ,epikantus, strabismus ,n/ %2 mus, glokom, katarakt
#+&*Bitot lekeleri Down sendromunda gorillmez C.5.5

Iskelet bulgularn <> Atlantoaksiyal instabilite,eklem laksisitesi

-Klinodaktili,5. parmak kivrik ve kisa, Hipotoni,eklemde hiperekstansiyon

-Ayak 1. ve 2. parmaklari arasinda genis aciklik (sandalet agikligl)
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SAFRA KESESI HASTALIKLARI

Akut Kolanjit:intrahepatik veya ekstrahepatik safra yollan tkanikhigi + enfeksiyon (£ coli, Klebsiella, enterokok, psodomonas) birlikteligi
Klinik: Kann agnist, sarilik, ateg (Charcot tiady, %50.70 vakada )

10 soru: Karin agrisi, sanilik, ateg, hipotansiyon, bilingbozuklugu (Reynold pentad), %30 vakada)
U ¢ yasl nda 2 gu ndulr yu ksek ates Laboratuvar: KCFT ve bilurubin arigr, CRP artigr,fokositoz Tan«: USG, BT

o ledavi. Oral alim kesilir [Sivi - elektrolit resusitasyonu/Gereken hastalara erken dekompresyon
Ka rin agr|5| ve sari | | k Antibiyoterapi (pipesacilin+tazobactam, mezlocilin imipenam vb)
Ates ve sarilik ataklari nedeniyle son 1 m

yilda 2 kere hastaneye yatis

Fm: ikter, sag st kadranda hassasiyet
ALT, AST, GGT yuksek

Direkt ve total bilurubin yuksek
Lokosit esteraz ve nitrit negatif

AFR yuksek, l6kositoz var

Butabloya en sik neden olan
mikroorganizma?

Cevap:Gram negatif enterik bakteriler
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GIARDIYAZiS
F : ! *Deodenum ve jejunum mikroviluslarina yapisma>>>yagli kotii kokulu gaita
11:Ishali t?ulunan Ve ya.pllan tahlilerde *Tani>>>>Gaitada trofozit goriilmesi,eozonofili (paraziter enfeksiyon sonucta ),ince bagirsak biyopsisi
Strongyloides stercolalis ve *Tedavi>>>Metronidazol
Giardiyaintestinalis kisti olan ¢ocukta

verilmesi en uygun tedavi ?

--------------------------------------------------------------------------------------------------

: _ , WHIPPLE HASTALIGI
Cevap:lvermektin ve metronidazol *Tropheryma whipplei etken oldugu , bir ¢ok sistemi etkileyen bir hastalik
*Ishal , kilo kayb1, karin agnisi, eklem agnsi ile klinik prezente olur
*Tani >>>Deodenal biyopsi>>>PAS (+) makrofaj inklizyon cisimcikleri,vilislerde genisleme ve diizlesme
>>>P(CR (gaita ornegi degil>>>dikkat)
*Tedavi>>>Seftriakson/meronem 2 hafta + 1 yil kotrimaksazol kullanimi
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[ > .- HEMATOLOJI MEBRAN DEFEKTLERINE BAGLI HEMOLITIK ANEMILER
12. Herediter sferositozda aplastik krize o HEREDITER SFEROSITOZ
Girig En sik erititrosit membran defektidir>>>Hiicre iskeleti proteinlerinde defekt var

en ¢ok neden olan virusiin sorgulandigi
soru ?

Klinik

DOGRU cevap :Parvoviriis B19

0D kalitithr (nadiren OR 'de kalitilir )
Ankrin-1{%50-70), Band 3 (%15-20), Beta Spektrin (%15-20)
Alfa Spektrin (%5), Protein 4.2 (%5)

Yenidoganda >>Hemoliz daha belirgin=> >Hemolitik anemi, Hiperbilirubinemi

Cocuklukta > > >Asemptomatik Solukluk, sanlik, - v TRV T BRI e
Yorgunluk,egzersiz intoleransi, as: Solukluk, sanlik, Splenomegali, sferositoz |
Kemiklerin geniglemesi,splenomegali, kolelitiazis (4-5 yaslannda)
Folat eksikligi (artmig yapim nedenli)

Aplastik kriz>>>En ciddi komplikasyonu. en sik neden parvo virlis B19'dur, her lig seri etkilenir
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D, Wohwer Soiw Zaga KB YRodemisi

390

12. Herediter sferositozda aplastik krize e o I . Parvoviriis B19 ‘un yaptig: kilinik
. o B o -Eritema enfeksiyozum ,
en ¢ok neden olan viriisiin sorgulandigi ll-Aplastik sl tablolar;
soru ? 14 li-Polisitemi *Eritema enfeksiyozum (5. hastalik)
u: E IV:H? d':c::s";;talis *Herediter hemolitik anemilerde
NI | V-Hidrosefali 3plas.t|k krizler
i {\rtnt
[y | | Yukaridakilerden hangisi Parvo virus B19 ‘un *lntra.utenn. enfeks:yon.>>> Intrauterin
0 yaptigi klinik bulgulardan degildir? J anemi>>>Hidrops fetalis
= . - -Nonimmun hidrops fetalisin en sik
DOGRU cevap :Parvovirus B13 i A) I-lI enfeksiy6z nedeni>>>Parvovirls B19
=111
N @ -V
D) IV-V *Parvovirus B19
E) -V >>>polisitemi yapmaz C.S.S.
e 2 “e~.. *Parvoviriis B19

¥ Hidrosefali denilince aklina intrauterin >>>hidrosefali yapmaz

enfeksiyonlardan Toksoplazma gelsin
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Trikispit kapak yok saq ventrikil leri derecede hipoplazik
*Yasam icin ASD-+VSD veya PDA sart (en sik VSD eslik eder %80)>>> Pulmoner darlk sik
*Siyanoz (genellikle dogumda '
*Siyanoz, dispne , hipoksi nobetleri goralir
#(firiim genelde duyulmaz, bazen VSD ye bagi fzik muaynede pansistolik ifiim,
(sternumun sol kenarinda 3/6 pansitolik tfiirim duyulur)

*52 genellikle tek
*EKG >>>>Sol aks (Superior QRS akst), sol ventrikil hipertrofis
¥TELE>>>> Pulmoner kan akimi azalmig , kardiyomegali yok
*Tedavi>>>PGE1 Balon atriyal septostomi

Kesin tedavi>>>Cerrahi (Fantom operasyonu)

Cerrahiye kadar duktus arteriozusun agik kalmas! istenir

13. Siyanotik kalp hastaligi +EKG de sol
aks sapmasi en olasi hastalik ?

DOGRU cevap : Trikiispit atrezisi

Yanlhs secenekler

*Fallot tetralojisi
*Trunkus arteriozus
*VSD+pulmoner atrezi
*Cift citkimhi sag ventrikiil
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Tani *Klinik bulgular
*PAAC grafisi ile tani olur
Buzlu cam gorliniimii (diffiiz opasite)
Hava bronkogrami

14. Premature dogum oOncesi Retikulograniler gorunum (atelektazi—dansite )
. Kalp golgesinin sinirlar iyi secilemez

uygUIanan tek doz antenatal steroid *Kan gazi—0da havasinda Pa02<50 mm/Hg (Hipoksi) : -

uygulamasinin etkilerinin Hiperkarbi,metabolik asidoz Hava bronkogram:  ; Retikiilograniler ¢

sorgulandigi soru ?

