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BOLUM 3

EMZIRME KONDRENDiKASYONLARI BESLENME]L > [}::2%¢

Hangi metabolik hastalikta anne siti o _
Bebegin kesinlikle emmemesi gereken hastaliklar,durumlar

kesin kondrendike sorusu *Galaktozemi—kesin kondrendike (bebege ait bir kondrendikasyon, maternal degil)
*MSUD—akgaagag kokulu idrar hastaligi (MSUD) —rolatif kondrendike
*Fenilketoniri— iyi takip ile 6lctili anne siitii verilebilir—rolatif kondrendike

*#**Cocuk metabolik olarak dengede ise MSUD ve FKU anne siitii alabilir—réilatif kondrendike

*Annenin hastaliklar: HIV. HTLV 1 ve 2
Gelismemis tlkede — annede HIV + ise—belki bebek bagka besin bulamaz mantigiile emzirme onerilir
Geligsmis Ulkede —annede HIV + ise — sakin emzirtme

*Aktif tiiberkiiloz (> 2 hafta tedavi edilip bulagici olmadigi diistiniilene dek)

*Memede herpes viriis enfeksiyonu

*Bazi radyoaktiflerle tedavi

Cevap: Galaktozemi
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Hangi metabolik hastalikta anne situ

kesin kondrendike sorusu

Cevap: Galaktozemi

M=ZMr- »Mm®

PEDIATRI

Soru kampi Soru 394

394

I-Aktif tuberkiiloz

II-Memede herpetik lezyon

llI-Hepatit C enfeksiyonu

VI-Mastit

V-Galaktozemi

Yukaridakilerden hangisi anne sitiiniin kondrendike
oldugu durumlardan degildir ?

A) I Emzirmenin kondrendike
B) I olmadigi durumlar
C) IV *Mastit, angorjman varligi
-v *Rinit
I-v *Gegirilmis tiiberkiiloz
*Diabetli anne
*Hepatit C enfeksiyonu

*Hepatit B enfeksiyonu >>>ilk
emzirme agi ve immun globlin
yapildiktan sonra

*Gelismemis Ulkelerde HIV
enfeksiyonu

akaaemisi.com

v, Wehines Soix Raga |BA WRodemisi

Emzirmenin kondrendike oldugu durumlar
*Annede septisemi

*Annede HTLV enfeksiyonu

*Aktif tuberktiloz >>>en az 2 haftalik tedavi sonrasi
emzirebilir

*Annede psikoz, uyusturucu madde bagimliligi
*Memede aktif herpetik lezyon

*Bebekte galatozemi

*MSUD ve fenilketoniiri >>>hafif ve orta vakalarda
verilebilir

*Gelismis Ulkelerde HIV enfeksiyonu

*Prematit bebegin anne siutiinde CMV varsa
*Annede meme kanseri varligi

*Meme apsesi>>>Karsi memede apse yoksa o
memeden emzirebilir emzirebilir
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Genel bilgiler
13 aylk erkek, sik enfeksiyonlar 6. aydan
sonra baslamis, dayida benzer bulgular,
total 1g leri ve IgM VE IgA cok dusuk, CD
19 flowsitometride yok, T ve NK hticre
sayilari normal >>>>Tani ?
Klinik ve tani

Cevap: X’e bagl agamaglobulinemi

Konu kitabi Sayfa: 150
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BRUTON HASTALIGI (X'e BAGLI iINFANTILAGAMAGLOBULINEM:i)

*X'e bagli kalitim (Erkek)— daha sik, (OR formlarida var, Kveya E cinsiyette gorilr)
*Btk (Xq22) gen mutasyonu
*Pre B— Bolusamaz — Plazma hiicresi yok— Ig tretimi yok
-Saglikli B hiicresi olusmadigi icin >>>CD19,CD20,CD21 |
*Agir hipogamaglobulinemi (tim g ler |, Total Ig<100 mg/dl)
*Periferde B hiicre %1-2'in altindadir!!! (CVID, HIGM den farki )
-Normalde B hiicreleri tiim lenfositlerin %10-20'sini olugturur

%[k 6-9 ay asemptomatik

*S.pneumonia/ H.influenza — sintizit/otit/pnénomoni/sepsis/menejit
*Mcoplazma,kronik mantar enfeksiyonlari, P. jiroveci pnomonisi |

*ECHO viriisa bagli — miyozit (JDM benzeri )

*Echoviriis ve Coxsackie'ye bagl kronik-fetal meningoensefalit gelisebilir
*Polio asisisi sonras paralizi, fetal ensefalit gorllebilir

*Asi antikorlan |, izohemoglutinin (AntiA| ,AntiB |), CD19 ve CD20 yoklugu
*Lenfoid hipoplazi (tonsiller kiiciik veya yok/ LAP yok/splenomegali yok)
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Soru kampi: 137

137

Tekrarlayan sinizit ve pnomoni ataklari nedeniyle
immunoloji uzmanina sevk edilen erkek olgunun BRUTON HASTALIGI
bakilan flow sitometre él¢limiinde C19, CD20 ve  *X’e bagl kaliim (Erkek)
CD 21 markirlaninin  dlgiilemeyecek derecede :Btk gen mutasyonu i
distik, fizik muaynesinde tonsil dokularinin ii::iri?os olusamaz > Plazma hiic. yok=> Ig
hipoplazik oldugu -tespit edi“y(-)l':. !3u olgunun en *Aélrhi;ogamaglobulinemi(tijm g ler L, Total
olasi tanisi asagidakilerden hangisidir? <100 mg/dl)
*Periferde B hiicre %1-2’in altindadir!!! (CVID, HIGM

w ’e bagli agamaglobulinemi den farki)

B) Selektif Ig A eksikligi **QOral polio agisi sonrasi paralizi ve fetal ecvoviris

C) Wiscott-Aldrich sendromu meningoensefalitleri gelisir gelisen hastalik >>>Bruton
*Tonsiller ve lenf nodlan hipoplazik

2026

AGUSTOS
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D, Yihiner Sonie Raga KA BRodemisi

13 aylk erkek, sik enfeksiyonlar 6. aydan
sonra baslamis, dayida benzer bulgular,
total 1g leri ve IgM VE IgA cok dusuk, CD
19 flowsitometride yok, T ve NK hucre
sayilari normal >>>>Tani ?

D) X’e bagh hiper immunoglobulin M sendromu
E) Yaygin degisken immun yetmeazlik

Bruton hastaligi tanisinda;

*immunglobulin 8l¢iimii>>>ilk tani araci
*izohemaglutininler.—> Anti A ve Anti B

*Asi yaniti:-Tetanoz gibi asi antikor titreleri yok veya

*1g subgrup 6lgimd (ileri tani)

*CD19 ve CD 20 tayini (ileri tani) )
*Genetik tahlil (ileri tani)

Cevap: X'e bagl agamaglobulinemi
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Konu kitabi Sayfa: 153

Klinik *Bliyiik arterlerin transpozisyonu/Fallat tetralojisi /Trunkus arteriozus /interrupted aortik ark /VSD
*Hipokalsemi>>>YD déneminde izlenir, genellikle 1. yildan sonra paratiroid bezlerde hipertrofi ile dizelir
Tipleri
Komplet Di George sendromu>>>CD3 Tsayi ve fonks. | (Velokardiyofasial sendrom, CATCH22 send)
_ >>>Kok hiicre ya da timus transplantasyonu yapilmaz ise bebek kaybedilir
In komplet Di George sendromu>>>CD3 sayi |, fonks. N>>>T hicre sayisi da yasla beraber diizelme gosterir
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Yendiogan bebek, yarik damak, grafide Komplotaplazi (%1 vaka) P datastk ol
. L .. N . S Di Gorge sendromunda hepatosplenomegali goriilmez
Mantarlar, viruslar, firstcr (P. jirovecii) 1
timus gorUImuyorl pOSt natal 8 saatte *Graft versus host hastaligina (GVHD) yatkinlik]
: H - *Yenidogan doneminde hipokalsemi>>>konviilziyon
hIpOkalsemlk nObet >>>>BU haStada en * Anormal yiiz — diisiik centikli kulak/hipertelorizm/antimongoloid g6z aksi/epikantus
olasi gelisebilecek kalp hastaligi ? e sl il wulaganamal
*Konugma bozuklugu (en sik bulgu, agiz problemleri)
Segenekler *Konjenital kalp hastaligi (KKH) — BAT, Trunk. Art., TOF, Total pulmoner vendz déniis anomali ;‘ . /L
*ASD *QOzefagus atrezisi / renal anomali ke ' )
*KKH +moniliazis — Di George Sendromu fa i
*
P DA Tami *Hemogram>>>lenfopeni (T lenfosit cok disiik), hipokalsemi l ‘.. nd
* . . . *Serum 1G normal (genellikle) "-\‘ - 4
Ebstein anomalisi *lgAve IgM | ve IgE 1 (olabili g
*Tw: ], o . . . * Progresif hipogamaglobulinemi (bazen)
T”kUSplt atrezisi * Mutlak lenfosit sayimi | (genellikle)
* . ers . * Mitojen uyarilarina cevap @/ /N
KESIntI|I aortlk ark *PPD anerjik, timus gdlgesi yok

. T . *Kandidin deri testi negatif
Cevap-KeS|nt||| aortik ark *Flow sitometride T hlicre sayisal ve oransal eksiklikleri goriiliir
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Yendiogan bebek, yarik damak, grafide
timus goridlmuyor, post natal 8. saatte
hipokalsemik n6bet >>>>Bu hastada en
olasg gelisebilecek kalp hastaligi ?

Secenekler

*ASD

*PDA

*Ebstein anomalisi
*TrikUspit atrezisi
*Kesintili aortik ark

Cevap:Kesintili aortik ark

ATRI

Soru kampi : 141

141

PPD ve candidin deri testleri hiicresel
immun cevabin dlgiilmesinde kullanilan
gecikmis tip asin duyarhilik (Tip 4) deri
testleridir. Asagidaki hastaliklarin
hangisinde bu testlere yanit negatifitir?

A) Konjenital kalp hastaligi ve 6zefagus
atrezisi
B) Pulmoner hemosidero
DiGorge sendrom
D) Hipoparatiroidi
E) Yaygin degisken immun yetmezlik

Tedavi: 12-14. haftallarda fetal
timis nakli yapilabilir C.S.S.

akademisi.com

D, Hetmer Soriw Rage KA YR demisi

*DiGorge sendromu ve
mukokutanéz kandidiyazis saf T
hiicre yetmezligi yapar

*Bu nedenle PPD ve kandidin
testlerinde negatiflik gézlenir

DiGORGE SENDROMU

*Klglik veya tamamen kaybolmus timus
>>>Hicresel immun yetmezlik olur

*Paratiroid aplazisi veya hipoplazisi

*Serum IG normal (genellikle)

*Progresif hipogamaglobulinemi (¢ok nadir)

*Mutlak lenfosit sayimi 4, (genellikle)

*Mitojen uyarilarina cevap @/J /normal

*Konj. Kalp hast = BAT, Trunk. Art., TOF, TPVDA
Situs inversus goriilmez

*Ozefagus atrezisi / renal anomali

*KKH +moniliazis -> Di George Sendromu P
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Yendiogan bebek, yarik damak, grafide
timus goridlmuyor, post natal 8. saatte
hipokalsemik n6bet >>>>Bu hastada en
olasg gelisebilecek kalp hastaligi ?

Cevap:Kesintili aortik ark

Secenekler

*ASD

*PDA

*Ebstein anomalisi
*TrikUspit atrezisi
*Kesintili aortik ark

iATRi

Soru kampi : 142

142

Digorge sendromunda goriilmesi
beklenmeyen klinik ya da fizik muayene
asagidakilerden hangisidir?

A) Hipoklasemik konviilziyonlar

B) Viral enfeksiyonlarda artig

C) Mikrognati ve disiik kulak
@ Hepatosplenomegali.

