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Yakin zamanda bir yil stren interferon tedavisinin anilarda yer et-
mesinin de eli kulagindadir. Bu tedavideki komplike virolojik yanit
tanimlamalarini gelecektekiler kullanmayacaktir. Bunlar bir Gtop-
ya, hedef gésterme ya da hayal mahsulu degil, artik bir realitedir.

Hepatit B de ise sUpresyon tedavisi ve asilama yoluyla micadele
surmektedir. Hepatit E olgularinin immin-supresif transplant has-
talarinda kroniklesmesi kronik viral hepatit etkeni arasinda yeni bir
virisU daha eklememiz gerektigini gostermektedir.

Gelecek gunler kronik viral hepatit hastalari icin daha aydinliktir ve
Umit vadetmektedir.

Kronik viral hepatit 2016 kitabina dederli katkilari ve 6zverili caba-
lar nedeniyle basta Bezm-i alem Universitesi Tip FakUltesi dekani
Prof. Dr. Sema Arici olmak Uzere, akut ve kronik hepatit radyolojisi-
deki 6zgun bolum hazirlamalan nedeniyle Prof. Dr. Mehmet SUkr
Ertirk'e, Ulkemizin viral gen ve direng mekanizmalari konusunda
6nemli referansi konumunda olan Prof. Dr. Murat Sayan‘a hassa-
ten sUkranlanmizi sunmak isteriz. Emegi tUm yazarlara tesekkir
ederiz.

Saygillanmizia
Dog. Dr. Mehmet Sait Bugdac

¢ Pec tabi




iCINDEKILER

YENIDOGAN n
GENETIK 37
GASTROENTEROLOJI 49
NOROLOJI 67
KARDIYOLOJi 81
ROMATOLOJi 105
ALLERJI - IMMUNOLOJI nz
ENDOKRINOLOJI 139
HEMATOLOJI 163
ONKOLOJi 193
NEFROLOVI 205
KISALTMALAR 223




YENIDOGAN






SORU

Asagidakilerden hangisi yenidoga-
nin fizyolojik sanhginin nedenlerin-
den biri degildir?

A) Eritroid yasam turnoverunda artis
B) Glukoronil transferaz enziminde
azalma

C) Hepatik ligandin seviyesinde
azalma

D) Kolonik beta-glukuronidaz aktivi-
tesinde azalma

E) YUksek hematokrit dUzeyi

ACIKLAMA

Biluribin eritrositlerin retikiloendotelial sis-
temde hemoglobinin yikim Oronudur. Bura-
dan albumin araciigiyla karacigere tasinir;
hepatositlerde ligandin ile alinir. Karaciger-
de konjuge edilerek barsaklara atilir; intes-
tinal sistemde barsaklardaki bakterilerden
salinan  beta-glukoronidaz enzimi araci-
gyla dekonjuge edilerek enterohepatik
sirkilasyona  gonderilir.  Yenidoganlarda
barsakta beta glukuronidaz enzimi seviyesi
yUksektir; bu da direkt-indirekt biliribin do-
nUsOMUNU artirdidi icin enterohepatik do-
lasimi artinr ve sonugta beta glukuronidaz
enziminin azalmasi degil artmasi fizyolojik
sarilik nedenlerinden biri arasinda yer alir.

Yanit-D

Nelson’s textbook of pediatrics, 20th edition chapter 102 p871
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Organ sistemlerinin maksimum biyime ve
degisimlerin gerceklestigi; dolayisiyla da te-
ratojenlere en duyarli dénem 1. trimesterde
(0-8. gebelik haftasi) organogenez dénemi-
dir.

Nelson’s textbook of pediatrics, 20th edition p62

Apgar skoru parametreleri:
- Cilt rengi

- Kalp hizi

- Refleks yanit

- Tonus

- Solunum

APGAR skoru degerlendirmelerinde mag-
nezyum silfat, prematUrite, narkotikler,
diafram hernileri yalanci pozitifige neden
olurken; maternal asidoz ve yUksek fetal
katekolamin yalanci negatiflige (normal AP-
GAR skoru) neden olur.

Nelson’s textbook of pediatrics, 20th edition, p 798
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Pulmoner immatiiriteyi dnlemek icin anne-
ye betametazon tedavisi verilir.

Nelson’s textbook of pediatrics, 20th edition, p817
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Yenidogan bakiminda 6nemli noktalar:

- Dogumda antibiyotikli g6z bakimi,
- K vitamini,

- 15.GUnden itibaren D vitamini,

- 2-4. ayda demir profilaksisi

Yenidogan taramalan:

- Fenilketondri,

- Hipotiroidi,

- Biotinidaz eksikligi,

- Yenidoganda meme kanseri icin BRCA1/2
calismalar etik tartisma konusudur.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 31

Agiz icinde kU¢Uk retansiyon kistleri (Ebstein
incileri) ve mavimsi renkli mukus retansiyon
kistleri (Ranula) patolojik degildir.

Normal yenidoganda en sk gérilen
non-patolojik cilt bulgusu toksik eritemdir.

Hem patolojik (Down sendromu, sok), hem
de fizyolojik olarak isi degisikliklerine yanit
olarak gorulen cilt bulgusu cutis marmora-
tustur.

Harlekuin renk degisikligi (Palyaco bebek),
vazomotor merkezlerin immatUritesine bagh
olarak preterm bebeklerde gérilen non-pa-
tolojik cilt bulgusudur.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 794

Gegici neonatal pustiler melanosis, toksik
eritemin yaygin sekline benzetilir; nadirdir,
spontan dizelir ve non-patolojik cilt bulgu-
sudur.

Sklerem, periferik dolasim bozuklugu sonu-
cu deri alti yag dokusunun sertlesmesi ile
ortaya cikar; sepsisli yenidoganlarda k&ti
prognoz cilt bulgusudur.

Cafe au late lekeleri, cok sayida ise noro-
fibromatozis belirtisidir; patolojik cilt bulgu-
sudur.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 2249
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Junctional nevi, eder fazla sayida ise tube-
roskleroz lehinedir.

Sarilik, yenidoganda dogum aninda patolo-
jik bir cilt bulgusudur

Port wine stain (porto sarabi lekesi), Uzeri-
ne basmakla solmayan ve zamanla dizel-
meyen patolojik yenidogan cilt bulgusudur;
Sturge Weber sendromu ile iliskili olabilir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 2880

Kavern6z hemanjiomalar, yasla kismen
geriler; cerrahi/kortikosteroid gerektirebilir;
trombositopeni varliginda Kasabach Mer-
ritt sendromu disinilimelidir.

Annede Graves neonatal gegici tirotoksi-
koz, maternal hiperparatiroidi neonatal
hipokalsemi, maternal ITP neonatal gegici
trombositopeni, annede fenilketoniri ye-
nidoganda mikrosefali, mental retardas-
yon, intrauterin gelisme geriligi, maternal
myasthenia gravis, gegici neonatal myaste-
ni, annede SLE yenidoganda konjenital kalp
blogu, dokuntu ile iliskilidir.

Rh (-) annede Rh (+) fetUse karsi olusan an-
tikorlara karsi anneye gecen Rh(+) antijen-
lere karsi olusan antikorlarin fetise gecerek
yikima neden oldugu hastalik olan eritrob-
lastozis fetalis tedavisinde umbilikal venden
kan transfizyonu uygulanabilir.

ACIKLAMA

SORU

Asagidakilerden hangisi polihid-
ramnioz nedenlerinden biri degil-
dir?

A) Trizomi 18

B) Down sendromu

C) Maternal ibuprofen
D) Werdning Hoffman
E) Diyafragma hernisi
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Maternal ibuprofen oligiri nedeni olup oli-
gohidramnioz yapar. Membran rUptiri oli-
hidramniozun en sik nedenidir.

POLIHIDRAMNIOZ NEDENLERI

OLIGOHIDRAMNIOZ NEDENLERI

Anensefali, hidrosefali

Renal malformasyonlar

GIS obstruksiyonu (duodenal atrezi,
o6zefagus atrezis vb.)

Plasental yetmezlik, Preeklampsi,
intrauterin biyime geriligi (SGA)

Yark damak-dudak

Prune belly sendromu

Kistik adenomatoid akciger malfor-
masyonu

Maternal ACE inhibit6ri

Omfalasel, gastrosizis

Maternal indometazin

Fetal 6lUm

Maternal ibuprofen

Kromozom anomalileri (frizomi 18-21)

Amnion nodosum

Diafragmatik hernisi

Pulmoner hipoplazi

TORCH

Membran riptirg

Silotoraks

Teratom

Werdning-Hoffman, spina bifida,
akondroplazi

Diabetik anne bebegi

Beckwith-Wiedemann

Hidrops, fetal anemi

Fetal kalp yetersizligi

Yanit-C

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 803

Fetal 21-hidroksilaz eksikligi tedavisinde
anneye deksametazon tedavisi, oligohid-
ramnioz tedavisinde amniyo-infizyon, po-
li-hidramnioz tedavisinde amniyon sivisinin
alinmasi ve anneye indometazin verilmesi,
fetal supraventrikiiler tasikardi tedavisi,
maternal digoksin, flekainid, prokainamid,
amiadoran, kinidin, sotolol verilmesidir.