Tedavi 1.Koruyucu tedavi Antenatal steroid (betametazon)—Dogum 24-34. haftalar da bekleniyorsa verilir
—Dogum dncesi minimum 2 giin, maksimum 7 giin verilii
Betametazon —IKK, PDA, pnomotoraks, NEK, periventrikiiler lokomalizi riskini |
—Kronik AC hastaligi geligimini azaltmaz

Cevap: DOGRU cevap

1.Neonatal mortiliteyi azaltir

2.RDS yi azaltir

3. Germinal matriks kanamasini azaltir
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Evreleme *Intrakraniyal kanamalann tanisi ve evrelemesi ultrasonografi ile yapilir. Grade artikga hasar artar
' d Normal

~ ) Grade | Kanama germinal matrikste sinirli ve/veya ventrikulin %10'undan azinda var

L Grade |- Kanama ventrikiilon %10-50'sini kapsar.

3 Grade |1l: Kanama ventrikilllerin %50'den fazlasini kapsar ve ventrikillerde genigleme var

14. Prematulre dogu m oncesi Mw, Grade IV Beyin parankimine kanama var
uygu lanan tek doz antenatal steroid Komplikasyon *Posthemorajik hidrosefali ve periventrikiler lokomalazi, kanamanin en 6nemli iki komplikasyonudur

*Diger komplikasyonlar=>=>mental motor retardasyon, isitme kusuru, serebral palsi (pretermde spastik diple)i)
uygulamasinin etkilerinin : . :
V€ Yenidoganda 5SS kanamas kotll prognoz igaretleri

sorgu land |g| soru ? *VP sant gerektiren progresif posthemorajik hidrosefali  *Intraparankimal kanama (evre 4 kanama)
*<30GH yas veya dogum agirhigi<1000 gram * Periventrikuler lokomalazi varhgi
*Uzun mekanik ventilasyon (>28 qun ) *Kistik peniventrikiiler lokomalazi

() El
Korunma “llk 6nlem iyi perinatal bakim ile prematireligin ve travmatik dogumun onlenmesi
v o Antikonvillzan alan annelere K vitamini verilmeli (fenabarbital fenitoin alan ) .
Cevap: DOGRU cevap *Antenatal steroidler (betametazon) olim riskini, grade Il ve IV [VK ve PVL riskini azaltmaktadir.

o1s . o Cok dusuk dogum agirhikli bebekiere >>>Diisiik doz 3 gun indometazin verilebilir {tartigmali) .
1.Neonatal mortiliteyi azaltir ' o . : '

2.RDS yi azaltir n

3. Germinal matriks kanamasini azaltir
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Prematiirelerde Prognoz

*Dugsuk dogum agirlikli bebeklerde mortalite riskleri yasamin ilk 2 yilinda artmi
*Ek bir sorun yoksa preterm bebeklerin cogu ( 1500-2000 gram arasi olanlar) ya

14. Prematiire dogum oncesi *Cok diigik dogum agirlikhlar (<1500 g) ise ozellikle ciddi enfeksiyon, yetersiz |

uygulanan tek doz antenatal steroid
uygulamasinin etkilerinin Prematir bebeklerde norogelisimsel sekel ve 6lim oranini azaltanlar;
sorgulandigi soru ? >>>Yiiksek gestasyon yasi, disi cinsiyet, tekli dogum, antenatal steroidler

Cevap: DOGRU cevap

1.Neonatal mortiliteyi azaltir

2.RDS yi azaltir

3. Germinal matriks kanamasini azaltir
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15. Ates, beslenememe, ses kisikligi, Peritonsiller apse/seliilit
u . . . Etken >>Agrubu streptokok /oral aneoroplar (polimikrobiyal) / S.aereus
kafasini egik tutuma sikayeti olan cocuk Ates btz alrs) yuma gUclagD
. Fm de tortikolis, trismus, uvulada Agzini agamaz ({rismus), yutamaz, konusamaz (pterygoid kaslarda spazm)
. . . . FM — asimetrik tonsil hipertrofisi ve uyula deviasyonu tipik
deviasyon ve tonsilerde hipertrofi var, Kesin tani— BT

- Tedavi:ig i V. antibiyotik ( GAS ve aneroplari kapsayacak sekilde )
Saturasyonu %88 fedavi:Igne aspirasyonu + V. antibiyotik { GAS ve aneroplan kapsayacak sekilde )

Retrofarengeal apse/ lateral farengeal apse

< 34 yas erkek sik {>5 yag nadir gortliir>>>lenf nodu involusyona ugrar )
Ceva p: DOé RU ceva p: Parafare ngea | Tonsilofarenjitler sonrasi genelde goriilir

Etken == >Polimikrobiyal A grubu streptokok ,anaeroblar ,S.aureus
apse Klinik>>>Ense sertligi, Boyun agnsi tortikollis ,ates, arkalyan farens duvannda sislik

Yutma gligliigu, agizdan salya akmasi, boyunda hareket kisithligs

FM=>=>Arka farinks duvarinda siglik gozlene bilir

Tani=>>En iyi gorintiileme yantemi kontrastl —BT

Kesin tani >>>Absenin drenaji ile absenin gosterilmesi ve etkenin tretilmesi

Yan"S cevaplar: Pnt')moni, KrUp; Komplikasyonlar:Hava yoluna basi ((ist solunum yolu obstriiksiyonu)

& : - Riptir (aspirasyon), Mediastinit, Vena jugularis interna tromboflebiti
Astim atagl, Lari ngoma lazi Tedavi :3. kugak sefalosporin + SAM /Klindamisin + drenaj uygulanmasi
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16. Hangi hastalikta PHT goriilmesi en az
olasidir?

DOGRU cevap :Kawasaki hastalig
Yanls segcenekler

*KOAH

*Obstriktif uyku apnesi

*HIV enfeksiyonu

*Triklispit sonrasi sol-sag santa yol
acan dogumsal kalp defektseri

Genel

bilgiler

Klinik

Tedavi

KAWASAKI HASTALISI (INFANTIL PAN/MUKOKUTANOZ LENF NODU SENDROMU)

Cocukluk gaginin akut, kendini sinirlayan orta gapli damar vaskalitidir

Geligmis tlkelerde en sik edinsel kelp hastaligt nedenidir

Hastaligin en 6nemli tutulum yeri > > >koroner arterlerdir (% 15-20 oraninda)

%85°i <5 yas (Ortalama 3 yag), Erkeklerde kizlara gore daha fazla goralur

%1'inde pozitif aile oykisi var, ikizlerde gorilime riski %13 {genetik olabilir mi 7 ), enfeksiyon olebilir mi?
Etyolojisi tam olarzk aydinlatilamamigtir

KVS bulgulari—*KKY, miyokardit, perikardit
*Koroner arter anormallikleri (sn=svrizma)
*Periferik kangren, Reynaud fenomeni
Kas-Iskelet Sistemi —Artrit, artralji
GIS—Ishal, kusma, karin agnsi
Hepatik disfonksiyon,safra kesesi hidropsu
S55—+Agin huzursuzluk, aseptik menenjit, sensorinoral igitme kaybt
GUS-—Steril piyiri, Uretrit, meatitis
Diger bulgular—BCG agsisi bolgesinde eritem, endiirasyon
Anterior Uveit {hafif) / peringunal soyulma

Akut donem (0-10 giin)
*Yiaksek ateg ve klasik Kawasski bulgulan bu dénemde gorilir
*Miyokardit ,gegici artrit ve steril pylri aseptik menenjit géralebilir
*Bu donemde en sik 6lim nedeni miyokardittir

Kawasaki de goriilmeyenler
*Eksudatif konjonktivit
*Vezikiler-billoz dokuntd
*Eksudatif farenjit, yaygin LAP
*Keskin sinirli oral lezyonlar

Subakut dnem (11-30 giin)
*Ateg dlUger

*Akral deskuamasyon
*Trombositez, trombozlar

*Koroner anevrizma > > =ani olim
*Zafra kesesi hidropsu

Konvelesan ve Kronik dénem (>30 giin)
* Anevrizma genigleyebilir riptir olabilir
(KigUk anevrizmalarda geriteme )
* Anjina pektoris, kroner stenoz
*Miyokardial yetmezlik