E) Kisa filtrum ve balik agzi

akademisi.com

D, Hehmer Strin Ry > ] gﬁademisi

DiGorge sendromu.

Komplet aplazi

* Mantarlar, viruslar, firsti (P. jirovecii)
/I\

» Graft versus host hastaligina (GVHD)
yatkinhk

*Yenidogan doneminde hipokalsemik
konviilziyonlar olur

Anormal yiiz

- Dusuk ¢entikli kulak
—Hipertelorizm/antimongoloid goz aksi
—>Mikrognati/bifid uvula

- Ust. Dudakta kisa filtrum (balik agzi)
*Konusma bozuklugu (en sik bulgu, agiz

-

problemleri) .
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Konu kitabi Syf: 449

Antidepresan kullanan bir hastada
nobet, tasikardi, dilate pupil, myoklonus,
uriner retansiyon, azalmis bagirsak

sesleri var >>>>En olasi tani1 ?

Cevap: Antikolinerjik sendrom

.Kolinerjik sinir olan vagus ne yapar>>>Bagirsak hareketlerini artinr, kalbi yavaslatir

*Kolinerjik sistem>>> calismaz ise sempatikler baskin olup hipertansiyon ve hipertermi goraltr
*Kolinerjik sistem=>>>miyozis, sempatik sistem midriyazis taraftari *Kolinerjik sistem=>>> terlemeyi artinr
****Antikolinerjik zehirlenme=Antihistaminik, Trisiklik antidepresan (TCA),atropin zehirlenmesi
>>>Sempatomimetik almig gibi>>>>>Hipertansiyon, tasikardi, hipertemi,ajitasyon, deliryum, psikoz, dilate pupil
>>>Sempatomimetik zeh. farki>>>Cilt kuru, ba§irsak sesleri az (sempatomimetikte>>>cilt terli, bagirsaklar hiperaktiftir)
*kxxxTCA zehirlenmesinde ;Sinds tagikardisi en stk KVS bulgusudur.Refrakter hipotansiyon kotu prognoz/olim belirtisi. Letarji koma, mi-
yoklonik nobetler gortlebilir. QRS>100 msn toksisite isaretidir. Tedavi: Enttibasyon (biling bozuksa), NaHCO,( QRS= 110 msn,ventrikuler
disritmi,hipotansiyon varsa) Hipotansiyon varsa>>>epinefrin/norepinefrin, konvilziyon varsa>>>henzodiazepinler verilir
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Antidepresan kullanan hastada no
tasikardi, dilate pupi, myoklonus, (
retansiyon, azalmis bagirsak sesler

>>>>En olasl tani ?

Cevap: Antikolinerjik sendrom

MTZMCODHTITMN

akademisi.com

DIATRI

Soru kampi 590. soru

Dy, Hehmer Serie Raga > ] 1c:J'Ec:lde-misi

590

Atropin

Kolinerjik sistemde;
gibi  antikolinerjik zehirlenmesinde Kolinerjik sinir olan vagus ne

asagidaki klinik durumlarin hangisi gézlenemez?  yapar>>>Bagirsak hareketlerini artirir, kalbi

A) Hipertermi, tasikardi, hipertansiyon
B) Bagirsak sesleri azalir

yavaslatir

*Kolinerjik sistem>>> calismaz ise
sempatikler baskin olup hipertansiyon ve
hipertermi gorilir

C) Deliryum ve psikoz tablosu *Kolinerjik sistem>>>myozis, sempatik sistem
D) Pupilerde dilatasyon midriyazis taraftari
Cilt nemli olur *Kolinerjik sistem>>> terlemeyi artirir

****Antikolinerjik zehirlenme=Antihistaminik, Trisiklik antidepresan,atropin zehirlenmesi
>>>Sempatomimetik almis gibi>>>>hipertansiyon, tasikardi,hipertemi,ajitasyon,
deliryum, psikoz, dilate pupil
>>> Sempatomimetik zeh. farki>>>Cilt kuru bagirsak sesleri az (sempatomimetikte>>>cilt
terli, bagirsaklar hiperektiftir)

***Kolinerjik zehirlenme>>>0rganofosfat ve sinir gazi ile zehirlenme
>>>Bradikardi (bazen tasikardik)
>>>Ates, tansiyon normal
>>>Konflizyon, koma, fasikiilasyon, myozis, terli cilt,bagirsak aktif,diare, Girinasyon
>>>Tum viicut salgilar artar>>>Bronkore, salivasyon, lakrimasyon, bronkospazm,Emezis
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Konu kitabi Syf: 115
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Tedavi Tiiberkiloz tedavisinde kullanilan ilk secenek ilaclar;
*|zoniazid>>>KCFT yiikselme, hepatit, periferik nérit, hipersensitivite

. - o : *Rifampisin>>>Idrarda portakal rengi, hepatit ,trombositopeni
TUberk.moza baglh Ola.r.] gelisen . *Pirazir?amid>>>Heapa’Ztoksisite, h?perUFr)isemi, artralji, GE‘} yakinmasi
enfeksiyonlarin hangiisnde kortkosteroid *Etambutol>>>Optik nérit, kirmizi-yesil renk ayinm bozuklugu, GIS rahats:
kullanma endikasyonu yoktur ? *Streptomisin>>>Isitme sorunlar, nefrotoksisiste, dokiintil
Tuberkiiloz tedavisinde kullanilan 2. secenek ilaclar

Amikasin /Kapreomisin/Kanamisin /Sikloserin/Levofloksasin/Etionamid /Pa

Tiiberkiilozda Kortikostroid Kullanim Endikasyonlari

*Tuberkiloz menenjit>>>Doku hasarini sinirlar, kafa i¢i basinci diisrir,

anti Thc ilaglann beyin ve meninksler Gizerindeki dolasimini kolaylagtirir

*Endobronsial tiiberkiiloz>>>Amfizem ve solunum sikintisini geriletir

*Perikardiyal efizyon

*Plevral eflizyon ve mediastinak kayma olan olgularda
Cevap:Tiiberkilloz servikal lenfadenit *Milier tuberkiloz>>>Alveolokapiller gecirgenlik azalmigsa diizeltir

****Kutanoz tiiberkiilozda kortikosteroidler kullaniimaz
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1 hafta dnce Ust solunum yolu enfeksiyonu
sonrasi kalcada agri, kisithlik, yirimede guclik,
tam kan sayimi ve akut faz reaktanlari normal,
fizik muaynede gug kaybi yok >>>En olasi tani

Cevap:Kalcanin toksik sinovyiti

akademisi.com
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Konu kitabi Syf: 169

Secenekler

*Gullian Barre

*Septik artrit

*ARA

*Femur basl epifiz kaymasi
*Klacanin toksik sinovyiti

REAKTIF ARTRIT

*Klasik formu >>>Reiter sendromu=> > artrit, lretrit ve konjonktivit >>>cocuklarda nadir
*GIS ( shigella, salmonella,yersinya campilobakter jejuni,criptosporidium,giardia) Reaktif artrit nedenleri

) Veya *Shigella Y ersinya, Salmonella, Klamidya ve
GUS ( Clamidya trachomatis,iroplazma ) enfeksiyonundan sonra goriilebilir meningokoka sekonder postenfeksiyéz artrit
*Reaktif artrit kronik spondiloartrite dontgebilir *Serum hastaligi /ARA

>>>Ciddi sistemik bulgu varsa, C.trachomatis etken ise risk artar *Kalcanin toksik sinoviti
*Vakalarin %70 i HLA-B 27 (+) *Postimmiinizasyon artriti
-Kronik spondiloartrit riski artar *Enfektif endokardit

-Ekstraartikiiler bulgu (lveit, entezit ) riski artar *Neisneria gonore ile iliskili tenosinovit
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Konu kitabi Syf: 405

Secenekler
*Kalp tamponadi

Hangisinde genis nabiz basinci beklenir ? *Agir aort kapak yetmezligi
*Genis patent duktus arteriozus

2026
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Cevap:Agir aort kapak

yetmezligi ve genis PDA =«(Sistolik basing) - (diastolik basing)>>>>nabiz basinci

= Sistolik basinci artar yada diastolik basing azalirsa >>>>Nabiz basinci artar (pulsus celer et altus)

Nabiz basincinin arttigi durumlar Nabiz basincinin azaldigi durumlar
*PDA (pulsus parvus)
*Aort yetersizligi (en cok artiran) *Kalp tamponati, konstriktif perikardit
*Hiperkinetik kalp hastaligi>=>>Anemi Beriberi hastalig| *Aort stenozu, ciddi mitral stenoz
Aortapulmoner sant, A-Vfistiil, Hipertrioidi *Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati
*Komplet dal blogu, trunkus arteriozus *Konjestif kalp yetersizligi, diastolik HT

*Dilate kardiyomiyopati
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Konu kitabi Syf: 454
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Sivi direncli sok varsa;
*60-80 cc/kg siviya ragmen sok direngli ise inotropik tedavi verilir
dopamin, noradrenelin veya adrenalin (tercihen adrenalin verilir)

Siviya direncli sok tedavisinde kullanilan * Sedasyon icin 1V/I0/iM atropin/ketamin kullanarak santral yolu ac, gerekiyorsa hava yolu sagla

) ) o ) o ® Soguk sok i¢cin >>>Adrenalin (bulunamaz ise 2. tercih dopamin ) titrasyonu yapilir
ve |US|trOp|k etkisi olan ||a§ han8|5|dr|? ® Sicak sok icin >>>Norepinefrin (bulunmaz ise 2. tercih dopamin ) titrasyonu yapilir

* Kardiyojenik sok dustiniiliiyorsa>>>Milrinon/dobutamin/nitroprussid baslanir

Secenekler

*Epinefrin

*Nore pinefrin Sivi direncli katekolamine direncli sok varsa,

" . *Adrenal yetmezlik icin kuvvetle diigtintllyorsa hidrokortizon baglanabilir
Milniron

*Dopamin

*Dobutamin

Cevap:Milniron
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Siviya direncli sok tedavisinde kullanilan
ve lusitropik etkisi olan ila¢ hangisi

Secenekler
*Epinefrin
*Norepinefrin
*Milniron
*Dopamin
*Dobutamin

Cevap:Milniron

iATRi

akademisi.com

Konu kitabi Syf: 454

Milrinonun HVS lUizerinde Ug temel etkisi vardir.

Uc temel 6zelligi vardir; bu nedenle “inodilatér” olarak anilir:
Pozitif inotrop: Kalbin kasilma gticinu artirir.

Pozitif lusitrop: Kalp kasinin daha hizli gevsemesini saglar.
Vazodilator: Atardamar ve toplardamarlari genisletir; kalbin
karsilastig yika azaltir.

Lusitropik etki, kalp kasinin kasilma sonrasinda gevseme hizini

etkileyen etkidir.

* Pozitif lusitropi: Kalp kasi daha hizli ve iyi gevser; diyastolik
dolus kolaylasir.

* Negatif lusitropi: Gevseme yavaslar.