Subkonjuktival kanama yenidoganda goéro-
lebilir; klinik izlem sirasinda dizelir, tedavi
gerektirmez.

Yenidoganda I6kokori konjenital katarakt ve
retinoblastom ile iliskilidir.

Sefal hematom kaput suksadenumdan
farkl olarak yenidoganda kafatasi suturlar
asmaz.

Subaraknoid kanamada BOS sivisi hemora-
ik gelir.

On fontanel, 10-12 ayda (3-18 ay), arka fon-
tanel ilk 4-6 haftada kapanir.
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ilk 3 ayda kraniotabes normaldir. 3. aydan
sonra kraniotabesin nedenleri:

- Rasitizm,

- Hidrosefali,

- Sifiliz,

- Osteogenesis imperfekta

- Ahipervitaminozu

Yenidoganlarda mikrosefali vemakrosefali
siklikla TORCH enfeksiyonlari ve hidrosefali
ile iliskilidir.

Yenidoganda goébek dismemesi hipotiroidi,
F-XIIl eksikligi (transglutaminaz) ve l6kosit
adezyon defektleri ile iliskilidir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 2389

Yenidoganda batindaki kitlelerin nedenle-
rinin basinda Uriner sistem patolojileri akla
gelmelidir: 6zellikle hidroUreteronefroz.

Yenidoganda prognozu kétU olan karin du-
vari ve umbilikal halka defekti omfaloseldir.

ilk 3 ayda dogumsal kalca cikiginda ultraso-
nografi tanisaldr.

Yenidoganda hemihipertrofinin yapan
hastaliklar:

- Wilms tOmoro,

- Norofibromatozis,

- Russel-Silver sendromu

- Beckwith-Widemann sendromu

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 738

Moro refleksi 6. aydan sonra kaybolmalidir.

Postmatirite 42. haftadan sonra dogumdur;
anensefali akla gelmelidir. Patogenezinde
koryoamniyonit yer alir.

ACIKLAMA

Prematirelerde fontanellerin acik olmasi
ultrasonografiye imkan saglamaktadir. Bu-
nun yanisira BT ve MR diger fip intrakrani-
yal kanamalarda USG'ye goére daha Ustin
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SORU

Prematirelerde intraventrikiler
kanamanin tani ve takibinde en
uygun tani yontemi asagidakiler-
den hangisi kullanilir?

A) Bilgisayarli tomografi
B) Magnetik rezonans
C) Lomber ponksiyon
D) Sintigrafi

E) Ultrasonografi

olmakla birlikte intraventrikiler kanamada
kraniyal USG'den daha Ustin degildir. Kran-
yal ultrasonografide tercihan 6n fontaneller-
den degerlendirme yapiimalidir. Ozellikle 32
haftdan kigUk prematirelerde ritin olarak
transkranial ultrasonografi uygulanmalidir.
Term dogan beyin hasari ya da stroke sUp-
hesi olan olgularda parenkim i¢i kanama ve
o6demi daha gésterdiginden dolayr MR ter-
cih edilmelidir.

Yanit-E

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 836

Prematiritede en sik enfeksiyon sorumlu-
dur.

PrematUrite bradikardinin eslik ettigi >20 sn
apnelere prematr apnesidir; bradikardinin
eslik etmemesi halinde periodik solunum
adi verilir [Konvulsif apnede bradikardi ol-
maz].

Prematiire apnesinde metil-ksantin ve ka-
fein kullanilir; anti-refli tedavi etkisizdir.
Metilliksantinlerin etkisiz kaldigi durumda
doksapram kullanilsa da etkisi sinirlidir.Di-
rencli olgularda mekanik ventilasyon uygu-
lanmalidir.

Nekrotizan enterokolitte en sik risk faktori
prematirite, en erken klinik bulgusu gast-
rik rezidiiel volim artisi, en erken radyolojik
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bulgusu, genislemis barsak distansiyonu,
en spesifik radyolojik bulgusu, pnématosis
intestinalis, k6tu prognoz gostergesi portal
vende gaz (pyo-pndmo-flebitis), cerrahi en-
dikasyonu, barsak perforasyonu ve pozitif
parasentezdir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 869

Prematiire retinopatisi prematirelerin ya-
satimasiyla ortaya ¢ikan vaskiler patolo-
jidir; VEGF salinim bozuklugu ile iliskilidir;
gestasyonel yasla ters orantilidir.

BEe=

Resim: PrematUr retinopatisinde VEGF artisinin et-
kisiyle neovaskularizasyon meydana gelmektedir;
bunun inhibisyonun olumlu rolG gérilmektedir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 3049

PrematUre retinopatisi icin postnatal 4. haf-
tada ilk g6z muayanesi yapiimalidir.

Avaskiler-vaskiler hat arasinda line evre |,
bu line’da kalinlasma evre Il olup izlem 6ne-
rilir.

Evre Il ve Uzeri olgularda korlUk riski oldu-
gundan 72 saat icinde lazer veya kriyoterapi
ile tedavi edilmelidir.

Anti VEGF (bevacizumab) prematire retino-
patisi icin arastinimaktadir.

PrematUre yenidoganlarda intrakraniyal ka-
nama siklikla asemptomatiktir; en sik sub-e-
pendimal germinal matrikste meydana gelir.

Prematire yenidoganlarda gorilen en sik
intrakraniyal kanamalarda, sant gerektiren
hidrosefali ve periventrikiiller I6komalazi
kotu prognostik faktdrlerdir.
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PrematUrelerde intrakranyal kanama sup-
hesi varliginda ultrasonografi en uygun ta-
nisal yontemdir.

Erkek yenidoganlarda panhipopituitarizm
en sk asemptomatiktir; ancak neonatal
hipoglisemi ve mikropenis varliginda akla
gelmelidir.

Uzamis sanhk, kabizlk ve fontanellerin
gec kapanmasi konijenital hipotiroidizmi
akla getirmelidir. Tedavi edilmeyen hipoti-
roidi vakalarda mental retardasyon riski
vardir.

Prematire gegcici hipotiroksinemisi hipo-
talamo-hipofizer sistemin olgunlasmamasi
sonucudur.

ACIKLAMA

SORU

Asagidakilerden hangisi diabetik
anne bebeginde beklenen anor-
malliklerden biri degildir?

A) Polistemi

B) Renal ven trombozu
C) Hiperbilirubinemi
D) Hiperparatiroidi

E) Holoprosensefali

Hologroencephaly, degree of severity
Jo UM A
L [

e wyrw

Figurde beyin ventrikullerindeki holoprosensefali
dereceleri goriimektedir.

Diabetik anne bebeklerinde hipomagneze-
mi vardir bu nedenle parathormon dizeyi
azalir ve kalsiyum diserek hipokalsemi ge-
lisir. Hipokalsemi nedenleri arasinda hiper-
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fosfatemi de olabilir. Diabetik anne bebe-
ginde polisitemi ve renal ven trombozu gibi
hematolojik hastaliklar, holoprosensefali ve
hiperbiuribinemi diger gérilebilen kompli-
kasyonlar arasinda yer alir.

Yanit-D

Annenin hiperglisemisinin fetOsin beta hic-
re hiperplazisi sonucu diabetik anne bebek-
lerinde hiperinslinizm gelisir; komplikas-
yonlardan en sorumlu faktordir. Beyin hari¢
organlarda bUyime meydana gelir.

Diabetik anne bebeklerinde 6nemli
komplikasyonlar:

- Hipokalsemi (hipomagnezemi sonucu)

- Renal ven trombozu (hiperinsilinemi so-
nucu polisitemi ve hipervizkozite sonucu)

- Kardiak hastalklar: Hipertrofik kardi-
omyopati (en sik kardiyak problem) VSD
(en sik konjenital anomali) biyUk arterlerin
transpozisyonu (en spesifik kardiyak ano-
mali)dur.

- Yenidogan hipertrofik kardiomyopatisin-
de inotroplar kontrendikedir.

- RDS sikh@r artmistir.

Gestasyonel diabette insulin ve pla-
sentayl gegmeyen gliburid kullanila-
bilir.

Dogumda brachial plexus zedelenmeleri:
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- Erb-Duchenne paralizisi: Bahsis eli gorin-
t0sudur. C5-6 dizeyinde hasar vardir. Elin
yakalayabilir ancak tek tarafli moro refleksi
alinmaz.

- Klumpke paralizisi: C7-8 ve T1 dizeyinde
hasar vardir. Elin yakalama fonksiyonu bo-
zulmus, Moro refleksi zayif da olsa alinir. T1
hasarinda Horner sendromu da eslik eder.

Yenidoganda siyanoz ve irregiler solunum
varliginda frenik sinir paralizisi akla gelme-
lidir. Ultrasonografi veya floroskopide diyaf-
ragma evantrasyonu ile tani konur.