TAN! KRITERLERI

A.En az 5 giin siiren ateg

B. Asafidaki durumlardan en az 4’

1. Bilateral nonpuriilan konjonktival konjesyon

2. Orofarinks, mukoza degigiklikleri {agiz ve farinks hiperemisi, cilek dili)
dudaklarda kuruluk ve gatlaklik

3. Periferik ekstremite degigiklikieri (el-ayak sistinda giglik/
kizanklik)=>=2-3 hafta sonra soyulma

4. Genellikle govdede nonvezikiiler polimorfik dokiinta

5. Capi 1,5 cm’den biyik, tek tarafli servikal LAP

C. Diger hastalik tablolarina uymayan hastahik

Laboratuvar
® Lokositoz ( BK > 15000 mm3 , notrofil hakimiyeti)
® CRP ve ESR yiksekligi
® Anemi {normokrom, normositik)
® Hipoalbuminemi (albumin<3 g/dl), hiponatremi
® Trombositoz (1. haftadan sonra =450 bin )
® Steril piyiri {idrar tetkikinde = 10 Iokosit)
® Transaminaz ve GGT yiksekligi
= BOS'ta pleositoz
® Lipid profili anormaliikieri
(HDL | ,IDL ] ,TG 7)

KAWASAKI AYIRICI TANI
*Viral ve bakteriyel enfeksiyonlar{en =ik kizi! ile karnigir)
*Sistemik baglangiclt JIA / Toksik sok sendromu/ Stevens-Johnson send.
*Stafilokoksik haglanmig deri sendromu fllag hipersensivitesi

inkomplet (atipik kriter ) Kawasaki Hastali§:

® Ateg + 4'ten daha az minor kriter

* Genelde infantlerds garGlar

® KO ve laboratuvar bulgulan tanida yardima

® Tani kroner arter anevrizmasinin gosterilmesi ile konulur

Kroner arter tutulumu risk faktorieri

*Erkek cinsiyet

*Uzamig ateg, IViG'e yanitsizhik
*<1yas

*Hipoalbuminemi<3,5 g/dl

*CRP ve proBNP yuksekligi

*Beyaz kire>12.000 /mm3
*Plt<350.000, hematokrit duguklGgu
“Hiponatremi, nétrofili, KCFT yilksekligi

*Tum donemlere bakildiginda en sik 6lUm nedeni— kroner iskemi , Akut myokard enfarktisi
*Akut donemde en sik mortalite nedeni —»Miyokardit (zcl ventrikili sistalik fonksivonu azalir )
*Kroner anevrizma subakut donemde {2-3 hafiz) en sik 6lim nedeni
* 11k 10 giin IVIG verilenlerde kroner anevrizma riski < %5
*<&mm olan anevrizmalar genelde geriler
*> 8 mm anevrizmalar rptir, tromboz, stenoz veya MI riski yliksek
*IVIG 2grikg, 10-12 saat IV tek doz verilir
-ilk doz IVIG ten 36 saat sonra ateg ve klinik devam ediyorsa > >>2. doz IVIG verilir
*ASA 80-100mg/kg/glin {48 saat ategsiz donem veys hastaligin 14 gdninden sonra dozu azalalir )
* Konvelesan donem—Aspirin {3-5 mg/kg/glin} tek doz, 6-8 hafta (karoner anevrizma yoksa)
* Koroner anormallik varsa —uzun streli aspirin = klopidogrel / warfarin /dugik molekil agirlikh heparin
*Akut kroner tromboz varse — fibrinolitik tedavi (rokinaz /streptokinaz)
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. Galta tetkikleri ve kullanildigi
hastaligin eslestirildigi soru

DOGRU cevap : Fekal kalprotektin -
GiS kanamasi

Yanhs segenekler

*Protein kaybettiren enteropati
*Ekzokrin pankreas yetmeazligi
*Yag malabsorbsiyonu
*Karbonhidrat malabsorbsiyonu

akaaemisi.com
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Protein malabsorpsiyonlu hasta degerlendirilmesi
*Bliyiime geriligi, hipoproteinemi, hipoalbuminemi (idrar protein atimi N), ddem gordlir
*Dislanmasi gereken durumlar:
- |drar protein negatif olmali (renal bozukluk dislamak icin)
- Karaciger sentez fonksiyon bozuklugu olmamali
- Malniitrisyon olmamals
- Ciltten kayip olmamali
*Immiinglobulinler diiser>>>Enfeksiyonlarda artis olur
*Digkida alfa 1 antitripsin artisi olur
- Molekiiler bityiikliik albiminle ayni ancak GIS'te sindirilemez
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SORU Pankreasin ekzokrin fonksiyonlarimi degerlendrime
® Ter testi
. Galta tetkikleri ve kullanildigi * Serum tripsonojeni azalir
hastaligin eslestirildigi soru * Gaitada fekal elastaz-1 (sensitivitesi ve spesifitesi yuksek )

* Duodenal aspiratta sekretin ve kolesistokinin stimtlasyonu sonrast HCO3, tripsin ve lipaz (gold standart!) ol¢imu

DOGRU cevap : Fekal kalprotektin -
GiS kanamasi

Yanhs segenekler

*Protein kaybettiren enteropati
*Ekzokrin pankreas yetmeazligi
*Yag malabsorbsiyonu
*Karbonhidrat malabsorbsiyonu
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-'Gaita tetkikleri ve kullanildig IR SRademisi bk YAG MALABSORBSIYONU

hastaligin eslestirildigi soru  Konjenital yag emilim bozukluklan
*AbetalipoproteimilHipobetalipoproteinemi

*Silomikron retansiyon hastaligi Wolman hastaligi
*Tangier hastaligi /Primer safra asit malabsorpsiyonu
» Ekzokrin pankreas eksikligi
* izo0le enzim eksiklikleri :Lipaz, tripsinojen, amilaz eksikligi gorulebilir

DOGRU cevap : Fekal kalprotektin - S e g

i *Steatore
GIS kanamasi *ADEK duzeyi azalir, PT.aPTT ve INR uzar

*Yaq asitlerinin kolon mukozasina hasanna bagh macunsu ishal
*Kilo kaybi /Norolojik bulgular

Yanhs segenekler

* H : : Tane>>>Kesin tani: 3 gunluk digkida yag bakisi
Protein kaybEttlren enteropatl Daha basi(teistl__er igindee_n guvenilir olani gaitada yag tayini (steatokrit)
*Ekzokrin pankreas yetmezligi VA Dk ticomd, (R oyl

Safra asit eksikligine bagli yag malabsorpsiyonu dugunuluyorsa=>=>>duodenal aspiratta safra asit duzeyi olqumu

*Yag malabsorbsiyonu
*Karbonhidrat malabsorbsiyonu
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. Galta tetkikleri ve kullanildigi
hastaligin eslestirildigi soru KARBONHiDRAT (KH) MALABSORPSIYONU

KARBOHIDRAT MALABSORPSIYONLU HASTA DEGERLENDIRILMESI
o Diski asidiktir (pH <5.5) ve rediiktan madde pozitiftir

. . - Indirgeyici seker olmayan siikrozun tespiti icin HCLile hidrolize edilmeli
DOGRU cevap : Fekal kalprotektin - ® Laktoz ve siikroz yiikleme sonrasi nefeste hidrojen artar

GiS kanamasi - KH metabolize edilemez ve bakteri fermentasyonu ile Gretilen gaz absorbe edilir ve nefesle H atilir
® Disakkaridaz ol¢limii icin ince bagirsak biyopsisi yapilir
Disakkaridazlar primer yetmezliklerde ¢ok diisiik
Yanlis se¢cenekler Kismi ya da total villz atrofide disakkaridazlarda sekonder azalma olur