Ornek ilag: Milrinon. PDE-3’U inhibe ederek hiicre ici kalsiyumun

sarkoplazmik retikuluma daha hizli geri alinmasini saglar; boylece

pozitif inotropik etkinin yaninda pozitif lusitropik etki gosterir.
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Asiklovir (kime verelim)
Asiklovir endikasyonlari (p.o):En erken siirede, ekzantem basladiktan 24 saat icinde verilmeli
Oral asiklovir alternatifleri famsiklovir, valasiklovir (2-18 yas)

8 aylik bebek, Nefrotik sendrom « Gebe olmayan > 13 yag birey
nedeniy|e ng/kg /gun stroid 6 . >12-ay cilt/AC hastaligi varsa -
. e Steroid kullanimi varsa (kisa, intermittan, inhale)
hafadlr a|lV0r, sucigcesgl tanlll Olgu ® Uzun sireli salisilat kullanma gereksinimi varsa
; ® Evici temas
ile Fe_mSI var, b saat sonra Asiklovir endikasyonlar (i.v):Dékiintli baslangicindan 72 saat gegmisse bile verilmeli
getiriliyor >>>En uygun ne  Segenekler e immiin yetmezlik
yapal m ? *Asiklovir * Komplikasyon (pnémoni, hepatit, trombositopeni, ensefalit) varsa
*Gansiklovir *immiin yetmezligi olan ve direncli enfeksiyonlarda foskarnet— pirofosfat analogu (DNA polimeraz inh.)
* . o *Stipheli temas durumunda — Pasif koruma —Stpeli temas sonrasi 3-5 glin i¢cinde agl veya 96 saat icinde
Suglgegl aslsl varisella zoster immunglobulin (VZIG) veya 96 saat icinde standartimmunglobulin
*Anneden gecen .
antikorlar koru r, bir Neonatal varisella profilaksisi
*Biranne su cicegine karsi bagisik ise neonal donemde bebegi su icegi ¢cikarmaz
seyverme *Su gigeqi icin dogum 6ncesi 5 glin ve dogum sonu 2 giinden olugan bir haftalik periyod — risk periyodu
*1\VIG ver *Bu risk periyodunda anne su cicegi gegirirse bebek normal dogar —sonra cok yaygin, agir su gicegi ¢ikarr
*Bu agir tablo olmasin diye anne bu risk periyodunda su ¢icegi gegirirse su cicedi bulagani 6nlemesede;
— enfeksiyon siddetini azaltsin diye bebege varisellaimmunglobulini (VZIG ) verilmeli
. . - e i i VZiG'a ragmen vezikiil olursa — bulas (+) kabul edlip — neotal varisella tanisi ile — asiklovir verilmeli
Cevap:Temastan sonraki 10 glin icinde IVIG \ 1 yas altinda su cicegi agist kullanilmaz dikkat!!!

TNAIA
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34
Nefrotik sendrom tanii 12 aylhk olgu T* benzeri

8 ayl|k be be k, Nefrotik Send rom B | hastanede 24 giin boyunca 2mg/kg/gln
. . . A | prednizolon tedavisi almistir. MMR agisi
nedeniyle 2mg/kg /glin stroid 6 Z| zaman yarin olan olgunun asi uygulamasi . : .
. v .. o . C giinden fazla yiiksek doz steroid
hafadlr al |yO r' SU§|§eg| tanlll olgu I icin asagidakilerden hangisi dogrudur ? TR (72 e T e
ile temsi var, 6 saat sonra 2| A) MMRagisin hemen yapmakta sakinca  20™E/&ln prednizolon veya esdegeri
o I yoktur immun siiprese kabul edilir.
getlrll lyor >>>En uygun ne K| B) MMR asisi 1 yil sonraya ertelenmeli *Bu durumda canh agilar yapilamaz; en
3 aI m ? L Steroid tedavisi bitiminden en az 1 ay az 1 ay beklemek gerekir.€.5.5.

yap : Segenekler A sonra MMR asisi yapilmasi uygundur

* : . M| D) Steroid tedavisi bitiminden 14 giin sonra

ASI kIOVI r A MMR asisi yapilabilir
* Ga nSi kl ovir E) Steroid tedavisi bitiminden 7 giin sonra

. o MMR asisi yapilabilir
*Sucicegi asisl
*Anneden gecen antikorlar korur, orr
sey verme

*IVIG ver

Cevap:Temastan sonraki 10 giin icinde IVIG verelim
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8 aylik bebek, Nefrotik sendrom
nedeniyle 2mg/kg /glin stroid 6
hafadir aliyor, sucicegi tanil olgu
ile temsi var, 6 saat sonra
getiriliyor >>>En uygun ne

yapalim ? Secenekler
*Asiklovir
*Gansiklovir
*Sucicegi asisl
*Anneden gecen antikorlar kort

sey verme
*IVIG ver

Cevap:Temastan sonraki 10 giin icinde IVIG verelim

2= 3 AHGHGNS ®

|

IATRI

52

4 yasindaki olgu daha 6nce sugicegi asilamasi
olmamis ve su cigegi tanili bir olgu ile temas
Oykisi var. Bu olguda vyapilabilecegimiz
oncelikli ve en 6nemli tedavi asagidakilerden
hangisidir ?

A) Herhangi bir sey yapmaya gerek yok

B) Varisela zoster immunoglobulin (VZIG)
yapilmasi

C) VZIG + varisella asisi

D) Oral asiklovir tedavisi + varisela asisi

@ Varisella asisi

Konu kitabi Syf: 105

akademisi.com

Or. Wokmer Sonin Raga  |BA| WRodemisi

T* benzeri

*Sucicegi ile temas déykisiinde ilk 3-5 giin
en uygun yaklasim sugicegi asisinin
yapiimasidir

*VZIG ise 1 yas alti, hamile,yenidogan , immun
yetmezlik durumlarinda risk almamak igin verilir
B.S.S.

*Asiklovir semptomlari olan olguda endikasyon
dahilinde verilir, semptom yoksa sadece temasta
asiklovir baglanmaz B.S.S.
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SORU Yus Ehatensor bolgeber Flehsor bolgeler
Tanive YIRICI TANI Hanifin ve Rajka'nin Major Kriterleri H:
Ayirici tani [*Dermatit ve infeksiyonlar *Kasint *K
Atopik dermatit tani kritrlerinden ;Ebomkdermaﬂ-t “Tipik moriolojive dagilm I
; . o umuler dermatit Yiiz ve ekstensor bolgeleri (infant-cocuk) T
olmayan asagidakilerden hangisidir? irritan kontakt dermatit Fleksural egzema (addlesan) «p
Uyuz /Ailevi kerotozis piliaris *Kronik ve tekrarlayic dermatit ll
*Metabolik hastaliklar *Atopi Oykiisii (bireysel/ailesel) *D
Cinko eks. /Biotin eks. *E
Niasin eks. /Fenik ketonri x**Tani kriterlerinden 3 major bulgu olmali )\
*Neoplastik hastaliklar *K
Langerhans hicreli histiyositoz topik dermatitin tutmadigi yerler K
*Immun yetersizlikler *Bez bilgesi D
Hiperimmunglobulin E sendromu “Avui ici ve ayak tabani *C
iskott -Aldrich sendromu *Mukozalar *K
Ciddi kombine Immun Yetmezlik ¢
Omen sendromu / IPEX sendromu O
Netherton sendromu Y

Cevap:dermografizm

Y- S T Y 1 RS DR DR R ) EO *D
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Atopik dermatit tani kritrlerinden
olmayan asagidakilerden hangisidir?

Cevap:dermografizm

PEDIATRI

Hq0ME »

akaaemisi.com

Konu kitabi Syf: 139

Or. Wokwee Sovin Rage KA ER o demisi

117

Atopik dermatitin major bulgularindan
olmayan asagidakilerden hangisidir?

T* benzeri

Hanifin ve Rajka’'nin Major Kriterleri
e Kasinti
e Tipik morfoloji ve dagilim....
Yuz ve ekstensor bolgeler(infant-cocuk )
Fleksural egzama (addlesan )
e Kronik veya tekrarlayici dermatit
* Atopi hikayesi (bireysel/ailesel)

A) Kronik ve tekrarlayici karakterde dermatit
B) Bireysel ya da ailesel atopi hikayesinin
olmasi

C) Yas grubuna 6zgii tipik morfolojik dagilim

Kasint
erum Ig E ve eozonofil diizeyinin yiiksek Tani kriterlerinden 3 major bulgu olmali

olmasi
ﬂ ‘ Serum IgE yuksekligi ve eozonofili major

: bulgulardan degil
Kulak & 5 @ ‘ ‘
f/'/ l _;\‘., 5‘;.;" | I\‘J\"...‘l
\,"""”
|

IgE yiksekligi minor kriterlerden
4 d | aklimizda tutalim

| ;.z-’ ' [ [
&\ [ | [
£ \] — | | | k ﬁf

. i | ] |

s | ) | | '{ |
\:""ﬂ—'\ "-i“.’ ‘\‘. Y W TR
e N ) ) o= & W

T &« S a@w g
Yiiz Ekstensir bélgeler Fleksdr bélgeler
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Sistin tasi ile ilgili yanlisin soruldugu soru ?

Secenekler

*OR kalitim

*Idrarda sistin artmis

*Tedavide idrar alkali olmali, tuz
azaltilmali, tiopronin verilmeli
*Mikroskobide lcgen seklinde
taslar gorular

Cevap:idrar mikroskobisinde tipik ticgen
seklinde sekiller gorulur

URINER SiSTEM TASLARINA YAKLASIM

Sitrat tag olusumunu dnler
Hipositrattiri>>>kronik ishal/malabsorbsiyon/renal tiibiiler asidoz/idiopatik
USG 2-3 mm ve lizeri tiim taglari tespit eder

*Hiperoksalliri>>>hiperkaisiliri>>>kalsiyum-oksalat tasi (en sik goriilen tas)>=>>opak gorinir
*Sistintiri>>>Sistin taslar>>>Altigen seklinde>>>Semiopak (siilfirden kaynaklanir)>>>Alkali ortamda ¢oziinir
*Kronik enfeksiyon>>>Sitrlvit tagi>>>Geyik boynuzu seklinde>>>Semiopak gorliniir

>>>Ureyi parcalayan bakteriler en sik etken (Proteus mirabilis (en sik ), Klebsiella, E.coli,Psodomonas)

*(rik asit tasi>>>Radyolusent (nonopak) tas, asidik idrar varliginda olusur ~
>>>|esh-Nyhan sendr./Kisa bagirsak hastali§i/Asidoz/Kronik dehidratasyon/Tip 1 glikojen depo hastaligi ‘.p e
>>>Plrin turnoverinin artigi miyeloproliferatif hastaliklar e

*Ksantin tagi>>>Nonopak tas gérinimindedir

Hiperirikoziri ve Sistintride >>> Asidik idrar tag olusumunu artinr >>>Tedavide idrar alkali edilmeli
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. ) FRUKTOZ METABOLiZMA BOZUKLUGU Giukoz 6-P
HEREDITER FRUKTOZ INTOLERANSI
(Frukto1,6-Bifosfat Aldolaz/Aldolaz B eksikligi>>>Fruktoz -1 P birikir) fosfoheksoz
. e Fruktoz veya siikroz alana kadar asemptomatik |
13 yaslnda QOCUk' tathlardan ka;mlyor‘ e Erken klinik belirtiler:Sanlik, hepatomegali, kusma, letarji, irritabilite, konviilsiyon Frukioz 6-P
Tatlandirici igceren bir sivi aldiktan kisa -Hipoglisemi, AST-ALT-Bilurubin (1), pthtilasma zamani (T),hipoalbUmineTi
siire sonra kusma, terleme ve aélr Pro}l;simalt(j.b[.].lgrdi.sfoq.siyon >>">.Rena|fank0nisendromu oy
-Aminoasidiri, glikoziiri, fosfatiiri
hipoglisemi gelisiyor. Hepatomegaliye; Hipermagnezemi, hipofosfatemi, hiperiirisemi, laktik asidoz
- f i T - 3 e/kut fruktoz alimi>>>Semptomatik hipoglisemi
hlpOf(_)Sfateml' hlp?rurls.eml Ye karaCIger eKronik fruktoz alimi>>>Céliak insidans artar,ddem,BGG, Siroz, KC ve Bobrek yetmezligi>>>5lim
fonksiyon bozuklugu eslik ediyor. oTani: Oral fruktoz yiikleme testi kondrendike
>>> En olasi tani? idrarda rediiktan madde (IRM) ve fruktoz (+), Kesin tani:enzim diizeyi+ Genetik analiz

eTedavi: Friiktoz, siikroz ve sorbitol icermeyen diyet verilir, hipoglisemi ataklarinda IV desktroz verilir
*Prognoz ¢ok iyidir, zamanla tolerans gelisir ,tatlilara isteksizlik olur, dig ¢lirimez
-Tedavi ile KC ve bobrek islev bozukluklar iyilesir, buytime ve zihinsel gelisim genellikle normaldir

Cevap: Herediter fruktoz intoleransi —
Aldolaz B eksikligi
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13 yasinda ¢ocuk; tathlardan ka¢iniyor.
Tatlandirici igceren bir sivi aldiktan kisa
siire sonra kusma, terleme ve agir
hipoglisemi gelisiyor. Hepatomegaliye;
hipofosfatemi, hiperiirisemi ve karaciger
fonksiyon bozuklugu eslik ediyor.