Forcepsle dogum sirasinda siklikla gelisen
fasiyal sinir paralizisi periferik tiptedir.

APGAR skorunun 5. dakikada 6°dan dusuk ol-
masi asfiksidir. BOS'ta aspartat ve glutamat
arhsi taniy destekler. Hipoksik-iskemik-ense-
falopatide EEG veya aEEG (amplitid entegre
EEG) tanisaldir; voltaj dusUklugo gorilor.

Yenidogan resusitasyonda APGAR skorla-
masi 1. dakikada bakildigindan resusitasyon
kriterleri arasinda yer almaz.

Yenidogan resusitasyonunda
kullanilmamasi onerilen ilaglar:

- Kalsiyum
- Afropin

- Kafein

- Aminofilin

Entiibasyonun zorunlu oldugu
yenidoganlar:

- Mekonyumlu dogan solunumu deprese
olgular

- Konjenital diafragma hernisi

- Cok dustk dogum agirlikl prematire

Spontan solunum olmamasi pozitif basingh
ventilasyonun tek endikasyonudur.

Naloksan agir solunum depresyonu olan ve
annesine narkotik verilmis olan yenidoganda
kullanilabilir.
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Respiratuar distres sendromu klasikleri:

- Hyalen membran hastalidi olarak da ad-
landirilir.

- Surfaktan eksikligine baghdir.

- Yenidoganda en 6nemli risk faktory pre-
matirite olmakla birlikte, term bebekte
diabetik anne bebegi, asfiksi, surfaktan
protein B eksikligi, mekonyum aspirasyon
sendromu ve pnémoni varliginda goérilebilir.

- Akciger grafisinde buzlu cam, yaygin ate-
lektazi, bilaretal hava bronkogramlari, kalp
golgesinin silinmesi gorulur.

- Ayncr tanida en 6nemli hastalik grup B
streptokoksik pnomonidir.

- En 6nemli komplikasyonu bronkopulmo-
ner displazidir. Ayrica pnémotoraks, PDA,
prematir retinopatisi diger komplikasyon-
lardr.

- Koruyucu tedavide prenatal ve antenatal
steroid (en etkilisidir, betametazon tercih
edilir).

Yenidoganin gegici takipnesi risk
faktorleri:

- Sezaryen dogum (en 6nemli risk faktord),
prematirelik, erkek cinsiyet ve anneye anal-
jezik ve sivi yuklemedir.

- Yenidoganin gegici takipnesinde akciger
grafisi belirtileri non-spesifik olup radyolu-
sensi artisi ve fissUrlerde minimal sivi goro-
0.
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- Yenidoganin gegici takipnesinde 48 saat
icinde klinik dUzelir ve asidoz gelisimi gordl-
mez.

Mekonyum aspirasyon sendromu en sik as-
fiksi sonucu meydana gelir. inhale NO teda-
vide en yararldir.

Persistan pulmoner hipertansiyonda hipe-
roksi testi siyanotik kalp hastaligindan ayirir;
%100 oksijene siyanotik kalp hastaligi kot
yanit verir. Kesin tani sag-sol santin ekokar-
diografide gosteriimesidir.

Persistan pulmoner hipertansiyonda pan-
kuronyum kullaniminda sensérionéral isit-
me kaybi gorGlur.

Persistan pulmoner hipertansiyonda siste-
mik vaskiler basing diser.

Konjenital diyafragma hernilerinden 6nde
mediastinal kitle yapan ve en sik goruleni
Bochdalek hernisidir. Bochdalek prognozu
belirleyen en 6nemli faktér pulmoner hipop-
lazi varligidir.

Hava kagadr sendromlarinin prototipi pno-
motorakstir. Pndmotoraks ve yabanci ci-
simde ekspriumda akciger grafisi ¢ekilerek
akciger disi hava trespit edilir.

Bronkopulmoner displazide (BPD) term be-
bekte 28 guny asan oksijen bagmliigidir;
BPD’de en 6nemli neden immaturite iken en
etkili tedavi yontemi steroidlerdir. Palivimu-
zab en sik 6lum nedeni olan RSV pnémoni-
sinden koruyucudur.
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Ureaplazma Grealyticum ile BPD arasinda
iliski vardir.

Biluribin olusma mekanizmasi:

Resim agiklamasi:

- Bilirubin eritrositlerden aciga ¢ikan hem
hiz kisitlayici enzim “heme oksijenaz” ile bi-

liverdine donUsUr. Mezoporfirin bu enzimi
inhibe eder.

- Sonra “biliverdin reduktaz” enzimi ile bilu-
ribine donusur.

- AlbUminle tasinan biluribin karacigere tr-
nsfer edilir.

- 'Y ve Z proteinleri ile hepatosite alinir. En-
doplazmik refikulumda konjuge biluribine
doéndsturlor.

- Konjuge biluribin safra kanaliktllerine ak-
tarilir.

- Kolonik bakteriler beta-glukoronidaz enzi-

mi ile indirekt biluribine dénusur.

Patolojik sarik tani kriterleri:
- ik 24-36 saatte sanligin ortaya cikmasi.

- Serum bilirubin >5 mg/dl/gin’den fazla
artar.

- Serum biluribinin termlerde >12mg/dl, pre-
termlerde >10-14 mg/dl olmasi,
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- Term yenidoganda 10 gin, pretermlerde 2
haftadan uzun surmesi,

ilk 24 saatte sanlk TORCH, ABO/Rh uyus-
magzlidi, enzimopatilere bagldr.

Yenidogan sariliginda hematom (sefal, strre-
nal vb) 6nemli risk faktérodor.

Yenidoganda indirekt hiperbi-
lirGbineminin 2 haftadan daha
uzun surmesi uzamis sanlhk olup en sik anne
suth sanhg ile iliskililidir.

Anne sut0 sarilidi [anne sUty ile yetersiz bes-
lenme ile iliskilidirl yasamin ilk haftasinda
gorolur.

Crigler Najjar sendromunda yiksek seviye-
lerdeki indirekt biluribin bazal ganglionlarda
birikerek Kern-ikterusa neden olur. Kern-
ikterusta ik bulgu emmede azalmadr; ilk
fazda stupor tipiktir. Ayrica ekstrapiramidal
hareket bozuklugu, yukarn bakis paralizisi,
dis enamel hipoplazisi ve sinirsel tipte isitme
kaybi gorulur.

Lucey-Driscol sendromunda ilk 48 saat icin-
de siddetli hiperbiluribinemi gluronil transfe-
raz inhibitérine baglh oldugu disinulmekte-
dir.

Sefoperazon indirekt biluribin dizeyini artti-
rarak kern-ikterus insidansini arttirir.

Fototerapi (mavi isik, fiberoptik ve light emisi-
on diot kullanilir) toksik 6zellikteki indirek bili-
rubinin, safra ile atilabilen fotoizomerizasyon
(4Z,15E) ve yapisal izomerizasyon formlarina
ozellikle lumirubine donustirerek etki eder.
Eritropoetik porfiri'de uygulanmamalidir.

Anti-D immunglobulin (Rhogam) kendisi Rh
negatif, esi Rh (+) olgularda 28-32 gestasyon
haftasinda yapilmalidir.

Kleihauer-betke testi fetomaternal kanama-
yI gosteren HbA'nin asit ortamda eritrositten
uzaklastinimasi esasina dayall testtir; Rho-
gam dozunu belirlemede ge¢miste kullanil-
mistir.
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Yenidoganlardaki  hemolitik  hastaliklarin
en sik nedeni ABO uyusmazhgidir. A ve B
antijenleri kemik, kikirdak ve MSS ve BOS'ta
bulunmaz!

ABO uyusmazlidina bagl hemoliz ilk gebe-
likten itibaren gorUlebilir. [Rh uyusmazhidi
ikinci gebelikte duyarlilik sonrasi gorslor].
Hemoliz belirtileri olan haptoglobulin azal-
masi ve mikrosferositler karakteristiktir.

Non-imman hidrops fetalis yapan nedenler:
Kardiyovaskiler (en sik), hematolojik (en sik
alfa-talasemi) ve enfeksiydz (en sik parvovi-
rus B19) nedenlerle meydana gelir.

Yenidoganin agzindan gelen kanin anneye
ait olup olmadidi APT testi anlasilir. Yenido-
ganda en sk anemi termlerde immuUn he-
molitik durumlar, pretermlerde kan kaybina
baghdir.

Yenidoganda polisitemi venéz hematokritin
%65'in Uzerinde olmasi olup sorunlar hiper-
viskozite ile iliskilidir; diabetik anne bebekle-
rinde renal ven trombozu gorilebilir.

Yenidoganda %70°in Uzerine hematokrit de-
gerlerinde tedavide parsiyel kan degisimi
uygulanir. Kan degisimi sonrasi nekrofizan
enterokolit en 6nemli komplikasyondur.

iTPli anneye ait IgG tipi antikorlanin gegisi
sonucu meydana gelen trombopeni yeni-
doganda trombositopeninin en sik nede-
nidir. Tedavi: Steroid ve IVIG.