*Protein kaybettiren enteropati
*Ekzokrin pankreas yetmeazligi
*Yag malabsorbsiyonu
*Karbonhidrat malabsorbsiyonu
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. . ¥ CROHN HASTALIG! (BOLGESEL ENTERIT, BOLGESEL ILEIT, GRANULOMATOZ KOLIT)
- Gdlita tetklklerl ve ku"a nlld Ig! Girig * Agizdan anlise tdm GIS tutulabilir, granolomatoz lezyonlar yapar

hastal |§| n e§|e§ti rild iéi soru '-allamah tutulum ve tam kat-tu.tulum (transmural) seklindedir

* Sigara ve oral kontraseptifler riski artinr

* Inflamasyon, striktir geligimi ve penetrasyon (fiztul} ile karakterizedir

Klinik * Siklikla kilo kaybi, kann agnisi ve ishal ile bagvurur
* Sistemik ve ekstraintestinal tutulum Ekstraintastinal bulgular
=2 . . _ -Bu tutulumlar Glseratif kolite (UK) nazaran daha yuksek ® Oral aftoz Ulserler
DOGRU cevap : Fekal kalprotektin Ateg,halsizlikve cabuk yorulma o Periferal artit deformitesiYartz)
GIS kanamasi -Biyume ve“seksiiel geli;me’geriligi. primer ya da sekonder amenore {en sik ekstra mtgstinal_ bulgu)
-Kemik matiirasyonunda gecikme ® Comak parmak, Episklerit, Osteoporoz

© UK'nin aksine penanal hastalik (abse, fistul) siktir ® Renal taglar (Urik asit, oksalat)

® Ince barsak tutulumu>> >obstriksiyon (6zellikle sag alt kadranda) klinigi e Safra taglan (safra asitinde azalmaya bagh)
Ya n||§ se;enekler * Kolon tutulumu>>> ishal, kanama kiinigi goralur * En sik cilt bulgusu eritema nodozumdur

c - . * [ntrabdominal abseler gorulebilir ® Akut pankreatit /Primer sklerozan kolanjit
*Protein kaybettiren enteropati : ’
* . oW e
EkZOkrln pa nkreas yetmEZI Ig! Tam Tipik klinik bulgular>>>Kann agnsi, ishal, kusma, sad alt kadran agns, kilo kaybi
*Yaé m a Ia bso rbsiyon u >> >Buyﬁme geﬂ,lgl, i;tahSIth, perianal hastahk
* i i Lab:Anemi, trombositoz, beyaz kilre N veya hafif 1 AVIRICITANI
Karbonhidrat malabsorbs lyonu H?p;:;m:mm emll oz,, e‘ynac D;;”:afﬁﬁ;m ony "Enfeksiyoz enteropatiler (yersinya, giardia), mezenter lenfadenit

~>>prolkaybettiren enteropati | Barsagin yabana cisimle (kiirdan) yirtilmasi, ince bagirsak lenfomasi

mmekﬁn Naktoferin artmighir :Tgkrarlayan_ fonksi!onel kanin agnsi, colyak hastaligi
nt-sacchoromyces ve anti-E Coli antikorlan + “JAVe kronik granlomatoz hastalik

antiOmpC ve anti-flajellin pozitifligi CH'da pANCA %20 +, UK'te pANCA %70 +

- iails - s & PO “e e . e e
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18. RTA lar ile ilgili yanhslarin soruldugu
soru

DOGRU cevap :

*Distal RTA>>>>Anyon a¢igi normal
>>>Dogru

*Distal RTA da nefrokalsinozis
/nefrolitiyazis beklenmez >>>Yanlis
beklenir

*Sistinoziste proksimal RTA goriilmesi
beklenir>>>Dogru

akaaemisi.com
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BOLUM IV o .
NEFROLO]Ji RENAL TUBULER ASIDOZLAR (RTA]

i o
:Eademusu

RTA ortak klinik ozellikleri

*Politri, polidipsi, dehidratasyon, buyime geriligi

*Ortak laboratuvar: hiperkloremi, metabolik asidoz >>>Idrardan H atilimi ve bikarbonat emilimi bozuklugu vardu
*Anyan Gap/acigi normal >>>Anyon Gap: Na {C! +HCO_)<12 ise >>>Anyon Gap yok; ama >20 ise Anyon Gap (+)
RTA ayirtedici ozellikler '

*Distal ve proksimal RTA da hipokalemi, Tip 4 RTA da ise hiperkalemi (hiperkalemi olan tek tip )

*Distal RTA: hiperkalsitri *Proksimal RTA-—hiperfosfatiiri, hipofosfatemi—rikets bulgulan

Distal Tip RTA

eDistal tibilun limene hidrojen sekrete etme fonksiyonu bozuk

® |drar asidifikasyonu bozulur—agir asidoza ragmen idrarlarini asit hale getiremezler—idrar Ph> 5.5 (alkali)
* Hiperkloremi, hipokalemi , hipositratiiri, metabolik asidoz gorulur

* Hiperkalsiliri genellikle vardir —Nefrokalsinozis, nefrolitiazis

® Proksimal RTA' daki fosfat ve masif HCO3 kaybi genelde gortlmez

® Kemik demineralizasyonu (+) (ama ragitizm olmaz )

Distal RTA—Ortak bulgular +hiperkalsitiri+ Hipositratiri +Nefrokalsinozis+Osteopeni, kemik agrisi, fraktir—idrar PH> 5.5



akagaemisi.com

2026 . PEDIATRI
MART

TUS CIKMIS
SORU

A lar ile ilgili yanhslarin soruldugu Proksimal (Tip 2) RTA Nedenle

>oru Primer
1.Idiopatik Fankoni (Sporadik) (EN SIK) Al
DOGRU cevap : *OD /OR /X-geisli (Dent hastalig) 2
*Distal RTA>>>>Anyon a¢igli normal 2.Familyal Fankoni |
>55Dogru *NHET defekti ,NBC defek 2A

*Sistinozis Fankoni sendr. + fotofobi + hipotroidi

*Distal RTA da nefrokalsinozis
*Okiiloserebral distrofi (Lowe sendromu) :Fankoni send. + katarakt + MR | 3.P

e . >>> . . v
[nefrolitiyazis beklenmez >>>Yanlis *Galaktozemi  *Wilson hastalig

Ee.klt?nir . . o _ *Tirozinemitip1 *Herediter friiktoz intoleransi 4V
Sistinoziste proksimal RTA goriilmesi *Glikojen depo hastaligitip 1 (Won-Girke)

beklenir>>>Dogru
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Renal tabduler asidoz ( RTA) ile ilgili
asagidakilerden hangisi yanhstir ?

A) Politri,polidipsi, bilylime gelisme geriligi
klinigi ile gelebilir

B) Normal anyon agikli metabolik
hiperkloremik asidoz gorulur

C) Distal RTA tip 1 asidozdur, hiperkalsitr{
ve nefrokalsinozis goruliur

| DJProksimal RTA tip 1 renal
Ubulerasidozdur, fosfatiiri ve rikets gorulir

E) Galaktozemi ve Wilson hastaligi RTA tip’2
nin onemli sebeplerindendir

PEDIATRI

Do Wokomet Sivie Rags K3 YR demisi

T*benzeri

*Proksimal RTA tip 2 renal tubiler
asidozdur

*Galaktozemi, Wilson hastaligs,
fankoni, sistinozis Tip2 RTA yapar
*Aminoasidiir, fosfatiri, glikoziiri,
hiperirikozuri-hipotrisemi gorulir
*Fosfatiiriden dolayr >>>rikets
bulgulan gorilar

HagororXTmZ

akagaemisi.com
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68 RTA ortak klinik ézellikleri
*Poliiiri, polidipsi, dehidratasyon,

4 yasindaki olguda biiyiime gelisme biytme geriligi

geriligi,hipokalemi, asidoz, *Ortak laboratuvar bulgulart:
hiperkloremi saptaniyor. Hesaplanan -Hiperkloremi

anyon gap degeri normal olan olguda -Metabolik asidoz (anyon acig
en olasi tam asagidakilerden normal)

hangisidir?