>>> En olasi tani?

Cevap: Herediter fruktoz intoleransi —
Aldolaz B eksikligi

>=NHCQ®» M=

\TRI

Konu kitabi Syf: 361

577

Ilk 5 ay sadece anne siti alan bebege annesi 6.
ayda meyve pireleri ile tamamlayici beslenmeye
basliyor. Bebegin kusma, besinleri reddetme,
konviilziyon ataklari basliyor. Olgunun bu
sikayetlerle getirildigi poliklinikte yapilan fizik
muaynede hepatomegali tespit ediliyor. Olgunun
yapilan tahlillerinde karaciger fonksiyon
testlerinde yikseklik,laktik asidoz, pihtilagsma
faktorlerinde uzama, ididrarda rediiktan madde
pozitifligi,hipoglisemi, glikozdri, proteindri,
aminoasidiiri, saptaniyor. Olgunun en olasi tanisi
asagidakilerden hangisidir?

A) Galaktozemi
B)._ Galaktokinaz eksikligi

Herediter friiktoz intolerans'//'

D) Esansiyel fruktozemi
E) Uridin difosfat galaktoz 4-epimeraz eksikligi

akaaemisi.com

Dr. Woher Sovin Rage KA ERdemisi

HEREDITER FRUKTOZ INTOLERANSI
*ALDOB gen mutasyonu>>>
>>>Fruktol,6-Bifosfat Aldolaz/Aldolaz B eksikligi)
*Fruktoz veya siikroz alana kadar asemptomatik
*Sarilik, HM, kusma, letariji, irritabilite, konviilsiyon
*Colyak insidansi artmistir
*Hipoglisemi, AST-ALT-Bilurubin (%), laktik asidoz,
hiperirisemi, pthtilasma zamaninda uzama
*Fruktoz ve siikroz alimi devam ederse;

>>>Renal Fanconi, BGG, KC yetmezligi, Siroz
*Tani: IRM (+), enzim diizeyi+ Genetik analiz
*Tedavi friktoz, siikroz ve sorbitolsiiz diet
*Tedavi ile BGG, KC ve renal bulgular geriler
*Zihinsel gelisim genellikle bozulmaz
*Prognoz gok iyidir, zamanla tolerans gelisir
*Tatllara isteksizlik olur, dis ¢lirlimez

URIDIN DIFOSFAT GALAKTOZ 4-EPIMERAZ

¢ Hafif form: Asemptomatik
e Agir form: Klasik galaktozemiye benzer

e Sagirhk ve hipotoni gorilir
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Distal renal tibler asidoza yol agmayan
hastalik?

Secenekler

*Kronik aktif hepatit
*QOrak hiicreli anemi
*Sjogren

*Fabry

Cevap:Sistinozis

PEDIATRI

Konu kitabi Sayfa: 200

akaaemisi.com

Proksimal (Tip 2) RTA Nedenleri

Primer

Sekonder

1.idiopatik Fankoni (Sporadik) (EN SIK)
*0D /OR /X-gegisli (Dent hastaligi)

2.Familyal Fankoni
*NHE1 defekti ,NBC defekti

*Galaktozemi  *Wilson hastalig

*Glikojen depo hastaligi tip 1 (Won-Girke)

*Sistinozis Fankoni sendr. + fotofobi + hipotroidi
*Qkiiloserebral distrofi (Lowe sendromu) :Fankoni send. + katarakt + MR

*Tirozinemi tip1 *Herediter friiktoz intoleransi

1.Ilaclar

*Aminoglikozidler, ifosfamid,

*Antiviral tenofovir,valproik asit, salisilat
2.Agir metaller

*Kursun, kadmiyum, civa, bakir
3.Paraproteinemi hastaliklari

*Multipl miyeloma, amiloidozis
4Vitamin D eksikligi

Proksimal Tip RTA tedavi: Sodyum bikarbonat ve sodyum sitrat kullanilir. Rikets icin fosfat tedavisi verilir
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Distal renal tibler asidoza yol agmayan
hastalik?

Secenekler

*Kronik aktif hepatit
*QOrak hiicreli anemi
*Sjogren

*Fabry

Cevap:Sistinozis

DIATRI

HqQOCCOXTmZ

Konu kitabi Sayfa: 200

20

Renal tiibiler asidoz ( RTA) ile ilgili
asagidakilerden hangisi yanlistir ?

A) Poliiri,polidipsi, blylime gelisme geriligi
klinigi ile gelebilir

B) Normal anyon agikli metabolik
hiperkloremik asidoz gorilar

C) Distal RTA tip 1 asidozdur, hiperkalsiiri
ve nefrokalsinozis goralir

@)Proksimal RTA tip 1 renal
ubliilerasidozdur, fosfatiri ve rikets goriliir

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

akademisi.com

Dy Hehmes Sorew Raga [ > ] ggademisi

T*benzeri

*Proksimal RTA tip 2 renal tiibiler
asidozdur

*Galaktozemi, Wilson hastaligl,
fankoni, sistinozis Tip2 RTA yapar
*Aminoasidr, fosfatiiri, glikoziri,
hiperiirikoziiri-hipotirisemi gorilir
*Fosfatliriden dolayi >>>rikets
bulgulari géralir
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Hangi laboratuvar testi vaskuliti en az
dasundarar?

Secenekler

*Eozonofili

*Hematuri

*Antinotrofil sitoplazmik antikor
*Eritrosit sedimantasyon hizinda artis
*Trombositopeni

Cevap:Trombositopeni

akaaemisi.com

PEDIATRI

Konu kitabi Sayfa: 177
D\U/LU y,
VASKULITLER ROMATOLOji L“Jgﬁqde

ANCA (+) VASKULITLER

*ANCA>>> monosit ve notrofiller aktiflenmesi artar>>>proinflamatuar sitokin (TNF alfa ve IL-8 ) salgilarlar

*3 tip var

>>> CHURG -STRAUSS SENDROMU (CSS, eozonofilik graniilomatdz polianjit)>> > perivaskiiler eozonofilik infiltrasyon (+)
>>>Mikroskobik PAN (VIPA)

>>>Wegener (Granlilomatoz polianjit-GPA)

*Her Uclide arteriol, ventl, kapil gibi kiiclik damarlarda nekrotizan vaskilit yapar

*Granilomatdz inflamasyon >>>GPA ve CSS de sik gozlenirken, MPA da beklenmez

*Granilamatoz polianjit kizlarda fazla iken, CSS ve Mikroskobik PAN cinsiyet farki yok

*Bobrek biyopsileri>>>pauci immiin kresentrik glomerulonefrit (immun depolama az ya da yok )
(CSS de yok, MPA ve Wegener de var )

*Tedavi:Steroid/metotreksat /siklofosfamid /azitiopurin / mikofenolat mofetil
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Hangi laboratuvar testi vaskuliti er
dasundarar?

Secenekler

*Eozonofili

*Hematuri

*Antinotrofil sitoplazmik antikor
*Eritrosit sedimantasyon hizinda a
*Trombositopeni

Cevap:Trombositopeni

akademisi.com

DEDIATRI

Konu kitabi Sayfa: 177

WEGENER GRANULOMATOZU (Grandlomatoz POLIANJIT)

Cocukluklarda nadir, nekrotizan ve granilamoatoz bir vaskiilit
Kiz ve beyazlarda daha siktir
C-ANCA (anti proteinaz3-PR3) pozitiftir

*Solunum yolu (2. en sik Jtutulum:Burun ve Akciger tlserasyonu, larinks, trakea ,brong tutulumu, pulmoner hemoraji
Sinizit, nazal iilserasyon, epistaksis, otitis media , isitme, kaybi, semer burun
Hisilti, okstrik dispne, hemoptizi, trekeal stenoz, whezing
*Bobrek (en sik tutulum): Nekrotizan glomerulonefrit,hematiri, proteiniri,
Hipertansiyon, bobrek yetmezligi,pauci immun glomerulonefrit

*Goz : Konjonktivit, sklerit, Gveit, optik norit, orbital psodotomiir (proptozis)
*Sinir sistemi: Kraniyal ve periferik noropatiler
*Cilt: Palpabl purpurik nodl ve Ulserasyon gorilur.

Venoz tromboz nadir ama fatal bir komplikasyondur

Laboratuvar

*Sedim, CRP artar. Lokositoz, anemi, trombositoz, idrarda proteintri
*Hematuri, silendirler, renal yetmezlik bulgular

*ANA genellikle negatif, C-ANCA (antiproteinaz -3) pozitif
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Hangi laboratuvar testi vaskiili HENOCH -SCHONLEIN PURPURASI (HSP)
diisiindiriir? Genel bilgiler e Cocukluk caginin en sik primer vaskiilitidir
usundururs: >>>|6kositoklastik vaskilit—Fibrinoid nekroz +l6kositoklazis (notrofil hiicre cekirdeklerinin parcalanmasi)

® 3-10 yag arasinda sik ,Erkeklerde daha sik gorUlir, tekrarlama czelligi (+)
® Cilt, eklem, GIS ve bobrek kiiciik damarlarinda— IgA depolanir

* Etyoloji:%50'sinde list solunum yolu enfeksiyonu dykisi (kisin ve ilkbaharda sik) var
Segenekler Genetik yatkinlik onemlidir
*Eozonofili Klinik Cilt (En s1k,%100): Pembe mor renkte palpable purpura
* . (baglangicta basmakla solar,sonra petesi halini alir ve basmakla solmaz)
Hematuri Tipik olarak kalcay! ve bacaklari tutar ( yiz ve govde tutulumu daha az)
*Antin ot I"Oﬁl SitOp |a zmik anti k Lezyonlargenellikle 3«-1"5_91'Jnde dlizelir, 4 ay icerisinde tekrarlayabilir
) ) ) Subkutan 6dem sik gorilir
*Eritrosit sedi mantasyon hizin Skrotumda, periorbital, el ve ayak sirtinda —biiller ve Glserasyon,hemorajik, rtikeryal dokiinti
* . ) 3yag alti cocuklarda>>>eritematoz /targetoid dokiintii>>>akut infantil hemorajik odem gériilebilir
Trombositopeni
HSP sifre
*Trombositopenik olmayan purpura
_ ) *Artrit/artralji
Cevap:Trombositopeni *Karin agnsi

*GiS kanamasi
*Glomeriilonefrit
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ANKSIYETE BOZUKLUKLARI

*Ayrilma Anksiyetesi:

Klinik: Anne-babadan ayrilinca asin kaygi, okula gitmeme,

somatik yakinmalar (karin agnisi, bag agrisi).

Tedavi: Davranisgl terapi (okula gitmeyi tesvik), oyun terapisi; gerekirse SSRI.

7 yasinda ¢ocuk; tatil sonrasi okula gitmek *Sosyal Anksiyete Bozuklugu:

istemiyor, annesinden ayri kalamiyor ve Klinik: Kalabalikta konusamama, arkadas iliskilerinde asiri ¢ekingenlik.
yalniz uyuyamiyor. Ayrilik zamanlarinda Tedavi: Biligsel davranisci terapi (BDT) + SSRI.
sik sik karin agrisindan yakiniyor. Geligimi *Genellesmis Anksiyete Bozuklugu:
kadas iliskileri normal Klinik: Strekli endise, uyku sorunlari, huzursuzluk.
Ve arkadas 1l : Tedavi: Psikoegitim, BDT, SSRI.