Yenidoganda neonatal alloimmin trombo-
sitopeni HPA1 (human platelet antigene-1)
antijenine karsi gelisen antikorlara baghdir;
en agir trombositopeni nedenidir, anne
trombositleri normaldir. Tedavi: Anneden
alinan trombositlerin 1sinlanarak  bebege
verilmesi.

Yenidogan hemoraiik hastalig::

- Dogumdan sonraki 48 saat sonra K vita-
mininin flora olusmamasi, annenin yetersiz
kaynak olmasi vb nedenlerle K vitamini ek-
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sikligi sonucu meydana gelir. Bir hafta sonra
duzelir.

- DK ile kansabilir.

- K vitamini eksikligine baglidir; en sik anne-
nin kullandigi ilaclara (antiepileptik ilaglar)
baghdir.

- Hematom, melena ve gébek bagi kanama-
sI gorilebilir.

- Klasik hemorajik hastalik (1-7.ginlerde)
dogumda profilaktif K vitamini verilmemesin-
den kaynaklanir; en sik gobek kanamasi ile
ortaya cikar.

- Ge¢ hemorajik hastalik 3-8.haftalarda
meydana gelir; intrakranyal kanama  riski
tasir.

- PT, aPTT uzar, PIVKA artar; II, VI, IX, ve X
faktorleri azalr.

- Yenidoganda K vitamini eksikligini en iyi
gosteren laboratuar testi PIVKA artisidir.

- Tedavi: K1 ve 2 preperatlar. Yenidoganda
profilakside K3 vitamin analogu hemolize
neden oldugundan dolayi kullanilmamalidir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 888

Yenidoganda inatgl hipogliseminin en sik ne-
deni hiperinsUlinizmdir.

Yenidoganda hipergliseminin en sik nedeni
yUksek glukoz infOzyonudur.

Yenidoganda erken hipokalsemi; anne sUt0
alim yetersizligi, ge¢ hipokalsemi; inek sitd
ile beslenmeye bagl asin fosfor yokine bag-
Iidr.

Kalsiyum tedavisine yanitsiz hipokalsemide
hipomagnezemi akla gelmelidir.

Antasit kullanimi yenidogan hipermagneze-
miye neden olur.

Yenidogan konviilziyonlan:
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- Yenidogan konvulsiyonlarinin en sik nedeni
hipoksik iskemik ensefalopatidir.

- Yenidogan konvulsiyonlarinin en sik me-
tabolik nedenleri hipoglisemi [ilk 3 gin-
de] ve hipokalsemi [3. ginden sonral‘dir.
- Yenidoganda jeneralize tonik-klonik nébet
gorilmez.

- Yenidoganda en sik gorilen ndbet tipi su-
btle (gizli) nébettir; en sik konvilsif apne ile
ortaya cikar.

- Myoklonik nébetler yenidoganda en az
gorilen ve prognozu en kétl nobettir.

- Yenidoganlarda konvulsiyonla en ¢ok kari-
san non-patolojik olay Jitterinestir; bu antite-
de EEG normaldir.

- Tedavi: Altta yatan metabolik neden di-
zeltilmelidir; neden yoksa ilk tercih fenobar-
bitaldir. Refrakter nébette B6 vitamini verile-
bilir.

Disi psddohermafroditizminde karyotip 46
XXdir; en sik nedeni konjenital adrenal hi-
perplazidir. Konjenital adrenal hiperplazi en
stk 21 OH laz eksikligi ile ortaya ¢ikar.

Yenidoganda konjenital adrenal hiperplazi
taramasi kapiller kanda 17-OH progesteron
ile yapilr.

En sik gorilen psdédohermafroditizm en sik
nedeni testikUler feminizasyondur.

Hem erkeklerde, hem kizlarda psddoher-
mafroditizm 3-beta OH steroid dehidroge-
naz eksikliginde gorolor.

Yenidogan infeksiyonlan:

- Erken neonatal sepsis ilk 7 gin meydana
gelir; en sik etken grup B streptekoklar ve E.
Colidir. Ge¢ neonatal sepsis ise 7. ginden
sonra ortaya ¢ikar; koagulaz negatif staflar
ve E. Coli K1 susuna baglidir.

- Yenidogan sepsisi icin en dnemli risk fakto-
r0 grup B streptokoklarla vaginal kolonizas-
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yon sonucu kontaminasyondur.

- Yenidogan sepsisinde en erken yikselen
akut faz reaktani IL-6'dlr.

- Yenidogan meneniitinin en sik nedeni grup
B streptokoklardir.

- Yenidoganlarda viral sepsisin en sik nede-
ni genital herpesle bulasan ve vesikillerle
prazente olan HSV tip2dir.

- Yenidogan sepsisinde kesin tani kan kul-
tOrU ile konur.

Yenidogan konjuktivitinin en sik nedeni gu-
mUs nitrata bagli simik konjukfivittir.

Listeria monocytogenes yenidoganda gra-
nulomatosis infantisepticum, meneniit ve
perinatal listerioza neden olur.

Konjenital toksoplazmoz epileptik ataklarin
yani sira hidrosefali, koryoretinit, yaygin se-
rebral kalsifikasyon yapar.

CMV'de intrakranial periventrikiler kalsifi-
kasyona neden olur; korioretinit ve kalsifi-
kasyon tedavi endikasyonudur.

Yenidogan herpes enfeksiyonlarindan en
sik HSV tip2 sorumludur. Herpeste tzank
testi yararlidir.SSS Herpes enfeksiyonunun
karakteristik olarak temporal lobu tutar.

Rubella konjenital enfeksiyonlar arasinda
en yiksek oranda teratojen olanidir. Kon-
jenital rubella en sik trombositopeni yapar.
Konjenital rubella enfeksiyonunda en sik
kardiak PDA, en sik gz bulgusu korio-re-
tinittir.

Plasental gecis toksoplazma ve CMV'de az,
Rubellada fazladir.

CMV'de isitme kaybi riski fazladir.

Maternal genital Herpes enfeksiyonunda
sezaryen koruycudur.

Ani bebek 6lumU sendromundan en sik yag
asidi oksidasyon defekti sorumlu tutulur;
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Reye sendromu proto-tipidir.

Fenobarbital yoksunlugu dogumdan sonra
7. ginde gorulur.
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Antisipasyon kalitsal bir hastaligin nesilden
nesile aktarilirken hastaligin gérilme yasi
erkenlesmesi ve siddetinin artmasidir. Tri-
nUkleotid tekrar hastaliklarinda bu risk artar.
Huntington ve myotonik distrofi bu duruma
ornektir.

Miyotonik distrofi otozomal dominant kaltim
paterni gosterir.

TrinUkleotid tekrar hastaliklari (triplet repeat
expansion) CAG, CTG ve GAA gibi U¢lU nik-
leotidlerin bir gen icerisinde anormal sayida
artist sonucu bazi hastaliklarin insidansinda
artisla iliskilidir. Sonraki nesillerde artis sonu-
cu hastalik riski artar.

TrinUkleotid tekrar hastahklan:

- Huntington

- Myotonik distrofi

- Fraijil x sendromu

- Frederik ataksisi

- Spinoserebellar ataksi

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 623, 597

Akraba evliligi 6zellikle otozomal resesif, X'e
bagli resesif tek gen mutasyonlarinda siklik
artisina yol agar.

Otozomal resesif kalthlan hastaliklar:

- Adrenal hiperplazi

- Fenil ketondri

- Kistik fibrozis

- Gaucher hastalii

- Orak hiucre hastaligi

X e baglh dominant yol ile kalihlan hastalik-
larda baba hasta ise kizlarin %100°0 hasta-
dir. Or: D vit. e direncli rikets, Alport sendro-
mu, inkontinentia pigmentidir.

Kistik fibrozis 1/250.000 oraninda en sik be-
yazlarda gorUlur ve otozomal resesif kalitilir;
Delta F 508 gen mutasyonu iliskilidir.

Xe bagh resesif bir hastalk kizlarda ho-
mozigot durumda hastalik ortaya ¢ikar; icin
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sorumlu geni tasiyan babanin kizlarinda
hastalik gorulurken, erkeklerde patoloji sap-
tanmaz.

X’e bagh resesif hastaliklar:

- Fraijil x sendromu

- Hemofili A

- Rett sendromu

- Renk korlogo

- Adrendlokodistrofi

- Glukoz 6 fosfat dehidrojenaz eksikligi

Delesyon kromozomdan bir pargcanin ayril-
masidir. Mikrodelesyon ise prometafaz asa-
masinda ancak saptanabilen kigUk deles-
yonlari ifade eder.

Mikrodelesyon sendromlan:

- Velo-kardio-fasyal Di George sendromu
- Williams sendromu

- Langer-Giedon sendromu

- Prader-Willi sendromu

- Angelman sendromu

- Rubinstein-Taybi sendromu

- Smith-Magenis sendromu

- Miller-Dieler sendromu

- Alagille sendromu

- 22q delesyonu.