-Hipokalemi (tip 4 RTA harig)

@Renal tibiler asidoz *Distal RTA tip 1 asidozdur, hiperkalsitiri ve

B) Bartter sendromu nefrokalsinozis goriliir, idrar asitlestirilemez

C) Gitelman sendromu *Proksimal RTA tip 2 asidozdur, fosfatiiri ve

D) Nefrotik sendrom rikets goralir, idrar asitlestirilebilir

E)Tubiilo intertisyel nefrit Sistinozis, galaktozemi, fankoni sendromu, lowe
sendromu proksimal renal tiibiiler asidoz
yaparlar

5l
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senel bilgiler *Mikrobik ajan bileseni >>>bdbrege ¢oker>>>tip 2 immiin reaksiyon>>>akut nefritik tablo
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19. Oligiiri, koyu idrar, HT, periorbital *5.12 yaginda goriiliir, 3 yastan 6nce nadirdir

0 - TR se o *Streptokokal farenjitten (serotip 12) >>>1-2 hafta sonra

Odem’ ’ASO duzeyl VUksek ve C3 dU§Uk *Streptokokal piyodermiden (serotip 49) >>>3-6 hafta sonra baglar

olan olgu da krepitan raller, nefes darI|§| *Bogaz ve cilt enfeksiyonlarinin erken tedavisi APSGN riskini ortadan kaldirmaz

var ? Tani *Ayni serotiple 2. kez kargilagmak zor, bu sebeple ARA 'dan farkli olarak benzatin penisilin profilaksisi gerekmez

Klinik *Nefritik sendrom ( %10-20 Nefrotik sendrom )
*Azotemifoligliri >>>~ABY'ye kadar giden bir seyir gosterir>>=Azotemi-Oligri
*Mikroskobik hematri , gross hematuri
*Odem (nefrotik dizeyde olmayan )

DOGRU cevap :Pulmoner édem *HT (Hinervolemi) >>>Volam yiiki
*Ciddi vakalarda>>> Kalp yetmezligi-AC 6demi-Konvilsiyon-Gegici gérme kaybi
*Hipertansif ensefalopati>>>Konvllziyon, gecici gorme kaybi, bag agnsi, zihinsel bulaniklik

Tani *Klasik oyk, klinik bulgularin olmas ile tani konulur
*AGBHS kaniti >>>ASO0 yiiksekligi (farenjit gecirende ), DNAaz B (deri enfeksiyonunda )
*Sedim artar, idrarda eritrositler,eritrosit silindirleri, PMNL goriilir, C3 (| ), CH 50( | ) C4 (N veya hafif disik)
(3 6-8 hafta sonra normallesir>>>normallesmesze kronik APSGN yada MPGN diginulmeli
*Eritrosit silendirleri ve PMNL artigi gorulir
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20. Hangi hastalikta monondritis
miiltipleks goruliir >>>>sorusu

Dogru cevap :Poliarteritis
nodoza (PAN)

akaaemisi.com
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POLIARTERITS NODOZA (PAN )-KLASIK PAN

*Cocuklarda nadir, ortalama 9 yasinda ortaya ¢ikar

*Nedeni bilinmez>>>Viral enfeksiyonlar risk>>>HBV olgularin %10-50'sinde (+) saptanir

*Orta ve kiigiik capl arterlerin tam kat nekrozu>>>damarlarda skar, anevrizma ve tromboz goriilur

*Tutulum segmental (atlamali) ve ozellikle bifurkasyonlarda>>>Lezyonlanin farki donemleri bir arada bulunur

*Deri, kas, eklem ve periferik sinirler sik tutulur >>>ama en sik tutululan organ bobrektir

*Norolojik tutulum=>>Duyusal motor néropati, motor monondaritis multipleks

*Kas> >> >>>>>>> Artralji ve miyalji sik /artrit nadir

*KVS bulgulan=>=>=> Klinik olarak sik degil ,korner arter vaskiiliti, Ml, kalp yetmezligi goriilebilir

*GIS bulgulan>>>>>Mezenter arterit, GIS kanama, badirsak perforasyonu, peritonit, pankreatit

*Testis tutulumu=>>>> Orsit, epididimit EMG de mononéritis multi-
*Cilt tutulumu>>>>>Livedo retikiilaris purpurik dokuntiiler,cilt lserleri, subkutan nodiller  pleks gériilebilir.
* Renal >>>Proteiniri (>300 mg/qgun), hematiri, silendir varhgi, bozulmus renal fonksiyon

Tani>>>Altin standart >>>Konvansiyonel arteriografi ve biyopsi ) —-—
Anjiografi>=>>>=>Anevrizma ve arterlerde segmenter daralma PAN °|9“|’"“"‘.°"°m|' bir
Klasik olarak  ip lizerinde boncuk’ goriinimii kisminda Hepatit B +
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Infantin agir miyoklonik epilepsisi
(Draveet sendromu)
® OD kalitim, aile dykusi pozitif

21. Asi sonrasi 6. ayda febril nébet

geciren olguda, daha sonra sik febril * SCN1Agen [nutasyonu

nébet ve sonrasinda afebril miyoklonik e Her 1-2 ayda bir tekrarlayan febril ve afebril ,
nobetler goriiliiyor. Antiepileptiklere unilateral klonik nébetlerle karakterize

yeterli yanit alinamiyor, psikomotor e Febril konviilziyonlardan farki, nobetlerin
gerilemede mevcut . Tani ? cok daha uzun ve sik araliklarla tekrarlamasi

® 2.yildan sonra miyoklonik, atipik absans ve
parsiyel nobetler >>>gelisimsel gerilik baglar
® EEG 'de hizli diken dalga aktivitesi goriiliir

® Asi sonrasi nobet ve ensefalopati gelisen as|
ensefalopatililerde genetik mutasyonlari
saptanmistir

Dogru cevap :Dravet
sendromu
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V/IMcArdle Kas miyofosforilaz eksikligi  Kas agnsi Eqzersiz intoleransi Myoglobiniri (rabdomyoliz), ~ Eriskinde ensik GDH!
Second- wind fenomeni pozitif ,CK 1,amonyak 1, irikasit 1~ Bol proteinli diyet,d gtk doz
(dinlenme sonrasi daha uzun siireli ve agnisiz eqzersiz yapma) Kreatinin, vitamin B6

.................................................................................................................................

22. Miyofosforilaz enzim eksikligi
sonucu goriilen hastaligin sorgulandigi
soru ?

Dogru cevap :McArdle (GDH tip V)
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23. Diyabetik ketoasidoz da goriilmeyen
patofizyolojinin sorgulandigi soru

Dogru cevap :Karaciger ve yag
dokusunda glukoz tiiketimin
artmasi

Goriilen mekanizmalar
*Ketoasit lGretiminin artmasi
*Lipolizin artmasi

*KC de glikojenolizin artmasi
*Kc de glukoneogenezin artmasi

PEDIATRI

513

Son 2 aydir agin yemek yemesine ragmen :zayifladig
gozlenen 5 yasindaki olgu acil servise karin agrisi sikayeti
ile basvuruyor. Fizik muaynesinde hiperventilasyon,
turgor tonusunda azalma saptanan olgunun son
glnlerde cok su ictigi, cok idrara ciktigi dykisiide alinyor.
Laboratuvar incelemesinde metabolik asidoz,
hiperglisemi,ketonemi, ketonliri ve nefeste aseton kokusu
gozleniyor. Olgunun en olasi tamisi asagidakilerden
hangisidir?