>>> En olasi tani?
Parasomniler (Uyku terorii, uykuda yiiriime)

*4-12 yasinda sik.

*Korku ve panik icinde, ciglik atarak uyanir aslinda uyanmamistir.

*Uykuya daldiktan 1-3 saat sonra NonREM evre 3-4 uykusu sirasinda goruliir.
*Gozleri acik olabilir, biling kapali,terleme, tagikardi ve aglama goriilir.

*Aile cocugu sakinlestiremez, atak 5-15 dakika srebilir.

*Sonrasinda cocuk tekrar uykuya dalar ve sabah olayi hatirlayamaz.

Cevap: Ayrilma anksiyetesi bozuklugu

Tedavi: Aile egitimi, glivenlik 6nlemleri; farmakoterapi nadiren kullanilir
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Aort anevrizmasinin Tanida Revize Ghent kriterleri (2010) kullantlir
Lo . 15. kromozmdaki FBN 1 ( fibrilin ) mutasyonu pozitifligi>>>Aort rliptiri baglica 6/im nedenidir
gorulmedlgl hastalik ? Aile dykust olabillir, olmayabilir de. Zekalan normal

Kalp-damar, iskelet ve goz bulgulan gorilir
Kalp damar bulgulari: Mitral valv prolapsusu (MVP), aort dilatasyonu gorilebilir
Goz bulgulari: Miyopi, ektopia lentis
Iskelet bulgulan: Bas parmak ve el isareti, pektus deformitesi, asimetrisi
Hindfoot deformitesi, pes planus
Dural ektazi,Protruzio asetabuli
Azalmig ist /alt ssgment orani; artmig kulag / boy orani

Skolyoz veya torakolumbar kifoz,dirsekte azalmig extansiyon
Diger bulgular:Tipik yiz, stiralar, pnomotoraks

Cevap:Klinefelter sendromu
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Aort anevrizmasinin gorulmedigi hastalik ?

Secenekler;

*Marfan sendromu
*Ehlers-Danlos sendromu
*Loeys-Dietz sendromu
*Klinefelter sendromu
*Shprintzen-Goldberg sendromu

Cevap:Klinefelter sendromu

DEDIATRI

akademisi.com

EHLER DANLOS SENDROMU

Pek cok gen mutasyonu sonucu ortaya cikar, otozomal dominant ve resesif kalitilan tipleri var
Bag doku sertligini kaybeder — deri, eklemler, GIS ve damarlar ozellikle etkilenirler
Yumusak ya da kadifemsi deri, ciltte hiperextansibilite (elastik deri), yar-saydam deri

Kolay yaralanma,uzamig kanama (Laboratuvar bulgulari normal olabilir)
Eklem hiperlaxisite, eklem subluksasyonu ve ¢ikiklari, dejeneratif eklem hastaligi gorilebilir

Arteriyal anevrizma/yirtilma, mitral kapak prolasusu, aort kapak dilatasyon
Atipik gogis agrisi,carpinti ve ortostatik hipotansiyon

Huzursuz bagirsak sendromu

GOR (Hiatus hernisi olabilir),Barsak perforasyonu, Divertikiilit,Rektal prolapsus
Eklem hiperlaksisitesinin varligini gostermek igin Beighton Kriterleri kullanihir
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Konu kitabi Sayfa: 71

Aort anevrizmasinin gorulmedigi hastalik ?

Secenekler;

*Marfan sendromu
*Ehlers-Danlos sendromu
*Loeys-Dietz sendromu
*Klinefelter sendromu
*Shprintzen-Goldberg sendromu

Cevap:Klinefelter sendromu

BOLUM

®En sik 47, XXY kayotipi gorlilir, mozaiklerde bulgular daha hafif
®Uzun boyludurlar, onikoid gorlinim + kulac mesafesinin artmasi, genelde puberteden once taninmazlar B
-Sekonder seks karakterlerin gecikmesi, inmemis testis ve mental retardasyon uyarici olmali Samitinde B0 »4
F LPpart esdiar

izl e s
lanmaa clrear

@47, XXY, ebevylerin birinde mayotik aynlma olmamig — 1/3 paternal, 2/3 maternal kaynakli Q,

@®Spermatogenez bozuk,testisler kiiciik, testesteron azalmig (FSH ve LH artar >>>Infertilite ) irebos st
-Gen¢ baba olanlarinda olmasi dejenerasyonun puberteden sonra oldugunu diglndurdr haks e

®0grenme giicligii, davranis bozukluklar il

@®Sakal ve pubis killar az — Disi gibi sesi ince, digi tipi yaglanma, jinekomasti sl

@®Otoimmiin hastalik (Tip 1 diyabet ve hipotroidi ), osteoporoz riski artmigtir
®Artmig suga egilim yok — \ |
@®Meme kanseri, mediastinal germ hiicre timorleri ve pulmoner hastalik gelisebilir . DIKKAT! ! Kinrkirie e r,
®Tedavi — Kozmetik sorunlar ve ileride meme kanserini onlemek icin — jinekomasti operasyonu yapilabilir \
Sekonder seks karakterlerinin geligimi icin testesteron ile virilazyon saglanir \




2026

AGUSTOS
TUS CIKMIS
SORU

PEDIATRI

akaaemisi.com

Konu kitabi Sayfa: 257

Uygunsuz Antidiiiretik Hormon Sendromu (UADHS)

Girig

Kemoterapi kullandigi bilinen bir olgu:
Oligliri, hiponatremi (NA: 128 mEq /L,
serum osmolaritesi dusuk, idrarr

dansitesi 1030, idrar osmolaritesi yuk:
saptaniyor? Bu kemoterapo6tik hangisi

olamaz ? Etyoloji
Secenekle

*Vinblastir
*Vinkristin
*Siklofosfaii
*{fosdamid

Cevap:L-asparaginaz *L-asparaginaz

ocuklarda nadir, en sik nedeni Di tedavisinde asir vazopresin kullanimi
Ozellikleri
¢ Dillisyonel hiponatremi (<135 mEq/L)
® Diisiik serum ozmolalitesi (<280 mOsm/kg) ile uyumsuz idrar ozmolalitesi (>100 mOsm/ kg)
Genelde idrar osmolaritesi>serum osmolaritesi
® Normal veya artmis plazma hacmi
¢ Normal veya artmis idrar sodyumu (>30 mEq/L)
® Diigiik serum urik asit diizeyi

Vazopresin agiri tedavisi

Ensefalit, beyin tiimorleri, kafa travmasi, tiiberkiiloz menenjit, postiktal donem

Pnomoni, AIDS

Hipofiz-Hipotalamus cerrahisi (post-op 2-12 giin arasi)

Okskarbazepin, karbamazepin, klorpropamid, vinkristin, vinblastin, trisiklik antidepresanlar
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Konu kitabi Sayfa: 257

Kemoterapi kullandigi bilinen bir olguda
Oliguri, hiponatremi (NA: 128 mEa /L.

serum osmolaritesi dusuk, idrar c
1030, idrar osmolaritesi yuksek
saptaniyor? Bu kemoterapotik ha

olamaz ? Secenekler
*Vinblastin
*Vinkristin
*Siklofosfat
*|fosdamid

* .
Cevap:L-asparaginaz L-asparagl|

Kemoterapitikler ve yan etkileri
*Etoposid ve siklofosfamid >>>ilaca bagli sekonder ldsemi
*Vinkristin>>>Periferik noropati (disiik ayak, kabizlik, noropati) ve uygunsuz ADH sendromu
*Metotreksat>>>Yiiksek dozda bobrek yetmezligi
*Sitozin arabinozid (sitarabin ve AraC )>>>sitozin arabinozid sendromu
>>>Tedavi sirasinda yada 6-12 saat sonra>>>Ates, halsilik, kemik agrisi,gogus agris
>>>Perikardit, karin agrisi, ekzantem, konjiktivit
*Sispilatin: Sensorinoral isitme kaybi
*Doksorurubisin (Adriamisin), daunorubusin>>>Kardiyomyopati (Ejeksiyon fraksiyonu takibi onemli)
>>>Radyasyona duyarliklik artar
*L asparaginaz>>>Alerjik reaksiyonlar, tromboz (ALL de tromboz sebebi) pankreatit, sekonder DM, hepatotoksisite
*Bleomisin>>>Pulmoner fibrozis
*[fosfamid, siklofosfamid>>>hemorajik sistit (tedavide mesna verilir), infertilite ve uzun donemde losemi riskini artirir, |

207
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7 yasinda olgu Sik, 10 saniyelik dalma
seklinde nobetleri oluyor. Nobet sonrasi
postiktal donem yok, yarim kaldigi ise
devam ediyor.

EEG de 3 Hz jeneralize diken-dalga
seklinde bulgu goriluyor. >>> Tani?

Cevap:Absans epilepsi

EDIATRI akademisi.com

Konu kitabi Sayfa: 384

A 8Rademisi SELIM GEN

Absans Nobetler (Petit Mal )
Genellikle 5-8 yas arasl baglar, 25 yasindan sonra nadir, kizlarda daha sik ,genetik yatkinlik var
Genelde 10-30 saniye siiren ,ani, motor aktivitede ve konusmada durma ve kisa biling kaybi gorlir
Yizde anlamsiz bakis g6z kirpma goriiliir, kas tonusu kaybolmaz, sadece bas hafifce one diisebilir
Hiperventilasyon ve 1sik uyansi ile nobet baslar, hasta kisa stireyle cevre ile iliskisini kaybeder

/ Bazl otimatizma hareketler (dudak sapirdatma vs.) gorulebilir. Aura ve postiktal donem yok

# Nobet oncesi yaptiga ise hemen doner. Bu ozellikleriyle kompleks parsiyel nobetten ayrilir

/%25 olguda fokal norolojik bulgu saptanir (Jeneralize tonik-klonik epilepsi gelisir)

/ Bir glinde defalarca tekrarlayabilir.Okul basansinda diisme énemli bir bulgudur
Karakteristik EEG bulgusu, frontal lob lokalizasyonlu 3 -Hz diken dalgadir

/ Tedavi— Etosiiksiimid ve valproik asit kullanilir (karbamazepin absans nobetleri artirabileceginden kull
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7 yasinda olgu Sik, 10 saniyelik dalm

postiktal donem yok, yarim kaldigi
devam ediyor.

EEG de 3 Hz jeneralize diken-dalga
seklinde bulgu goriluyor. >>> Tani?

Cevap:Absans epilepsi

13
seklinde nobetleri oluyor. Nobet sorLr:s
i

HG QO O®O:

\TRI

597

I-Aura ve postiktal faz vardir
lI-Kiz gocuklarinda daha ¢ok goriillip, genelde

I birkag saniye siirer

lll- 5 yastan 6nce nadir goriliir
IV-Glinde bir defa tekrarlamasi en 6nemli
ozelligidir

Absans (petit mal) nébet icin yukaridaki
ifadelerden hangileri yanhstir ?

-V
B) 11l
c) Il
D) -V
E) II-IV

Konu kitabi Sayfa: 384

akaaemisi.com

D, Hchwer Serin Raga > ] gﬁademisi

ABSANS NOBET (PETIT MAL NOBET)
*Nobeti 6nceden tahmin edemez ve nébet
sonras! yaptigi ise geri déner

-Yani aura ve postiktal faz yok

-Bu ozellikleriyle kompleks parsiyel
ndbetten ayrilir.
*Kiz ¢ocuklarinda daha ¢ok gorulip,
genelde birkag saniye sirer
*5-8 yasta baglar, 25 yasindan sonra
nadirdir
* Bir glinde defalarca tekrarlayabilir
*Okul basarisinda diisme énemli bir
bulgudur
Z_Karakteristik EEG bulgusu, frontal lob
lokalizasyonlu 3 -Hz diken ve yavas dalga
desarjlar var
Z_ Tedavide etosiiksimid ve valproat
kullanihr
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10 yasinda ¢ocuk; kusma, karin agrisi ve
Kussmaul solunumu var. Glukoz =540
mg/dL, belirgin ketonemi, pH 7,16 ve
bikarbonat =10 mmol/L.