Déllenmis yumurtadaki mitokondriler ovu-
ma aittir; bu nedenle de mitokondriyal ka-
Iim maternal kalitim gosterir.

Mitokondrial kaliim gésteren hastaliklar:

- NARP (noropati, ataks, refinitis pigmen-
fosa)

- Leber optik néropati

- Pearson sendromu

- MELAS

- Kearn Sayre sendromu

DOWN SENDROMU KLASIKLERI

- En sik gorulen orta derecede mental retar-
dasyon ve kromozom anomalisi nedeni tri-
zomi 21 sonucu olusan Down sendromudur.
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- lleri anne yasi en dnemli risk faktdridur.

- En sik rastlanan translokasyon 14q/21q
translokasyonudur. 21q721q translokasyo-
nunda %100 kalitim goruldr.

- Yenidogan dénemindeki en 6nemli bulgu-
su hipotonidir, moro refleksi alinmaz.

- Dil disarda dursa da dilde biyime mutad
degildir.

Kardiyovaskiler anomalilerin en sik
goruldugu trizomi trizomi 18 (Edwar-
ds sendromu)dir.

- Down sendromunda endokardial yastik
defekti en sik gorilen kardiyovaskiler sis-
tem anomalisidir.

- Siklikla 16semilerden ALL ve AML M7 gor0-
|Ur; konijenital I6seminin en sik nedeni trizo-
mi 21°dir.

- ileri yaslarda erken Alzheimer, tiroit hasta-
Iiklari ve diabet ve erken katarakt gérilebilir.

- Colyak, hipotiroidi, Alzheimer, diabet, ge-
cici lenfoproliferatif sendrom, sensériondral
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isitme kaybi ve kardiovaskiler hastalik riski
arthdindan bu hastaliklara yonelik testler
yapiimalidir.

- Kalga cikigi riski artmaz.

TURNER SENDROMU KLASIKLERI

- 45x0 kromozom anomalisi ile iliskilidir.

- Turner sendromunda bikUspit aortik valv
(en sik) ve aort koarktasyonu gorulir.

- Overler fibrotiktir; hipergonadototropik
hipogonadizm goérilor.

- Meme basi ayrikligi ve yele boyun gorilur.
- Mental duzeyleri ve IQ normaldir.

- El-ayakta 6dem gor0lur.

- Isitme kusuru ve otoimmun tiroidit siktir.
- Hipofiroidi, inflamatuar barsak hastalik-
lan, tip 2 diabet ve ¢dlyak hastaligi sikhdi
artar.

Noonan sendromunun énemli 6zellikleri:

- Otozomal dominant gecis

- Turner sendromu stigmalarini gosterirler.
- Turnerden farkli olarak pulmoner darlik
daha siktir.

KLINEFELTER KLASIKLERI

- Klinefelter sendromu 47 XXY sendromu-
dur.

- Klinefelter sendromunda boy toplum orta-
lamasindan 5 ¢cm uzundur.
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- Inmemis testis ve mental retardasyonu
olanlarda akla gelmelidir.

- Klinefelter sendromunda gonadotropin
dizeyleri artmustir.

- Pubis ve sakal killarinda azalma gorolur.
- Disi tipi yaglanma ve kiguk testis gor0lor.
- Jinekomasti gorolor.

VATER sendromu:

- Vertebra

- Anal atrezi

- Trakeodzefageal anomalli
- Ozefagus atrezisi

- Radial/Renal defektleri

CHARGE sendromu:

- Coloboma

- Heart (Kardiak defektler)

- Atrezi: Koanal atrezi

- Retardation: Biyume geriligi
- Genital anomali

- Ear: Kulak anomalileri

Amniotik band sendromu oligohidramni-
oz ve amniotik bantlarin mekanik etkisi ile
ekstremite ampUtasyonlari ile seyreden an-
titedir.

Mandibula hipoplazisi ve yarik dudak ve
damak ilk planda Pierre Robin sendromunu
dUsUndorr.

Akondrodisplazi en sik gorilen kondropla-

Pediatri Kitabi 45



zi tipidir; FGF3 reseptor defekti ile iliskilidir;
zeka genellikle normaldir.

Makrozomi, makroglossi ve omfalosel triadi
Beck-with wiedeman sendromunu akla ge-
tirmelidir.

Sturge weber sendromu kalitsal gegisi ol-
mayan tek fakomatozdur; 5. Sinirin trase-
sinde porto-wine vaskiler malformasyon
gorilur.
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Ozofagus proksimali cizgili, distali diz kas-
lari igerir; polimyozitte proksimal skleroder-
mada distal 6zofagus tutulur. Skleroderma-
da reflG egilimi artar.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 1189

Ozofagusta gérilen en sik 6zofagus atrezisi
distal fistullo proksimal atrezidir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 1783

Ozofageal atrezisinde yenidoganda bes-
lenme sirasinda siyanoz, o6ksurOk, regUr-
jitasyon ve solunum gicligu, agizda asir
sekresyon gorilor.

Gastroozafageal reflide gold standart tani
yontemi 24 saatlik pH monitorizasyonudur.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 1788

Ozofagus mofilite bozukluklarinda mano-
metri gold standart tani yontemidir.

Akalazyada en duyarl tani testi manomet-
redir.

Paradoks disfaiji akalazya icin karakteristik-
fir.

En sik diafragma hernisi Bochdalek (sol
posterolateral yerlesir) hernisidir; Morgagni
onde vyerlesir. Bochdalek hernisi konjenital
hernilerden olup pulmoner hipoplazi ile ilis-
kilidir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 862

Konjenital pilor stenozunda dogumu taki-
ben 2-4. hafta icerisinde fiskirnr tarzda saf-
rasiz kusma gorulor; pilor stenotik oldugun-
dan retrograde safra reflist gorilmez.

Konijenital pilor stenozunda hipokalemik,
hipokloremik, metabolik alkaloz ve para-
doks asidiri gorulor.

Duodanel atrezide double-bouble isareti
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gor0lur; mide havasi disinda ikinci hava-sivi
seviyesi izlenir.

Beckwith-Wideman sendromu:

- Siklikla sporadik olup 11. Kromozomla ilis-
kilidir.

- Inslin ve IGF overekspresyonu gérilir.

- Makrozomi, mikrosefali, makroglossi, om-
falosel, hiperinstlinizm, hemihipertrofi, in-
guinal herni gorolr.

- Willms ve hepatoblastoma riski artmistir.

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 778

Yenidoganda ayakta direkt batin grafisinde
sabun kopUgu mekonyum ileusu bulgusu-
dur.

Kistik fibrozisin yenidogandaki karakteristik
bulgusu mekonyum ileusudur.

Yenidoganda kalin barsak tikanikhidr Hirs-
chsprung Hastaligini akla getirmelidir.

Meckel divertikili gastrointestinal kanalin
en sik gorUlen konjenital anomalisidir; duk-
tus omfalomezenterikus'un kapanma de-
fekti ile iliskilidir.

Meckel 2 kurallan:

- Toplumda %2 oraninda gérilir.- ileo-cekal
valvin 2 feet proksimalinde yer alir.

- iki tipte ektopik mukoza icerir: Gastrik ve
pankreas.

- iki in¢ uzunlugundadir

Nelson’s textbook of pediatrics, twentieth edition, p 1804

Meckel divertikiI0 siklikla infestinal muko-
za icermekle birlikte en sik bulunan ektopik
mide dokusu icerir; bu da cocuklarda kana-
mayla prezantasyonunu agiklar.

Prenatal donemde blyime Uzerinde en et-
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kili hormon insulin‘dir.

Fetal blyUmede seliler hiperplazi (ilk 16 haf-
ta) evresini efkileyen olaylarda simetrik SGA
gorolor.

Yenidogan ve sit c¢ocuklugu ddéneminde
bUyUme etkileyen en 6nemli faktér beslen-
medir.

Pubertede buyumeyi etkileyen faktorler sor-
renal hormonlari, sex hormonlari ile growth
hormondur.

Boy, vicut agirhdi ve bas cevresi karsilastiril-
diginda dogumu takibeden donemde oran-
sal olarak en hizli biyUyen bas ¢evresidir.

Dogumda ortalama bas ¢evresi 35 cm’dir.

Pubertede erkeklerde testis hacminde art-
ma, kizlarda telars ilk belirtidir.

Makrosefalinin infant cagindaki en sik se-
bebi hidrosefalidir.

Makrosefalinin cocuklarda en sik sebebi ai-
leseldir.

N&romotor gelisim evrelerinde kisa sireli
desteksiz oturmanin ilk 6.ayda gorlor.

Saglikl ¢ocuk dogum agiriginin 2 katina 5.
Ayda ulasir.

Saglikl cocuk dogum agirhdinin 3 katina 12
ayda ulasir.

Saglikl cocuk dogum agirh@inin 4 katina 24
ayda ulasir.