A Akut pankreatit
m Diyabetik ketoasidoz
Sepsis

D) Salisilat intoksikasyonu
E)  Ure siklus defekti

HLA DR3, HLADR 4, HLA DP, HLA DQ
non ASP/ASP diyabete yatkinlik
saglarken, HLA DR2 ve DLADR S
diyabete karsi korur B.S.S.

HS OV QZVT O RQUZM
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M ggademisi

Diyabetik ketoasidoz klinik ipuglar

*Politiri, polidipis, dehidratasyon

*Siddetli kolik tarzi karin agrisi,bulanti, kusma
*Biling bulanikhg

Ds. Wehmer Seriw Raga

Tipl1 DM
*insilin azalir>>>Glikoz hiicrelere giremez>>>Kanda
osmolarite artar
-Cok su icme, ¢ok idrara gikma>>>Kompanse
edilemezse dehidratasyon
*Insilin glikozu hiicre igine sokamaz >>>Hiicresel aglik
-Polifaji, kilo kaybi
*insilin yoklugunda kontrinsiiliner hormonlar
glukagon, epinefrin, ACTH, GH asiri uyarihr
-Lipoliz>>>Asetil CoA artar>>>Keton cismi
artar>>>Ketonemi, ketoniri, metabolik asidoz

***Metabolik asidoz>>>Karin agrisi, derin ve hizh
solunum

***Kan glikozu >180 mg/dl olunca >>>>>>>glikozlri,
dehidratasyon daha da artar
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23. Diyabetik ketoasidoz da goriilmeyen
patofizyolojinin sorgulandigi soru

Dogru cevap :Karaciger ve yag
dokusunda glukoz tiiketimin
artmasi

Goriilen mekanizmalar
*Ketoasit lGretiminin artmasi
*Lipolizin artmasi

*KC de glikojenolizin artmasi
*Kc de glukoneogenezin artmasi

PEDIATRI
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Bir onceki olguya Tip 1 diyabet tanisi konulup insulin
tedavileri baglaniyor. insiilin tedavisini yetersiz alan, fazla
stresli olan olgunun {ist solunum yolu enfeksiyonu oldugu
bir zamanda biling bulanikligl ve uyku hali , karin agrisi,
derin ve hizlh solunum alma sikayetleri ile acile
bagvuruyor. Acilde yapilan tetkilerinde kan sekeri: 450 mg
/dl, pH:7.1 , ketonemi ve ketoniiri tespit ediliyor. Fizik
muaynesinde turgor tonusunda asiri derecede azalan
olgunun tanisi asagidakilerden hangisidir ?
Diyabetik ketoasidoz

.
Sepsis

D) Salisilat intoksikasyonu
E)  Ure siklus defekti

Akut pankreatit

akagaemisi.com

e Wekmet Sivir Zage K| ggademisi

T* benzeri

DIYABETIK KETOASIDOZ

* Diabet vakalarin dnemli bir kismi DKA ile gelip tani
alir

*En dnemli ve akut donemde en dluimcil
komplikasyon >>>ketoasidoza sekonder gelisen beyin
odemi

DKA Tan Kriterleri

Hiperglisemi (>200 mg/dl)

1. Metabolik ve laktik asidoz (Ph< 7.35 veya HCO3 <
15 mEq/L)

2. Ketonemi- ketondiri

3. Hiperosmolarite
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23. Diyabetik ketoasidoz da goriilmeyen

patofizyolojinin sorgulandigi soru

Dogru cevap :Karaciger ve yag
dokusunda glukoz tiiketimin
artmasi

Goriilen mekanizmalar
*Ketoasit lGretiminin artmasi
*Lipolizin artmasi

*KC de glikojenolizin artmasi
*Kc de glukoneogenezin artmasi

O O 2 r o) G2

PEDIATRI

BOLUM 13
ENDOKRINOLOJI

*Vakalann %20-40'1 DKAile gelip tami alir

* Enfeksiyonlar /Yetersiz instlin kullanim /Stres
* Hipokalemi ve yetersiz s atimi

* llaglar {Beta blokerle

sternicdler, haadler ve kalssyum kanal blokerien)

Tip1 DM 'un en onemli ve akut donemde en olimcil komplikasyonu> > = ketoasidoza sekonder geligen beyin odemidir

DKA Tani Kriterleri

Hiperglisemi (>200 mg/dl)

1. Metabolik ve laktik asidoz (Ph< 7.35 voy3 HCO3 < 15 mEqg/L)
2. Ketonemi- ketonurn

3. Hiperosmolarite

513

Son 2 aydir agin yemek yemesine ragmen zayifladigi
gozlenen 5 yasindaki olgu acil servise karin agrisi sikayeti
ile basvuruyor. Fizik muaynesinde hiperventilasyon,
turgor tonusunda azalma saptanan olgunun son
gunlerde cok su ictigi, cok idrara giktig dykistde alinyor.
Laboratuvar incelemesinde metabolik asidoz,
hiperglisemi ketonemi, ketoniiri ve nefeste aseton kokusu

3

(N}

Dr Webmer Sive Raga K| gﬁudemisi
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* . gozleniyor. Olgunun en olast tanist asagidakilerden
Bir onceki olguya Tip 1 diyabet tanisi konulup insulin T b e nze r I hangisidir?

tedavileri baglaniyor. insiilin tedavisini yetersiz alan, fazla

stresli olan olgunun {ist solunum yolu enfeksiyonu oldugu erbzat:;k;::;:sl 463

bir zamanda biling bulanikligi ve uyku hali , kanin agrisi, Sepsis

derin ve hizli solunum alma gikayetleri ile acile D) Salisilat intoksikasyonu

Ure siklus defekti

HLA DR3, HLADR 4, HLA DP, HLA DQ

bagvuruyor. Acilde yapilan tetkilerinde kan sekeri: 450 mg E)
fdl, pH:7.1 , ketonemi ve ketoniiri tespit ediliyor. Fizik

muaynesinde turgor tgnusunda ain .dereoede azalan  piyABETIK KETOASIDOZ non ASP/ASP diyabete yatkinlik
olgunun tanisi asagidakilerden hangisidir ? * Diabet vakalarin énemli bir kismi DKA ile gelip tani saglarken, HLA DR2 ve DLA DR 5
alir

X diyabete karsi korur B.S.S.
*En onemli ve akut donemde en 6lamcl

Al  Akut pankreatit komplikasyon >>>ketoasidoza sekonder gelisen beyin
| BJ] Diyabetik ketoasidoz ddemi
Sepsis
D) Salisilat intoksikasyonu DKA Tani Kriterleri

E)  Ure siklus defekti Hiperglisemi (>200 mg/dl)

1. Metabolik ve laktik asidoz (Ph< 7.35 veya HCO3 <
15 mEq/L)

2. Ketonemi- ketoniiri

3. Hiperosmolarite

akagaemisi.com

TiP 1 DIYABETES MELLITUS (DM)-DiYABETIK KETOASIDOZ (DKA)

i t s
Dr. Hiokmet Sirin Raga | KA ERodemisi
Diyabetik ketoasidoz klinik ipuglari

*Polidiri, polidipis, dehidratasyon

*Siddetli kolik tarzi karin agrisi,bulanti, kusma
*Biling bulanikhg

Tip1l DM
*insilin azalir>>>Glikoz hiicrelere giremez>>>Kanda
osmolarite artar
-Cok su igme, ¢ok idrara cikma>>>Kompanse
edilemezse dehidratasyon
*Insilin glikozu hiicre igine sokamaz >>>Hiicresel aclik
-Polifaji, kilo kaybi
*insilin yoklugunda kontrinsiliner hormonlar
glukagon, epinefrin, ACTH, GH asiri uyarilir
-Lipoliz>>>Asetil CoA artar>>>Keton cismi
artar>>>Ketonemi, ketoniiri, metabolik asidoz

***Metabolik asidoz>>>Karin agris1, derin ve hizh
solunum

***Kan glikozu >180 mg/dl olunca >>>>>>>glikozlri,
dehidratasyon daha da artar
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24. 15 yasindaki ¢ocukta kendi kendine
konusma, gorsel ve isitsel haliisiinasyonlar ve
yakinlarn tarafindan zarar gorebilecegi diisiincesi
var.Ayirici tani?