>>> Diyabetik ketoasidozda ilk yaklasim
nedir?

Cevap:Serum fizyolojik 10ml/ kg 60 dakika
inflizyon

PEDIATRI

akaaemisi.com

Konu kitabi Sayfa: 274

DKA Tani Kriterleri

Hiperglisemi (>200 mg/dl)

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

3. Hiperosmolarite

Diyabetik ketoasidozda (DKA) klinik
* Yiksek ateg * Sidetli kolik tarzi karin agnsi
* Politiri, polidipsi * Biling bulanikligi (hafif bitkinden>>>komaya kadar )
*Orta dereceli klinikte>>> Kusmall solunumu (hiperventilasyon amacli, derin ve hizli solunum olur)
*AGir dereceli klinikte>>> solunum depresyonu

DKA klinigi >>>pH, bikarbonat ve klinigine gore hafif, orta, agir klinik diye siniflandirilir

1.Acil sivi tedavisi:

*Ilk yapilmasi gereken; ilk bir saatte %0,9 NaCl veya ringer laktat verilmeli (10-20 ml/kg) ve idrar cikarmasi sagjlanmall
>>>sonra instilin ve idame ve kayip sivi relaplasmani verilir

*izotonik sivilar kullanilmali, cinkii hipotonik sivilar beyin ddemi riskini artinr
>>>Dehidratasyon yavas dizeltilmeli (beyin 6demi gelisebilir), dizeltme hedefi en az 48 saat olmali
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Konu kitabi Sayfa: 274
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Dr. Wekwer Soni e |BH BRodemisi

5 17 DKA’da hasta agir dehidratasyon klinigi
Bir onceki olguda insulin dozu artirllmis ama ile geldigi icin;
1 In k; kusma, karin 3 e
9 yasinda cocuk; kusma, ka N| olgu tedaviye uymadigi icin kusma, karin  Tedavide ilk yapiimasi gereken,
agrisi ve Kussmaul solunumu var. D | agrisi ve uykuya meyil klinigi ile acil servise ~ *llk 1 saatte %0,9 NaCl veya ringer
Glukoz =540 mg/dL, belirgin 0| setiriliyor. Turgor tonusu dustk, nefeste Iakt-at 19-20 cc/kg yikleme tedavisi
ketonemi, pH 7,16 ve bikarbonat K ase'fon !<okusu olar-l -olguya ilk tedavide  verilmeli
R asagidakilerden hangisi yapilmali ? _
=10 mmol/L. _ **¥*Cok dnemli not>>>iLK 24 saat
>>> Diyabetik ketoasidozda ilk Ll A) %5 dekstroz tedavisi icinde hipotonik sivilar kullanilmamali
yaklagim nedir? N|[B) iV.10-20 cc/kg dozunda serum fizyolojik .
O siviyl 1 saat icinde yiikleme *Izotonik sivilar kullanilmali, ¢linki
L C) iV. Bolus bikarbonat tedavisi hipotonik sivilar beyin odemi riskini
(0| D) intravenéz insiilin bolus tedavisi artirir
) . . J| E) |.V. Potasyum bolus ve bikarbonat bolus
Cevap:Serum fizyolojik 10ml/kg 60 1 tedavisi ***Dehidratasyon yavas dizeltiimeli

dakika infizyon (Beyin 6demi gelisebilir), duzeltme

hedefi en az 48 saat.
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Klinik %25 inde fenotip normal olabilir
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Multiple cafe-au-lait lekesinin gérilmesin Tipik ytiz ve kemik bulgulan Cilt bulgular
en az olasi oldugu hastalik * Mikrosefali, mikroftalmi, epikantus ~ *Hiperpigmentasyon (en sik)

* Kiiciik, anormal sekili kulak (sagirlik) *Cafe-au-lait lekeleri
* DKC *Vitiligo (hipopigmentasyon)
* Bagparmak ve radius tek tarafli o

(bilateral yoksa TAR sendromu)

Secenekler
*Fanconi anemisi
*McCune —Albrighi

o B Diger '
Legius sendromu *Kardiyak ve GIS anomalileri
*Norofibromatozis *Mental retardasyon
* prader- Wili send *Renal anomali (ektopik, hipoplastik, diplastik, atnali ,agenezi)

! *Vajina, over ve uterus malformasyonlari
*Inmemis testis, atrofik testis, anorsi, mikropenis, hipospadias, fimozis

Cevap:Prader- Wili sendromu
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Multiple cafe-au-lait lekesinin gorilmesinin
en az olasi oldugu hastalik

Secenekler

*Fanconi anemisi

*McCune —Albright sendromu
*Legius sendromu
*Norofibromatozis tip 1

* Prader- Wili sendromu

Cevap:Prader- Wili sendromu

PEDIATRI

Konu kitabi Sayfa: 284

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

akaaemisi.com

McCune-Albright Sendromu
Kizlarda erkeklerden daha fazla
*Gs proteininin aktive edici mutasyonu>>>cAMP olusumu artar
*cAMP Uzerinden etkili hormonlarda reseptor aktivasyonu gortlir
*Cushing >>>bilateral nodiiler adrenokortikal hiperplazi (ACTH dustkttr, deksar
*Hipertiroidi / GH hipersekresyonu (gigantizm veya akromegali)/ PRLartisi Fan
*Qverde otonom calisan kistler>>>dstrojen salgilar>>>hizli biyime @G
* Ostradiol yuksek, gonadotropinler baskilanmistir

* IV LHRH testine gonadotropin yaniti azalmistir (LHRH analoglarina direnc vardir) (P:Ers
Karakteristik klinik bulgulan Ll
1. Ciltte dizensiz hiperpigmentasyon (cafe au lait lekeleri) >>
2. Iskelet sisteminde poliostatik fibroz displazi yiks
3. Yalanci puberte prekoks, meme areolasinda koyu kahve renk degisimi P

4. Diger>>> Fostatliri >>>ragsitizm, osteomalazi (en sik ekstraglandler bulgu) esi).
Kardiovaskular ve hepatik tutulum (neoantal hepatit)



akaaemisi.com

. PEDIATRI

AGUSTOS Konu kitabi Sayfa: 376
TUS CIKMIS
SORU

NE-1
NF-1 Tani kriterleri **** 7 hulgudan 2 veya daha fazlasi varsa NF-1 tanisi konur
Z Prepubertal donemde 5 mm'den, post pubertal 15 mm'den biyiik = 6 cafe au lait lekelerinin olmasi
(Hastahigin temel bulgusudur, hastalarin hemen hemen hepsinde bulunur)
Z Aksiller ve inguinal cillenme; 2-3 mm capli hiperpigmente ciller
T iki veya daha fazla iris Lisch nodiilleri

MUItlple cafe-au-lait lekesinin gOrU (lristeki hamartomatoz yapilardir, yag ile goriilme siklig artar)
v = ki veya daha fazla ndrofibrom veya bir pleksiform nérofibrom
en az olasi oldugu hastalik

~Tipik olarak ciltte gorillir, fakat periferik sinir trasesi ve kan damarlari boyunca, GiS viserasinda yerlesebilir
~Addlesan ve gebelik doneminde hormonal uyar sonucu belirginlegir

“Pleksiform narofibromlar genellikle yiiziin orbital ve temporal bélgelerine yerlesir
Segen ekler = Kemik lezyonlari:Sfenoid displazi, uzun kemiklerde kortikal incelme, skolyoz
*Fanconi an = Optik gliom: Benign tdmarlerdir, asemptomatiktir
(Fazla buyurse gorme bozukluklari ve hipotalamus tutulumuna bagli endokrin bozukluk yapabilir)
*MCCU ne —/ 2 NF-1 hastasi ile 1. derece akrabalik
*Legius sen:
*Norofibror

i =
Lisch nodiilleri Aksiller cillenme Cafe au lait lekeleri

* Prader- W

Cevap:Prader- Wili sendromu
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Multiple cafe-au-lait lekesinin goriilmes
en az olasi oldugu hastalik

Secenekler

*Fanconi anemis
*McCune —Albrig
*Legius sendrom
*Norofibromatoz
* Prader- Wili sel

Cevap:Prader- Wili sendromu

akademisi.com

Konu kitabi Sayfa: 68
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imprinting ile kalitilan hastaliklari
Prader-Willi Sendromu — 1. yol:Paternal 15.kromozomda 15q11-12 mikrodelesyonu + Annenin impriting olmus 15. kromozomu
2.yol: Anneden 2 tane imprinte (susturulmus, damgalanmis) genin alinmasi>>>Maternal uniparental dizomi
MR kisa boy, hipotoni,hipogonadizm, kiiciik el ve ayaklar

MiKRODELESYON SENDROMLARI

Rutin mikroskobik inceleme ile tespit edilemez,FISH ve mikrodizin DNA calismalari ile saptanir

1p36 — 1pdelesyon sendromu>Biyime geriligi, dismorfik bulgular, MR

5q35 — Sotos sendromu>Serebraljigantizm, asin biyiime vardir. kemik yagi ileri, erigkinde boy normal

6p25 > Axenfeld-Rieger=>isitme kaybi, KKH,dental anomali

7q11.23 — Williams sendromu> Supra valviiler aort stenozu, hiperkalsemi, yildiz seklinde iris, periorbital dolgunluk. agin neseli kigilik
84 24.1-q24.13 — Langer-Giedion (Triko-rinofalengeal tip I1)>Kalin alar kartilaj,yukarn doniik burun delikleri,belirgin filtrum, MR
9922 — Gorlin sendromu>Multiple bazal hiicreli karsinom,palmopalantar pitler,falks serebri kalsifikasyonu

11p11.2-p14 — Potocki-Schaffer sendromu>Multiple eksositoz, pariyetal foraminada genigleme, MR

11p13 — WAGR sendromu> Wilm's timaori-Aniridi-Genital anomali, Mental Retardasyon

11924.1-11qter — Jacobsen sendromu=>MR trombositopeni kalp ve parmak anomalileri

15q11-q13 (baba) — Prader-Willi sendromu=> Agir hipotoni, boy kisaligi, obezite, kiiciik el-ayak, hipogonadizm, mental gerilik
15q11-q13 (anne) — Angelman sendromu> Mutlu kukla (Happy puppet), ataksik hareket, durdurulamayan giilme nébeti, prognatizm, agir MR
16p13.3 — Rubinstein-Taybi sendromu> Gaga burun, genis bag parmak ve ayak parmaklari, mental retardasyon.