Saglkl ¢ocuk dogum boyunun 2 katina 4
yasta ulasir

Saglikl ¢cocuk dogum boyunun 3 katina 12-
13 yasta ulasilir.

Dogumda var olup da en erken saptanan
sinUsler ethmoid ve maksiller sinuslerdir.

Ethmoid ve maksiller sinUsler hayatin ilk 6
ayinda havalanr.
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Frontal sinUstn olusumu U¢ yasinda baslar
ve 6-7 yaslarinda radyolojik olarak saptana-
bilir.

Sfenoid sinusler 3 yasinda havalanir.

Mastoid antrumunda hava bosluklan 4-5
yastan sonra gorilor.

On fontanel 10-12 ayda (3-18 ay), arka fonta-
nel 4-6 haftada kapanr.

Takvim yasi= kemik yasi >Boy yas! ise gene-
tik (ailevi) boy kisaligi dUsUndlmelidir.

Takvim yas! > boy yasi > kemik yasi ise kons-
fitusyonel boy kisaligi dUstnulmelidir

Takvim yasi> kemik yasi >Boy yasl ise izole
GH eksikligi akla gelmelidir.

Takvim yasl > Boy yas > kemik yasi ise akla
hipotiroidizm ilk planda gelmelidir.

Orantisiz boy kisalidr varliginda otozomal
dominan kalitilan Akondroplazi akla gelme-
lidir.

Prader-Willi Sendromu, obesite, hipogenital-
ya, diabet, kisa boy, mental gerilik gérulor.

Williams Sendromu, elfin face, mental ge-
rilik, konjenital kalp hastalig, boy kisalig,,
hiperkalsemi ile karakterizedir.

Homosistinride Marfan’a benzer gérinim
(ince uzun boy, uzun ekstremite, arakno-
daktili, skolyoz, pektus ekskavatum veya
karinatum, genu valgum, pes kavus, yUksek
damak, dis sayisinda fazlalik gibi) gelisir.
Marfandan farkli olarak mental gerilik ve
lens subluksasyonu goralUr.

Cocuklarda en sik gorilen skolyoz idiopatik-
fir, siklikla ergenlik doneminde gorolor.

Crohn hastaligi segmental tutar, anal kanal-
da atipik Ulserlerle prazente olur.

Ulseratif kolit diffz tutulum yapar, mukozay
tutar, rektum tutulumu ile baslar.
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Ulseratif kolitte pankolitte terminal ileum tu-
tulmasi back wash ileitis olarak tanimlanir.

Adenomatdz polipler kanser riski tasirlar.

Peutz-jeghers sendromunda ince barsakta
hamartomatdz polipler gorolor, peroral hi-
perpigmentasyon karakteristiktir.

Pansitopeni + pankreas yetmezligi = Shwa-
chman-Diamond Sendromu

En sik gorilen konjenital disakkaridaz eksik-
ligi Sukraz-izomaltaz eksikligidir.

Karbonhidrat malabsorbsiyonunun en sik
nedeni Laktoz intoleransidir.

Reye sendromu influenza ve aspirin ile iligki-
lidir; sarihk gorilmez.

Cocuklarda en sik karaciger nakli endikas-
yonu ekstrahepatik bilier atrezidir.

Byler hastaligi yUksek serum direk bilirubini-
ne ragmen GGT ve kolesterol normaldir.

Wilsonda kesin tani karaciger biopsisinde
kuru karaciger bakir dizeyi ile konur.

Colyak hastaliginda enterokinaz akfivitesi
normaldir.

Meckel tanisi icin secilecek yontem Tc99 M
perteknetat sintigrafisidir.

iki yas altinda siklikla akut batin nedeni in-
vajinasyondur.

invajinasyon en sik ileocekal bélgede mey-
dana gelir.

Cilek jolesi seklinde diskilama invajinasyonu
dUsUndorur.

Steatore 72 saat biriktirilen diskida yag 6l¢U-
mU ile kesin tani konur (>7gr)

Karbonhidrat malabsobsiyonunda gaita-
da reduktan madde, D-Xyloz testi, gayta
pH'sinda aside kayma gordlUr.

Colyak hastaliginda en spesifik ve sensitif
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antikor doku-transglutaminaz antikorudur.

Colyakta kesin tani klinik ve labortuari uygun
hastada ince barsak biopsisidir.

Abetalipoproteinemi, yad malabsorbsiyo-
nu, refinitis pigmentosa ve spinoserebellar
dejenerasyon ile prazente olur; tanida lipid
elektroforezi yararlidir.

Reye Sendromu Varisella, influenza enfek-
siyonlarinda kullanilan salisilat kullanimi ile
iliskilidir.

MALNUTRISYON

Genel olarak insanlarda esansiyel ami-
noasitler valin, 16sin, izol6sin, lizin, treonin,
triptofan, fenilalanin,metionin; yenidogan-
larda (semiesansiyel) histidin ve arjinin;
pretermlerde sistein ve tirozin; ¢cok diisik
dogum agirlikh bebeklerde (<1500 gr) ve
28.gestasyonel haftadan erken doganlar-
da taurindir.

Esansiyel yag asitleri linoleik, linolenik asit
ve arasidonik asittir.

Glutamik asit anne sitinde konsantrasyo-
nu en yUksek aminoasittir.

Taurin, safra tuzu konjugasyonuda rol oy-
nadigi gibi SSS gelisimine katkida bulunan,
néromodulatdr ve ndrotransmitter aminoa-
sittir; ayrica retina gelisiminde rol alir.

Laktoferrin hem bakterisidal hem de bak-
teriostatik etkilidir; bunu demiri baglayarak
azaltarak ve gram (-)lerinden duvarindan
lipopolisakkarit salinimi yaparak gosterir.

Kompleman sistemini alternatif yoldan aktif-
leyen ve anne sUtU ile bebege gecip bagir-
sagdi koruyan IgA‘dir.

Anne sUtU laktozu inek sUtUnden fazladr.

Anne sUtinde konsantrasyonu disik olan
vitaminler D ve K vitaminidir.

Anne siUtinde en fazla bulunan biyime
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faktoru epidermal growth faktdr (EGF)'dir.

ACIKLAMA

SORU

Asagidakilerden hangisi galakto-
zemili hastalarda tedaviye ragmen
onlenemez?

A) Renal Fanconi sendromu
B) Siroz

C) Hipoglisemi

D) Minér norolojik defisitler
E) Katarakt

Galaktozemide galaktoz 1 fosfat birikimine
bagli gelisen renal Fanconi sendromu, he-
patoselUler hasar ve uzamis sarilik ile galak-
titol birikimine bagl katarakt diyet tedavisi
ile engellenir. Henlz nedeni de bilinmeyen
ovarial yetmezlik ve mindr norolojik prob-
lemler (6grenme gU¢ligu, konusma bozuk-
lugu vb) tedaviye ragmen gelisebilir.

Yanit-D

Galaktozemi, MGUS ve fenil ketoniride em-
zirme kontrendikedir.

Galaktozemide overyen yetmezlik ve minor
norolojik problemler tedaviye ragmen du-
zelmez.

Sitlerde bulunan baslica proteinler Whey
proteini ve kazeindir.

Akut malnitrisyonda yasa (Gomez) ve boya
(Harward siniflamasi) gore vicut agirhdinin
azalmasi ilk gostergelerdir. Malnutrisyonda
kroniklesme boyda yasa gore beklenenden
sapma olmasi halinde akla gelmelidir.

Cilt kalinhginda azalma protein malnitris-
yon gostergesidir.

Malnutrisyonda bU0yUmenin durmasinin ne-
denlerinden biri somatomedin karacigerden
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sentezinde azalma olmasidir.

Yedi gUnU asan total parenteral beslenme-
de en sik eksikligi olan mineral ¢inko olup
bu olgulara ¢inko, selenyum ve manganez
destegi saglanmalidir.

Odemsiz fipte malniitrisyon (Marasmus)
nisbeten daha siktir ve 0-12. aylarda goérs-
|0r. Kan aminoasitleri normaldir. Kas ve yag
doku azalr.

Odemli fipte malniitrisyon (Kwashiorkor)
ise daha ge¢ donemde anne sUtU kesildik-
ten sonra 1-5 yaslarinda gorilur. Dermatit ve
pallegra géronimu siktir.

Kwashiorkor'da en sik hangi A vitamini ek-
sikligi olur

Protein enerji malnttrisyonu dehidratasyon
ve enfeksiyonu dizeltmek esastir.

Protein enerji malnutrisyonu ¢cocuklarda lak-
taz eksikligi (en sik) nedeniyle laktoz icerigi
dusUk yogurtlar tercih edilmelidir.

Protein enerji malnitrisyonunda elektrolit-
lerden en sik K ve Mg kaybi gorlor.

Protein enerji malnitrisyonunda basta
gelen 6lGm nedenleri:

- AQir dehidratasyon

- Kalp yetmezligi

- Enfeksiyon

- Elektrolit dengesizligi

SORU

Asagidaki hastaliklardan hangi-
sinin tedavisinde vitamin kullanil-
maz?