Dogru cevap :Dikkat eksikligi
hiperaktivite bozuklugu

Ayrici tanida diisiiniilmesi
gerekenler

*Porfiria

*Erken baslangich sizofreni
*Porfiria

*SLE

akademisi.com

DSM.5 Sizofrenik bozukluk Tani kriterleri
*Asagidakilerden iki (veya daha fazlasi), herbiri bir aylik
sUrede ( veya baganli bir sekilde tedavi edilirse daha az)
onemli bir zaman dilimi mevcuttur. Bunlardanenaz 1,2
veya 3 olmalidir

1.Sannlar

2.HalUsinasyonlar

3.Daginik konusma (sik sik raydan ¢lkma veya enkoherans)
4.Cok daginik ve katotik davranig

5.0lumsuz davranig (yani azalmig duygusal ifade veya

avilasyon)
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24. 15 yasindaki ¢cocukta kendi kendine
konusma, gorsel ve isitsel haliisiinasyonlar ve
yakinlar tarafindan zarar gorebilecegi diistincesi
var. Tani?

Dogru cevap :Dikkat eksikligi
. oo “ Kortikal tm>>>Kisilik ve hafiza bozuklugu,nobet, konusma bozuklugu
hlpera ktivite bOZUklugu Orta hat- infratentorial tm>>>BOS drenarji sorun>>>KIBAS (bag agnsi, kusma, papil odem ), makrosefali (geg bulgu)
Serebellar bulgular>=>> Denge ve yliyime zorlugu, diplopi (6.sinir felci)
Serebellar tonsiller herniasyon (tortikollis)

Ayrici tanida dusunmmeSi Beyin sapi tm>>>Kranial sinir paralizileri, hemiparezi, klonus
gerekenler Suprasellar tm ve 3. ventrikal tm>>>noroendokrin sorun>>>Dl, galaktore,erken veya ge¢ puberte hipotiroidi
i .. Supratentorial > > >motor zayiflik, duyu degisikligi, konusma bozuklugu, konviilziyon
Porfiria Diensefalik bolge >>>Hipofiz ve hipotalamaus timarlerinde gorlir
*Erken baslangich sizofreni -Diensefalik sendrom>>>0fori, normal kalori almina ragmen agin zayiflama ,buyiime geriligi

*Beyin timorii
*SLE
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SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS (SLE) ROMATOLOYJi [ » [} -2

24. 15 ya§|nda ki gocu kta ke ndi ke nd i ne “Sistemik Lupus Uluslararasi isbirligi Klinikleri (SLICC) icin Sintflandirma Kriterleri”
. . . o e immiinolojik Kriterler
konusma, gorsel ve isitsel haliisiinasyonlar ve Kiinik Kriterler FANA pazitiflig
. . e ges  ee i Akut kutanoz lupus=>=>Malar dokiintd, billoz lupus #eAnti ds DNA pozitifligi
ya kinlari ta raflndan Zarar gorEblleceg| dusu ncesli K;onik kutgnbzlu;']usi:» = =Klasik diskoid dokiintii, lupus pannikiilit FeAnti Smith pozitifligi
Agizveya burun Ulserleri W antifosfolipid antikor pozitifligi
var. Tani? Iz birakmayan alopesi #eDiigiik kompleman #
Sinovit (=2 eklem) . (C3, C4 veya CH50 seviyesi)
Ser;»zit > =Plorezi/perikardit W Pozitif direkt Coombs testi
v R e e Bobrek> >>HematUri/proteinini vs. (hemolitik anemi yoklugunda)
Dogru ceva p 0 lekat EkSIkIIg I Nérolojik==>>Nobetler, psikoz, monondritis multipleks, miyelit e
H i 2 Hemolitik anemi > >=Lokopeni (<4, 000/mm’) /lenfopeni (<1,000/mm’)
hlpera ktIVIte bOZUkIugu Trombositopeni (< 100.000/mm’ ) >4 kriter (en az 1 klinik + &naz 1 imminolojik kriter olmak sartiyla)
veya

o X Biyopsi ile kamtlanmig lupus nefriti + ANA + veya Anti ds DNA{+)igi
Ayrici tanida disiintilmesi

gerekenler

*Porfiria

*Erken baslangich sizofreni
*Porfiria

*SLE
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Dikkat eksikligi Hiperaktivite bozuklugu (DEHB)

: : : *Cocuklardaki en sik norodavranigsal bozukluk. Etyolojide dopaminerjik genler rol oynar, EEG anormallikleri de
24.15 ya§lnda ki gocu kta kendi kendine *DEHB; dikkat eksikligi ve dikkati siirdiirmede bozukluk , diirtii kontrolinde bozukluk ve motor agin aktivite gi
konU§ma, go rsel ve i§it$€| haltsu nasyonla r ve *DHEB tamisinin konulmasini sadlayan DSM-5 kriterleri 5-12 yas cocuklarda yapilan saha caligmasi ile konulmu:
- . on e o ! *DSM-5 kriterlerine gdre; Deliryumda ajitasyon, kork
yakinlarn tarafindan zarar gorebilecegi diisiincesi Davransglar gocugun gelisimsel dizeyiyle uyumsuz olmali durumunda dalgalanma, or
2 (ayni yag ve gelisim dizeyindeki diger cocukiardan onemli 6lgtide farkh)
var. Tani: -12 yagindan once baglamali PSM:S 5‘,”"'"',","9
‘En az 6 ay boyunca meveut olmali Asagdakilerden ki (v
-Iki ve ya daha fazla otamda (oku'-ev) gkmig olmali sirede ( yoya bagan'h.b
Doéru cevap ‘Dikkat eksik'iéi -Bagimsiz gozlemdiler tarafindan bildirilmis olmall 0"9"}:' l:lrz?r:an dilim
. .. . ‘Bagka bir bozukluga ikincil grkmis olmamali PRI MRTOHIH,
hlpe raktivite bozukl ugu *Dikkat eksikliginin, hiperaktivitenin baskin oldugu ya da kombine olduklan tipler var 1-Sannlar
*Tedavi: Davianig odakli tedaviler ve metilfenidat kullanilir 2 Hallsinasyonlar
Metil fenidat yan etkileri; i-gsgl:"g kov;usmkat(s'}l
T TR . Istah azalmasi, kilo kaybr,uykusuzluk, uykuya dalma giigligi, HT, aritmi, tikler ok daginik ve katoti
Ay”c' tanida dU§UI1U|mES| Kann agns, bulanti,bag agnsi,sinirlilik, huzursuzluk, tagikardi, garpinti,agiz kurulugu 5'9'}"'“5"1 davrant (y2
gere kenler *DEHB ile birlikte ofan hastaliklar avilasyon)
— Frajil X sendromu,Fetal alkol sendromu
* Po rfiria - Yaygin gelisimsel bozukluk (otizm vs), sizofreni, baglanma kusuru