17p11.2 — Smith-Magenis sendromu>Brakisefali, midfasiyal hipoplazi

7p13.3 — Miller-Dieker sendromu> Lisensefali, pakiglri, mikrosefali, agir mental gerilik, nobet, hipogenitalya

20p12 — Alagille sendromu=> Safra kanali azligl, kolestaz, pulmoner arter darli§i, kelebek vertebra ve posterior embriyotokson
22q11.2 — DiGeorge sendromu> Timus ve paratioid yoklugu, konoturunkal kalp defekti,yarik damak, dig kulak gelisim , T hticre kusuru
Xp21.2 delesyonu — Duchenne muskuler distroli, retinitis pigmentoza, adrenal hipoplazi, gliserol kinaz eksikligi, mental retardasyon.
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Legius sendromu
*SPRED1 genindeki degisikliklerden kaynaklananir, OD kalitilir,

Multiple cafe-au-lait lekesinin gorilmesinin *En sik ciltte cok sayida “sutlii kahve” (café-au-lait) lekesi ve
en az olasi oldugu hastalik bazen koltuk alti veya kasikta cillenme gorulir.
*Bazi kisilerde bas cevresi buylkligu, 6grenme gicligi, dikkat
Segenekler eksikligi/hiperaktivite veya gelisim gecikmesi olabilir

*Fanconi anemisi

*McCune —Albright sendromu
*Legius sendromu
*Norofibromatozis tip 1

* Prader- Wili sendromu

Cevap:Prader- Wili sendromu
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Konu kitabi Sayfa: 391

TREMOR

*Antagonist kaslarin kasilmasi sonucu olusan istemsiz, ritmik, osilatuar hareketler
*Ekstremiteler, bag, govdede gorilebilir

*Etyoloji>>>Wilson hastali§i ,Huntington hastaligi , Juvenil parkinsonizm

Serebral etkilenmeye bagh olarak en az Serebellar malformasyon, Inme, MS
goriilen klinik bulgunun sorgulandigi soru Hipertiroidi/Hiperadrenerjik durum/Hipomagnezemi

Cevap:Bradikinezi

Hipokalsemi/Hipoglisemi/Vit B12 eksikligi

llaclar/toksinler
Secenekler :

*Hipotoni
*Intensiyonel tremor
*Bradikinezi Konu kitabi Sayfa: 390
*Nistagmus
*Disdiadokinezi
Akut Serebellar Ataksi
1-3 yas arasinda,ani baslangicli otoimmiin yanit sonucu gelistigi disinalir
Siklikla varisella, coxakiviriis veya echoviris ile olusan enfeksiyonlardan 2-3 hafta sonra ortaya cikar

Prognoz cok iyidir. Nadiren konusma ve davranig bozukluklan gibi gec donem bozukluklar olabilir
Horizontal nistagmus ve dizartri olabilir,BOS genellikle normaldir, hafif pleositoz olabilir
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Joubert Sendromu

OR,serebellar vermis hipoplazisi

Pontomezomezensefalik blgede >>>BTve MRG azi disi bulgusu>>>>>>>>:
Hipotoni,ataksi,epizodik apne ve hiperpne,nistagmus, sasilik,okulomotor apraksi
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Serebral etkilenmeye bagh olarak en :
goriilen klinik bulgunun sorgulandigi ¢

Diger NTD eslik eden hastaliklar

Segeneklgr Pontoserebellar hipoplazi,Meckel Gruber sendromu
*!‘“IOO’CO”' Rhombensefalosinapsis ve Lhermitte Duclos hastalig
*Intensiyonel tremo

*Bradikinezi

*Nistagmus

*Disdiadokinezi

Cevap:Bradikinezi
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Secenekler
Serebral etkilenmeye bagl olarak en az :Hlpot9n|
goriilen klinik bulgunun sorgulandigi soru *Inten'5|'yon'e| tremor
Bradikinezi
*Nistagmus
*Disdiadokinezi

HUNTINGTON HASTALIGI
0D, 4. kromozomun kisa kolundaki CAG triniikleotid tekrarlan artar>>> huntington proteini kodlanir
*$SS'nin dejeneratif bir hastaligidir korenin baskin oldugu hareket bozuklugu, psikiyatrik bulgular ve demans ile karakterize
Cevap:Bradikinezi *Baglangi¢ genellikle 35-55 yaslan arasinda ( Vakalarin %1'inden azi 10 yas alti cocuklar)
*Eriskinde temel bulgu koredirama ¢ocuklarda koreden cok distoni, rijidite ve bradikinezi gorulur
*JTK nobetler, ciddi depresyon gorulir
*Tedavi>>>Tetrabenazin (monoaminlerin sinaptik aralikta azalmasini onler)
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venidoganda belirgin indirekt
hlperblllrublneml var. Bebek dogum agirliginin
%16’sin1 kaybetmis ve diskisi hala mekonyum
gorunumiinde, gecikmis mekonyum g¢ikisi var.
Direkt Coombs testi, retikiilosit ve periferik
yayma normal, hemoliz yok

>>> Sariligin en olasi mekanizmasi?

Secenekler;

*Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
*ABO uyusmazligi

*Artmis enterohepatik dolasim
*Maternal-fetal transflizyon

*Eritrosit membran defektleri

Cevap:Artmis enterohepatik bilirubin dolagimi

akaaemisi.com

Konu kitabi Sayfa: 79

Fizyolojik Sarilik

Fizyolojik sarilik nedenleri
Eritrosit sayisi fazla, omril kisa, inefektif eritropoez fazla —Fazla eritrosit yikimi, fazla blirubin olusumu gorilir
Fazla bilurubini konjuge edebilecek diizeyde olmayan birimmatiir karacigerin varligi
Yagamin ilk glinlerinde yetersiz beslenen bebegin enterohepatik dolagiminin artmasi—dekonjugasyonun artmas
Fizyolojik sanhig arttinp patolojik sarilik riskini artiran nedenler
Polisitemi ,Anne yasi, Asya ki, Sefal hematom , Maternal diyabet,Yaygin ekimoz ,Hipoksi Hipoglisemi,
Dehidratasyon, Erkek cinsiyet, Kan ekstravazasyonu,Vit K3, Novobisin , Yetersiz kalori alimi,Mekonyum retansiyonu

Fizyolojik sarilik tani kriterleri ilk 24 saatte gériilen sanilikta etyoloji

Sanligin ilk 24-36 saatten sonra baglamasi *Kan uyu;;mazhgj )

Bilurubin artma hizi 5 mg/dl/giin'den daha az olmasi i (Rh uyu§maz|.|g| veya ABO uyusmazhgi)

Term bebekte T. bilurubinin 12 mg/dl, pretermlerde 10-14 mg/dl'nin altinda olmasi *TQRCH enfe.k5|yon.|ar‘| ‘

Direkt bilurubin 2 mg/dl 'yi gecmez (veya total bilurubinin >%20'sini gecmez) Eritrosit enzim ?fls'kl.'kle” . o

Sanlik term bebeklerde 10 giin, pretermlerde 14 giinden kisa sirer (G6PDH eksikligi, piruvat kinaz eksikligi)
*Gizli kanama

Sanihigin goriilme zamanina gére olasi tanilar *Sepsis

{kinci ve Uclincll giin gikanlar—Fizyolojik (en sik) /Erken anne siitii sariligi/ Gilbert/Crigler Najjar
Ik hafta sonunda sanlik—gec anne siitii sanligi, sepsis,safra yolu atrezisi
— galaktozemi, hipotiroidi,kistik fibroz, hemolitik anemi
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ABETALIPROTEINEMi (HEREDITER AKANTOSITOZ)
*OR, Mikrozomal trigliserit transfer protein (MTP) geninde mutasyon, Apo B sentez edilemez

|k| yasmdaki gocugun periferik *VLDL ve silomikron sekresyonu bozulur, enterositlede birikir
yaymasinda ¢ok sayida akantosi iinik

orultvor. *Abdominal distansiyon, kéti kokulu, bol ishal (steatore)
& y N . s *Evitamini eksik, sfingolipidler eksik>>>Periferik noropati, DTR(-), ataksi, pozisyon-vibrasyon kaybi
>>> A§agldakllerden hang|5| aka Irreversibl spineserebellar dejenerasyon
en az I|I§kl|ldll‘7 *Atipik retinitis pigmentosa, rikets (D vit. eksik ), entellektiiel gerileme , yaglh karaciger 07s0 .'
81
Secenekler; Tami ' ‘. (
* . . . *PY: Akantosit (dikensi eritrosit) gorlir>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>>> ¢
*Abeta.lvlpoprotelnveml *Plazma kolesterol <50 mg/d|, Trigliserig <20 mg/dl, Silomikron ve VLDL saptanmaz ) o/ .. . .
Karaciger hastaligi *Kesin tani: Plazma betalipoprotein yoklugu !

*E vitamini eksikligi *Biopsi: Duodenum enterositlerinde TG birikimi
*Hipotiroidizm Tedavi>>>Yiiksek miktarda ADEK, Orta zincirli yag asidi

*Hipoparatiroidizm

Cevap:Hipoparatiroidizm
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iki yasindaki cocugun periferik
yaymasinda ¢ok sayida akantosit
goruliiyor.
>>> Asagidakilerden hangisi akantositozla
en az iliskilidir?

Secenekler;

*Abetalipoproteinemi

*Karaciger hastaligi

*E vitamini eksikligi

*Hipotiroidizm

*Hipoparatiroidizm

Cevap:Hipoparatiroidizm

akademisi.com
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Y Periferik Yaymada Eritrosit Morfolojisi

*Sistositler (Parcalanmis Eritrositler): Hemolitik Uremik
Sendrom (HUS), TTP ve DiK gibi mikroanjiyopatik durumlar-
da karakteristik bulgudur.

*Cabot Halkasi: Megaloblastik anemilerde ve nikleer
artiklar sonucu olusan sirkiler iplik benzeri yapilardir.

*Howell-Jolly Cisimcikleri: Nikleer DNA artiklandir; tipik
olarak splenektomili hastalarda ve hipospleni durumunda
goralr.

*Akantosit (Diken Hiicre): irregiiler gkintili hiicrelerdir;
Abetalipoproteinemi ve parankimal karaciger hastaliklarin-
da goralir.

*Ekinosit (Disli Hicre): Eritrosit cevresinde esit aralikli
kicuk cikintilar vardir; Bobrek yetmezligi ve pirtivat kinaz
eksikliginde saptanir.

*Stomatosit (Agiz Hiicre): Ortasi agiz seklinde yanktir; ka-
raciger hastaliklan ve kalitsal stomatositozda gorilr.
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17 yasindaki bir hastada li¢ aydir yemek
sonrasi dolgunluk, erken doyma,
epigastrik agri, bulanti ve sik gegirme
vardir. Agri diskilama ile azalmaz. En olasi
tani hangisidir?

Cevap: Fonksiyonel dispepsi

akademisi.com

Secenekler;

*Fonksiyonel kusma
*Fonksiyonel dispepsi
*Aerofaji

*Irritabl bagirsak sendromu
*Abdominal migren

“Bu soruda U¢ anahtar bulgu var: yemek sonrasi dolgunluk, erken
doyma ve epigastrik agri.
*Fonksiyonel kusma secenegini eleriz ¢linkii hastada kusma yok.

*Aerofajide temel bulgu asiri hava yutma ve giin icinde giderek
artan karin sisligidir; yalnizca gegirme olmasi yeterli degildir.

*Abdominal migren ise aralarda iyilik donemlerinin bulundugu
siddetli karin agrisi ataklariyla seyreder.
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sonrasi dolgunluk, erken doyma,
epigastrik agn, bulanti ve sik gegirme

tani hangisidir?

Secenekler;

*Fonksiyonel kusma
*Fonksiyonel dispepsi
*Aerofaji

*Irritabl bagirsak sendromu
*Abdominal migren

Cevap: Fonksiyonel dispepsi

I bir hastada li¢ aydir yemek

ATRI

degisikligi yoktur.

Konu kitabi Sayfa: 292

irritabl bagirsak sendromunda agrinin diskilama veya diski sikhg
ve sekliyle iliskili olmasi beklenir; burada bagirsak aliskanligi

akaaemisi.com

Yemek sonrasi dolgunluk, erken doyma ve epigastrik agri
vardir. Agr diskilama ile azalmaz. En olasi pirlikteligi nedeniyle dogru cevap B, fonksiyonel dispepsidir.”