A) Akut promyelositer 16semi
B) Heredliter fruktoz intoleransi
C) Homosistinuri |

D) Hartnup hastaligi

E) Biotinidaz eksikligi
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ACIKLAMA

Vitaminlerin tedavi amach kullanildidr klinik
tablolarda bu vitaminin enzim kofaktéri ol-
masi, eksikligi ya da yUksek dozlarda tedavi
edici etkilerinden yararlaniimaktadir. Vita-
min destgi gerek klinik tablolar:

- Akut promyelositer [6semi: AML M3 olarak
da tanimlanan klinik tabloda all-trans reti-
noik asit kullanilir. Tedavi edici amacl verilir
- Glutarik asidiri: Riboflavin (B2)

- Homosistiniril: Piridoksin (B6), folik asit (B9)
- Hartnup hastalig: Niasin (B3)

- Biotidinaz eksikligi: Biotin (B7)

- TUberkUloz tedavisinde izoniazidin B6
vitamini eksikligine neden olmasi nedeniyle
B6 vitamini 6zellikle néropati gelisenlere
onerilir.

- Metilmalonik asidemi: B12

- Propionik asidemi: Biotin

- Multipl karboksilaz: Biotin

- MSUD: Tiamin

- Tirozinemi lll: C vitamini

- Hawkinsindri: C vitamini

- YD gecici tirozinemisi: C vitamini

- Alkaptoniiri: C vitamini

- Glutarik asidiri: B2 vitamini

- Homosistiniri I: B6 ve folat

- Homosistiniri ll: B12

- PDH eksikligi: Tiamin

- Hartnup hastaligi: Niasin

Herediter frktoz intoleransi aldolaz B ek-
sikligine baglidir ve tedavisinde friktozun
diyetten cikarilmasi esastir.

Yanit-B

A vitamini eksikliginde gece korl0go (ilk bul-
gu), kserostomi, kseroftalmi, keratomalazi
ve Uriner sistemde epitelyal metaplazi go-
rol0r.

Vitamin A intoksikasyonunda psédotimor
serebri gorulUr.

A vitamini AML M3, kizamiktan korunma ve
bronkopulmoner displazide verilir.
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E vitamini eksikliginde tfrombosit adhezyonu
artar ve tfrombositoz gorulUr.

Folik asit eksikliginde nérolojik bulgular gé-
rilmez, ovalomakrositoz ve nétrofillerde
hipersegmentasyon ftipiktir. Tanida serum
dizeyi ve FIGLU testi yapilir (histidin yiklen-
dikten sonra idrarda FIGLU (formiminogluta-
mik asit) atiimina bakilir).

Preterm bebeklerde E vitamini eksikligi he-
molitik anemi ve preterm retinopatisine ne-
den olur.

Tiamin eksikligi gastrik by-pas cerrahisi,
MSUD ve karaciger hastaliklarinda gorlor.

Tiamin eksikligi Beriberi hastaligina neden
olur. Akut ve kronik Beriberide kalp yetmezli-
gi 6lom nedenidir.

Tiamin eksikligini gosteren en 6nemli tanisal
test tiamin ile klinigin dUzelmesidir. Ayrica
eritrosit transketolaz aktivitesinin azalmasi
tanisaldir.

Fototerapi alan ¢ocuklarda B2 eksikligi go-
rUlebilir; anguler stomatit, keilozis, magenta
dili (dil papillalarinda atrofi), yizde sebore,
dermatit gorulor.

B6 eksikligi hiperoksaluri yapar; kalsiyum
oksalat taslari yapar.

Homosistintride B6 (pridoksin) vitamini te-
davide verilebilir; tedavi sonrasi serum ho-
mosistein dUzeyi hizla azalrr.

S0t cocugu konvilziyonunda B6 vitamini ek-
sikligi rol oynayabilir.

INH B6 vitamini eksikligine neden olabilir.

Metilmalonik asidemi B12 eksikliginde go-
rulur; tedavisinde B12 verilmelidir.

Niasin eksikliginde pallegra [ 3D: Dermatit+-
diare+demans] gorGlor. Pellegra tedavisin-
de niasin verilebilir.

Multipl karboksilaz enzimlerinin kofaktor
olan vitamin Biotin'tir.
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C vitamini kollajenin normal sentezi igin ge-
reklidir. C vitamini eksikliginde (Skorbut) pe-
riost gevsekligi (subperiostal kanama), spur,
kemik epifizinde Frankel hatt, kemiklerde
kortekste azalma gorulir.

C vitamininin kullanim alanlan:

- Alkaptoniri

- Kawasaki

- Gecici fenilketoniri

- Yenidoganin gegici tirozinemi
- Chediak-Higashi

- HawkinsinGri

- Methemoglobinemi,

- Demir eksikligi anemisi

Keshan hastaligi selenyum eksikligine bag-
Iidir.

Molibden eksikliginde mental retardasyon,
konvUlziyon ve ksantinUri gorslUr.

Cinko bakir emilimini azalthgindan dolay
Wilson tedavisinde kullanilir.

Akrodermatitis enteropatika serum ¢inko
dizeyinde dusuklukle kararkterize olup alo-
pesi, kronik diyare, cilt lezyonlar, steatore
gorulur.

B12 vitamini midede R faktory ile duode-
numda intrinsik faktorle birleserek ileumdan
emilir.

D vitamini eksikliginde rikets gorilir; hem
Ca, hem de fosfor duzeyi dUsuktur. D vi-
tamini intoksikasyonunda istahsizlik, ir-
ritabilite, konstipasyon, politri, polidipsi,
hiperkalsemi ve hiperkalsitri, dehidratas-
yon bulgulari, kusma ve basagrisi gorolir;
hiperkalsiUri sonucu nefrokalsinoz gorolur.

K vitamini eksikliginde II, VII, IX ve X. Fak-
torlerin ko-faktérodor. Dikumarol (warfarin)
K vitamini antagonistidir.

B12, metilmalonik asidiri, Biotin, propyonik
asidemi, B1 (tiamin), MSUD-Maple syrup
urine disease, B6 vitamini homosistinUri tip
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1 ve niasin Hartnup hastaliginda kullanilir.
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NORAL TUP DEFEKTi KLASIKLERI

ENSEFALCSEL PAENIERALI

SPFIHA BIFIDA OKKLATA MENINGOSEL  MENINGOMYELOSEL

- Noral tup defekti gebeligin 3-4. haftalarin-
da ortaya ¢ikar; en sik gorilen SSS anoma-
lisidir.

- Amniotik sivida AFP ve asetilkolin esteraz
arhsi en duyarl testlerdir.

- Noral tOp defektlerinin kalitim paterni mul-
tifaktoriyeldir.

- Noral t0p defekti insidansini azaltmak icin
gebelik 6ncesi folik asit replasmani uygu-
lanmalidir.

- Meningomyelosel, néral dokunun lomber
bélgeden herniasyonudur; en sik eslik eden
komplikasyon hidrosefalidir; bu olgulara
siklikla Arnold-Chiari anomalisi eslik eder.

- Valproik asit kullanan annelerin bebekle-
rinde spina bifida gelisebilir.

- Ensefalosel en sik oksipital bélgeye yer-
lesir.

- En adir noral t0p defekti anensefalidir.

Noral tup defektlerinde en sik 6lum nedeni
enfeksiyonlara sekonder hidrosefalidir.
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Arnold chiari malformasyonu meduller ve
serebellar dokunun foramen magnumdan
herniye olmasi sonucu olusur. Dort alt tipi
tanimlanmistir; bunlarda tip 2°'ye Dandy
walker anomalisi eslik eder.

N&rodermal sinUs herhangi bir ndérolojik
problem nedeni olmamakla birlikte genisle-
yerek spinal korda uzandiginda tekrarlayan
menenijite neden olabileceginen dolayi ka-
patiimalidir.

Klippel feil sendromu birkag servikal verteb-
ra yoklugu sonucu olusur. Kisa boyun, di-
sUk sag cizgisine neden olur.

Hucre migrasyon bozukluklan:

- Lizensefali

- Hidanensefali

- Korpus kallozum agenezisi

- Porensefali: Parenkim icinde kist ve kavite
bulunmasi

- Sizensefali: Serebral hemisferlerde unila-
teral ya da bilateral yarik olmasi

Mébius sendromu, bilateral fasyal sinir ve
n. abducens paralizisini tanimlar. Pektoral
kas hipoplazisi eslik ettigi takdirde Po-
land-mé&bius sendromu olarak tanimlanr.

Skafosefali en sik gorilen kraniosinositoz-
dur.

HIDROSEFALI KLASIKLERI

Bas cevresi artisi, bulanti-kusma varliginda
akla hidrosefali gelmelidir.

Hidrosefali BOS'un asir birikimi sonucu
ventrikUllerin genislemesidir.