—» Obsesif kompulsif bozukluk,Gilles de la Tourette sendromu

*Erken baslangich sizofreni
*Porfiria
*SLE
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Ozellik Akut Hepatik Porfiriler Kutandz Porfiriler
Baghea Tutulum Karociger (hepatik enzim defekti) Deri {fotosensitivite)
24. 15 yasindaki cocukta kendi kendine Baglangic Yag! Geng eriskin donemi (6zellikie kadinlarda) ocukluk veya eriskin gog
G Yo§ 3 §Kin g
konusma, gorsel ve isitsel haliisiinasyonlar ve Ana Klinik Bulgular Siddetli kann agns, bulant, kusma, nérolojik  Giinege maruz kalan balgelerde biler,
. . Ce Bee  ee i bulgubor (paralizi, epilepsi), psikiyatrik erozyonlor, skar, hiparpigmentasyon,
yakinlarn tarafindan zarar gorebilecegi diisiincesi semptomiar Nisatizm
var. Tani? Atok Tetikleyiciler llagiar (barbitirotlor, ontikonviilsanlar), alkol,  Giine %G, hepatotoksinler, demir yiiki
enfeksiyon, aghk, hormonal dedisiklikler (PCT), hepatit C
{menstruasyon)
Dogru céva p . lekat EkSIkI Igl idmrﬂulgusu Atak sirasinda porfobilinojen (PBG] ve ALA T Porfirinler 4, idror geneliikle kirmizi-
h i p era ktivite b ozu kl u éu (idrarda koyulogma olabiir) kohverengi renkte, idarda eritrosit yok
Laboratuvar Tamst Idror PBG{ALA olgimi, plozma porfirin analizi  Plazmo/eritrasit porfirin dizeylerl, idrar/
fekal porfirin onalizi
Ay”c' tan Id a d u SU nu I mesi En Sik Tipler Akut Intermitan Porfiri (AIR), HCP, VP PCT, EPP, Konjenital Eritropoietik Porfiri
gere kenler Tedavi Akut atakta hemin, glukoz infiizyonu, Fotoproteksiyon, flebotomi (PCT,
* Por fi ria tetikleyicilerden kaginma hidroksiklorokin, karacider ziemi
% k basl i sizof . Prognoz Atak tekrarlayabilir, ndrolofik sekelier biraknbilir Kronik deri bulgulon ve skarlor kakabilir,
E rken a§ d ngl(} | SIZO reni bz tiplerde karaciger tutulumu

*Porfiria gaisebilr
*SLE
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24. Brusella ile ilgili dogrularin soruldugu soru ?

Dogru cevap :
Zoonotik bir hastalik etkekni
Menenijit yapabilir

*¥***Anne siitiinden bebege
gecmez ifadesi yanhs. Cok
nadirende olsa gegebilir

akaaemisi.com

BRUSELLA

Gram negatif kokobasil
Enfekte hayvan ile direkt temas, inhalasyon veya taze siit ve siit tiriinid tilketimi ile bulagir
Insandan insana bulas nadir —+ Transplasental, kan transfizyonu, kemik iligi nakli ile bulasabilir
Ondiilan (dalgali ateg), tedeme, LAP, artinit, anemi, lokopeni, tombositopeni, basagnisi, hepatosplenomegallgoruleblllr
Kromkenfeksnyonda Subfebril ateg, norolojik ve psikayatrik bulgular gariilir » I
Tani:Rose bengal (tarama testl )

Wright agliitinasyon testi | titre — 1/160 ve @zerd anlamli /2 haflz ara lle 4 kat artig olmali )

Kiltdr (en az Z-ayn kiltar pozitiflidi)-kesin tani

*Yalana sesum aglutinzsyon lesti negatifligl sebebi;Non aglitinan blokan antikor varligy, erken dénemde
testin yapilmast, Brusella canis ile enfekte olmak, yuksek titrede antikor varligina bagl prozon etkisi "
ledavi: < 8 yag — TM-SMX +rifampisin +/- gentamisin 4-6 hafta tedavi

>8yag — Doksisiklin +rifampsin +/- gentamisin 4-6 hafta tedavi

—. s mmnal
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25. Brusella ile ilgili dogrularin soruldugu soru ?

Dogru cevap :
Zoonotik bir hastalik etkeni
Menenijit yapabilir

*¥***Anne siitiinden bebege
gecmez ifadesi yanhs. Cok
nadirende olsa gegebilir

akaaemisi.com

BRUSELLA

Gram negatif kokobasil
Enfekte hayvan ile direkt temas, inhalasyon veya taze siit ve siit tiriinid tilketimi ile bulagir
Insandan insana bulas nadir —+ Transplasental, kan transfizyonu, kemik iligi nakli ile bulasabilir
Ondiilan (dalgali ateg), tedeme, LAP, artinit, anemi, lokopeni, tombositopeni, basagnisi, hepatosplenomegallgoruleblllr
Kromkenfeksnyonda Subfebril ateg, norolojik ve psikayatrik bulgular gariilir » I
Tani:Rose bengal (tarama testl )

Wright agliitinasyon testi | titre — 1/160 ve @zerd anlamli /2 haflz ara lle 4 kat artig olmali )

Kiltdr (en az Z-ayn kiltar pozitiflidi)-kesin tani

*Yalana sesum aglutinzsyon lesti negatifligl sebebi;Non aglitinan blokan antikor varligy, erken dénemde
testin yapilmast, Brusella canis ile enfekte olmak, yuksek titrede antikor varligina bagl prozon etkisi "
ledavi: < 8 yag — TM-SMX +rifampisin +/- gentamisin 4-6 hafta tedavi

>8yag — Doksisiklin +rifampsin +/- gentamisin 4-6 hafta tedavi

—. s mmnal
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25. Brusella ile ilgili dogrularin soruldugu so

Dogru cevap :
Zoonotik bir hastalik etkekni
Menenijit yapabilir

*Ek*k**Anne siitiinden bebege
gecmez ifadesi yanhs. Cok
nadirende olsa gegebilir

10f B. cetaceac.
and Brucella ceti.

Later, Brucella microti was identified in animals
in 2008,'" and Brucella inopinata from a breast implant in 2010.
Finally, Brucella vulpis was isolated from mandibular lymph nodes
of red foxes In Austria,

2744

Brucellosis incidence varies widely not only between countries, but also
within countries.”* As an example, Muslim and Druze populations in
Israel suffered from brucellosis outbreaks,” and there are communities
in the developing world in which the disease is the most common cause
of febrile illness.™ Brucellosis is most commonly seen in the Mediter
ranean countries, the Balkans, the Persian Gulf, the Middle East, and
Cel

151 1™

EPIDEMIOLOCY

Although the disease Is accepted as the most common zoonotic dis-
ease worldwide, global annual frequency of human brucellosis cases
remains elusive’* and underreporting is a common problem.

2745

adaptive immune responses™' T lymphocyte responses are essential
to mediate protection against brucellosis and are required for efficient
bacterial clearance.

Although the presence of specific antibodies is of utmost impor
tance in diagnosls, they play a limited role in the immune response.”
The IgM antibodies increase in the first week and the IgG antibodies

w [Metinde bulas yollari olarak sunlar sayilmis:

opt

= oEn dnemli: kontamine koyun/kegi sutii (yani pastorize

o]

an edilmemis siit iriinleri)

« sEnfekte hayvanlarla temas

an(

» *aerosol inhalasyonu
o" o L3
s *konjonktival bulas

of |

= *Nadir olarak:
tioy

inf e kan transfizyonu
Cd' . oo Vo .
el e kemikiligi nakli
. * cinsel temas

an

( Ama ozellikle “anne siitiiyle bulasir” diye net bir ifade yok.
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