- KARIN AGRISI
*GIS ve GIS dist nedenlerle karin agnisi olabilir
*Organik veya non-organik (fonksiyonel) nedenlere bagi

Nonorganik karin agnlari
*Metabolik, anatomik, enfeksiyon, tiimiiral ve cerrahi bir neden yok

* Fonksiyonel karin agnsi; nonspesifik, periumblikaldir
*Uykudan uyandirmasi ¢ok nadirdir
* Blyume ve gelisme normal
* Anemi ve hematokezya gibi semptom yok
* Oykil, fizik muayene normal
* rritable bagirsak sendromu
-intermitan kramp, ishal ve konstipasyon yapar
* Ulser disi dispepsi (fonksiyonel dispepsi )
peptik ilser benzeri semptomlar vardir, tist GIS endoskopisi N

Organik karin agrilan
*<5yasaltinda sik

*Eslik edebilen semptomlar
-Ates, bliyiime ve gelisme geriligi, safrali veya kanli kusma
-Aftoz ilserler,sarilik, hepatosplenomegali kanli gaita
-Perirektal hastalik, puberte tarda
*Umbilikus diginda bir bagka bolgede agri
*Sirt agrist, yan agnsi,yansiyan agri (kasik,sirta ve omuza)
*Uykudan uyandiran agn
*Ailede inflamatuvar bagirsak veya Colyak hastaligi Gykiisti olmasi
*Sedim ,I6kositoz C-reaktif degerlerinde yiikselme, anemi, ddem
*Hematokezya, diskida kalprotektin diizeyinde artig
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14 yasinda kiz; sarilik, direkt

hiperbilirubinemi ve GGT yiiksekligiyle ie?e”ekle_r? ) |

basvuruyor. Transaminaz ve IgG yiiksek, *I)'f L Oto_fmnl‘(:‘” hepal'iltl -

ANA pozitif. MRCP’de intrahepatik safra e SIS sl e
. . 1 ] Tip 2 otoimmiun hepatit

yollarinda diizensizlik ve genisleme

v eren o *Ailesel intrahepatik kolestaz
goruluyor.>>> En olasi tani hangisidir? *Biliyer atrezi

Cevap:0Otoimmun sklerozankolanjit
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“Bu soruda once laboratuvari ikiye ayiriyorum:

14 yasinda kiz; sarilik, direkt direkt bilirubin ve GGT yiiksekligi safra yolu
hiperbilirubinemi ve GGT yiiksekligiyle tutulumunu, transaminaz—IgG yuksekligi ve ANA
basvuruyor. Transaminaz ve IgG yuksek, pozitifligi ise otoimmiiniteyi gosteriyor. Taniyi
ANA pozitif. MRCP’de intrahepatik safra belirleyen asil bulgu ise MRCP’de intrahepatik
yollarinda diizensizlik ve genisleme safra yollarinin diizensiz ve genis olmasidir. Yani

hastada hem otoimmunite, hem de sklerozan

goriilliyor.>>> En olasi tani hangisidir?
kolanijit 6zellikleri birlikte bulunuyor.”

Cevap:0Otoimmun sklerozankolanjit
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OTOiMMUN HEPATIT

Eademisi

® Kronik KCinflamasyonu (3-6 aydan uzun )>>>KC transaminazlar artar , KC iliskili otoantikorlar (+) , hipergammaglobulinemi
® Ana hedef hepatositlerdir, safra yollar daha az oranda etkilenir

14 yas'nda kIZ; Sarlllk, direkt (Cocuklarda herikisininde etkilenmesi sik )

* immiin aracili bir hastaliktir ve immiinsiipresif tedaviden fayda goriir

hiperbilirubinemi ve GGT VUkSEkll * Genetik olarak yatkin bireylerde ilaglar, enfeksiyonlar veya cevresel toksinler tetikleyici rol oynayabilir
. e Vakalarin yansi 10-20 yag arasinda ve cogunlugu kiz cinsiyettir
basvuruyor. Transaminaz ve IgG y

cp: PP *1 o Tip 1: (daha sik Tip 2:
ANA pOZ|t|f' MRCP’de Intrahepatll —ANl,)ﬂ\) ve(/ veyaanti-)SIVIA pozitifligi sik - Anti karaciger-bobrek mikrozomal antikor tip 1 (anti-LKM1) +
-Anti karaciger sitozol tip 1 (anti-LCT) +

yo"arlnda duzensizlik ve genislerr - Anti-aktin antikor, KC-pankreas antijenine karsi antikorlar+
- Daha kiiclik yaslarda gortilebilir

o ee g . - Heryasta ortaya cikabilir.
goriiliyor.>>> En olasi tani hangis _,;. cok ergenlik doneminde gérilir - Fulminan hepatik yetmezlige neden olabilir

-Tedaviye genellikle iyi cevap verir. Relaps azdir - Genellikle agur seyirlidir

Diger otoimmun hastaliklarla birlikte goriilmesi her iki tipte de sik
* Tip 1 otoimmiin hepatit: ANA ve IgG yuksekligi uyabilir;
Cevap:Otoimmiin sklerozankolanjit ancak belirgin safra yolu diizensizligi ve genislemesi
beklenmez. Bu nedenle eksik kalir.
* Tip 2 otoimmiin hepatit: Daha ¢ok anti-LKM1 veya anti-LC1
pozitifligi beklenir; soruda ANA pozitifligi ve safra yolu
tutulumu var.
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14 yasinda kiz; sarilik, direkt
hiperbilirubinemi ve GGT yuksekligiyl
basvuruyor. Transaminaz ve IgG yukse
ANA pozitif. MRCP’de intrahepatik sai
yollarinda diizensizlik ve genisleme
goriiliiyor.>>> En olasi tani hangisidir:

Cevap:0Otoimmun sklerozankolanjit

e Biliyer atrezi: Yenidogan ve erken
bebeklik doneminde gorilir; 14
yasindaki bir hastaya uymaz.

akademisi.com
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BILIYER ATREZ (Progresif Non-Kistik Obliteratif Kolanjiopati)

*ilk bir yilda en sik kolestatik KC hastaligi nedenlerinden (dideri neonatal hepatit)

*Cocukluk cag karaciger nakillerinin en sik nedeni ACILTANI GEREKTIREN KOLESTAZ NEDENLERI
*Dogumdan hemen sonra ortaya ¢ikan gelisimsel bozukluktur ® Cerrahi nedenler

*Karaciger digi ve ilerlerse safra yollarinin progresif tikanmasi, kaybi gelisir *Ekstrahepatik biliyer atrezi (EHBA)
*Genetik gegis yok (ayni ailede tekrarlamasi beklenmez) *Koledok kisti

*Fetal baslangicli formunda konjenital anomaliler eslik edebilir *Safra yollarinda tas-ruptir
*Kizlarda, termlerde ve normal dogum agirhklilarda siktir ® Sepsis (Urosepsis)

*Rotaviris tip C, Reovirls tip 3,CMV, HHV6, HPV nadiren etyolojide rol alabilir e Galaktozemi, tirozinemi

Klinik * Herediter fruktoz intolerans
*Cogunlukla ilk 2-3 hafta asemptomatik * Hipotiroidi, panhipopituitarizm
*Dogumdan birka hafta sonra (2.-3. haftada) safra kanallannda progresif tikaniklik olur ® llalar o _
*Genellikle persistan akolik gaita (renkli olamaz), hepatomegali,sarilik gorilir * Safra asit biyosentez defektleri

*Safra kesesi yok /cok ktictik. Postnatal 2. ayda siroz goralir

Tan1>>>USG — safra kesesi kiigiik- fibrotik,triangular kord bulgusu
Biliyer (HIDA) sintigrafi
- Intrahepatik nedenler: karaciger tutulumu gecikir
- Ekstra hepatik bilier atrezi (EHBA): tutulum normal, bagirsaga atilmasi gecikir>>> Duodenumda safrali aspirat olmaz
Kesin tani>>>KC igne biyopsisi — Neonatal hepatitin ayirici tanisinda en kesin yntem
Safra kanalikiil proliferasyonu, safra tikaclari, portal/ perilobtiler dem ve fibrozis
Temel hepatik lobiler yapi, karaciger iskeleti saglam, inflamasyon yok, dev hiicre var
Hizla eksploratuar laparotomi ve direkt kolanjiografi — obstriiksiyonun varligi ve bélgesi tespit edilir
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Safra Asidi Sekresyonu, Taginmasi, Konjugasyonu ve Biyosentez Defektleri

PFIC 1 (BYLER HASTALIGI)

(Familyal progresif intrahepatik kolestaz Tip 1)
*OR, ATP8B1 geninde mutasyon *PFIC 1 de >>>HCC, kolanjiokarsinom beklenmezken , PFIC
*Safra kanal yapisi normal *Siroz ve karaciger yetmezligi gelisimi PFICT'e gdre daha hizli

PFIC 2 (ABCB11 eksikligi veya BSEP eksikligi )
*OR, Klinik olarak PFICT ve 2'nin ayinmi cok zor

14 yasinda kiz; sarilik, direkt

hiperbilirubinemi ve GGT yiiksekligiyle
basvuruyor. Transaminaz ve IgG yuksek,
ANA pozitif. MRCP’de intrahepatik safra
yollarinda diizensizlik ve genisleme
goriilliyor.>>> En olasi tani hangisidir?

Cevap:Otoimmun sklerozankolanjit

*Safra kanalikiil membranindan>>> hidrofilik safra asitleri atilimi | *Laboratuvar >>>PFIC 1 ile ayni
*3. aylarda siddetli kasinti ve sanlik ile baslar. >>>Yiiksek bilurubin ve safra asitlerine ragmen GGT dii;
*Progresif kolestaz, sarilik, kasinti, ishal (steatore) >>>>ALT, AST, ALP, bilurubin PFIC 1'e gore daha 1
*Pankreatit , blyime geriligi,rikets >>>PFIC 2 de AFP daha yiiksek olabilir
*Yagl KC, siroz gelisimi yavas, 1-2. dekatta kaybedilirler *Biyopsi=>=>=>Dev hiicre, kanalikiiler kolestaz, safra kanal azli§
*Sensorinoral isitme kaybi >>>Elektron mikroskobisinde filamentdz safra gérill
*Oksiiriik, renal tiibilopati rikets PFIC 3 ABCB4 eksikligi veya MDR3 eksikligi
Laboratuvar >>>Ekstrahepatik bulgu beklenmez, GGT 1
- ALT, AST, ALP bilurubin yiiksek
-GGT | veya N, Kolesterol N, Artmis serum safra asitleri
Biyopsi>>>Dev hiicre, kanalikiiler kolestaz
>>>Safra kanal azli§i ( kanal yapisi normal )
>>>Elektron mikroskopisinde kaba graniiler safra gorilir

PFICTip 4, TJP2 mutasyonu

Progresif Familial intrahepatik Koleztaz
1. PFICTip 1>>> GGT |/ N

2. PFICTip 2>>> GGT /N

3. PFICTip 3>>>GGT 1

* Ailesel intrahepatik kolestaz: Kolestaz yapabilir; ancak ANA-IgG yuksekligi
ve MRCP’deki bu otoimmun safra yolu gorinimunui agiklamaz.
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“Kolestaza bagl kagintida‘ Kolestiramin, ursodeoksikolik
asit, fenobarbital, opiyat antagonistleri, antihistaminikler ve
rifampin kullanilabilir

14 yasinda kiz; sarilik, direkt
hiperbilirubinemi ve GGT yiiksekligiyle

bagvuruyor. Transaminaz ve IgG yiiksek, ' Cocuklarda sklerozan kolanjit tanisinda ilk endoskopik
ANA pozitif. MRCP’de intrahepatik safra retrograd kolanjiyopankreatografi ile intrahepatik ve ekstra-
yollarinda diizensizlik ve genisleme hepatik safra kanal diizensizlikleri gosterilmeli. Bu hastalkta

tarama amacli MR kolanjiografide kullanilir ama kesin tani KC

goriluyor.>>> En olasi tani hangisidir? biyopsisi ile konulur

Cevap:0Otoimmun sklerozankolanjit

Secenekler;

*Tip 1 otoimmin hepatit

*Otoimmin sklerozan kolanjit

*Tip 2 otoimmiin hepatit Ozetle; Kan bulgulan otoimmiin hepatiti, MRCP ise sklerozan
*Ailesel intrahepatik kolestaz kolanjiti gosteriyor; ikisi bir aradaysa dogru cevap otoimmiin
*Biliyer atrezi sklerozan kolanjittir.”
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