Kommunike (BOS dolasiminda sorun ol-
maksizin meydana geliyorsal)

- Akondroplazi

- Baziller impression

- Meneniitler

- Post-hemoraijik olgular

- Subaraknoid 16semik tutulum
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Non-kommunike (dolasimi engelleyen bir
formda ise)

- Aquaduktal stenoz

- Arnold chiari

- Klippel feil

- Dandy walker

- Kutle lezyonlar (abse, hematom vb)
- Galen ven anevrizmasi

Hidrosefali tanisinda USG yararlidir.
Tedavi: Ventrikil-periton sant

Serebral palsi en sik hipoksiye bagl santral
motor lezyonlar tanimlar; cocuklarda en
sik gorulen hareket bozuklugu nedenidir.

Serebral palsi spastik, ekstrapiramidal (hi-
perbiluribinemi) ve mikst tipleri arasinda en
sik gorilen tipi spastik tiptir.

Ekstrapiramidal tip serebral palside zeka
genellikle normaldir.

Mitokondrial ensefalomyopatiler:

- MELAS: Mitokondrial ensefalomyopati,
laktik asidoz, senkop ataklari

- MERRF: Myoklonus, ensefalopati, ragged
red fibriller

- Kearns Sayre

- Leigh hastaligi

- ATPaz subunit 6 hastaligi

LHON: Leberin herediter optik néropatisi

ADEM’de bulanti kusma, ates ve bas agrisi
baslangi¢ bulgularidir.

Konvulziyon en sik gérulen nérolojik hasta-
liktr.

Basit febril konvulsiyonlar genellikle jenera-
lize tiptedir.

Febril konvUlziyon en sik tekrarlamayan
konvulziyondur; siklikla 9 ay-5 yas arasinda
gorulir.

Febril konvulsiyonlarda LP endikasyonlar:
- Hasta 12 ayin altinda ise,
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- 12-18 ay arasinda komplike nébet gegi-
renlerde
- >18 ay ve meneniit sUphesi varsa

Epilepsi akut serebral hasarla iligkisiz tekrar-
layan konvdlziyonlardir.

Eriskinde en sik gorUlen epilepsi tipi komp-
leks parsiyel nobettir. Kompleks nébetler bi-
ling kaybinin ardindan ¢igneme, yutkunma,
agzini sapirdatma ve digme ilikleme ha-
reketleri ortaya cikar. Basit parsiyel nébetle
absans nobetlerinden daha uzundur.

Benign rolandik epilepsi uykuda, uykuya da-
larken meydana gelir.

Absans nobetleri kisa biling kaybi ataklar
ile karakterizedir. Tedavisinde etosUksimid
ve valproik asit kullanilir. Parsiyel kompleks
nobetlerle ayirici taniya girer.

Dravet sendromu, 1yas civarl baslayan, her
1-2 ayda bir tekrarlayan febril-afebril, unila-
teral klonik nébetlerle karakterizedir; febril
nobetlerden sik aralik ve daha uzun olma-
siyla ayrilir. EEG'de hizli diken dalga paterni
gozlenir.

En sik gorilen jeneralize nébetler grand mall
noébetlerdir.

Yenidoganda en sik ndbet tipi Subtle tiptir.

West sendromunda friad olarak EEG'de
hipsaritmi  (burst  supresyon),  men-
tal retardasyon ve myoklonik ndbet-
ler gorGlur. ACTH en yararh ilagtr.
Lennox Gestaut sendromu tedaviye direncli
cocukluk cadr epilepsilerinin %70'inden so-
rumludur.

Lafora hastaliginda laforin veya malin gen
mutasyonlarinin gordlmesi tanisaldir.

Landau Keffner sendromu ofizmle karisir.
Valproik asit tercih edilmelidir.

Status epilepticusta ilk tercih benzodiaze-
pinlerdir.
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NORO-DEJENERATIF /
KUTANOZ SENDROMLAR

Noro-dejeneratif hastaliklar:

- Néronal seroid lipofusinoz (en sik)

- Sfingolipidozlar (Neiman pick, Gaucher,
GM1/2 gangliozidoz, Krabbe, metakromatik
|6kodistrofi)

- Siyalidoz

- Alexander hastalidi

- Rett sendromu

Norokutan6z sendromliar:

- Nérofibromatoz

- Tuberoskleroz

- Sturge weber hastaligi

- Ataksi telanjiektazi

- Lineer neviz sendromu

- Von Hippel Lindau sendromu
- Sjégren Larsson sendromu

GM1 gangliozidoz OR kalttilir; beta-galakto-
zidaz eksikligine baglidir; GM2 gangliozidoz
ise Tay sachs (hexaminidaz A eksikligi) ve
Sandhoff (hexaminidaz A ve B eksikligi) alt
gurublarini kapsar.

Tay-Sachs (beyaz cevher) ve Krabbe (Gri
cevher) hiperakuzi ile giden nérodejeneratif
hastaliklardir.

Krabbe hastalig galaktoserebrozidaz eksik-
ligine bagh OR hastaliktr.

Metakromatik l6kodistrofide aril sulfataz A
eksikligi gorulur.

Norolojik tutulum olmayan mukopolisak-
karidozlar Marateux Lamy ve Morgio has-
taliklandir.

Alexander hastalidi GFAP geni mutasyonu
sonucu olusur; makrosefaliye neden olur.

Rett sendromunda el ¢irpma haraketi gibi
ellerin amach ve spontan kullanimi kaybi
gorulor.

Subakut sklerozan panensefalit kizamik vi-
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risUnin neden oldugu yavas virUs enfeksi-
yonudur. BOS'ta kizamik antikorunun goéril-
mesi tanisaldr.

Multipl sklerozda en sik tutulan kraniyal si-
nir optik sinirdir; tanida MR yararldir. MS'de
BOS'ta oliklonal band tipiktir. Biling kaybi ve
ensefalopati gérilmez.

ADEM (akut dissemine
ensefalomyelit)

> ADEM (akut dissemine ensefalomyelif)
USYE ve asi sonrasi gérilen demyelinizan
hastaliktir.

> ADEM ayiricl tanisinda ilk multipl skleroz
(MS) dusUnUlmelidir.

> ADEM’de MR’da talamus, beyaz cevher,
bazal ganglion ve beyin sapi tutulumu iz-
lenir.

> ADEM MS ayiricl tanisinda karakteristik
olarak,

- Aile 6ykusinUOn olmamasi (MS'de %20
aile 6ykUsi vardir),
- 10 yas alti (MS >10yas),

SORU

Ara ara bas dénmesi ve senkop
ataklar tanimlayan 5 yasindaki bir
erkek cocugun degerlendirmesinde
ekokardiografisinde incelemelerin-
de kalp kasi ile devamlilik gdsteren
kutle lezyon gorUlmistir. Hastanin
biopsisinde rabdomiyom saptan-
mistir.

Bu hasta icin olasi tam asagidaki-
lerden hangisidir?

A) Norofibromatozis

B) TUberoskleroz

C) Sturge-Weber sendromu

D) Von-Hippel Lindau hastalidi
E) inkontinentia pigmenti
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- Biling kaybinin eslik etmesi,

- Optik sinir tutulumun bilateral olmasi
(MS unilateral),

- BOS'ta lenfositik pleositozun eslik
etmesi (MS'de oligoklonal band tipiktir)
- Steroide nisbeten iyi yanit vermesi ile
MS’den ayrilir.

> Tedavi: Yiksek doz steroid ve IVIG uygu-
lamasidir.

Menkes Kinky Hair ve Wilson hastaliginin
ortak bir laboratuar 6zelligi serum serulop-
lazmini dUsUk olmasidir.

Menkes Kinky Hair hastaliginda tipik sag
bulgusu pili tortidir.

ACIKLAMA

Kalp kasinda rabdomyom ve renal anijom-
yolipom ifadeleri tUberosklerozun anahtar
kelimeleridir. Tuberosklerozda klinik bulgu-
lar:

- Norolojik: Konvulsiyonlar, mental gerilik,
intrakranial kalsifikasyonlar

- Deri bulgulari: Adeno-sebaseum, depig-
mente alanlar

- Yaygin fibromlar: Subungual fibromlar, gin-
gival fibromlar, deri fibromlari

- Artmis malignite: Renal tm, retinal hamar-
tom, kardiak rabdomyom

Yanit-B

Tuberosklerozda klinikte en sk gdzlenen
klasik bulgulari mental retardasyon, epilep-
si, cilt bulgular (adenoma sabeseum)dir.

Kardiak rabdomyom en ¢ok hangi néro-
kutan6z sendromlardan Tuberoskleroz ile
iliskilidir.

TUberoskleroz epilepsisinde vigabatrin éne-
rilir.

Sturge weber sendromu kalitsal gegisi ol-
mayan tek néro-kutanéz sendromdur. Rad-
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yografide tramvay yolu tipiktir.

NOROFIBROMATOZ

> Multiorgan tutulumu NF tip 1 icin karakte-
ristik iken NF tip 2 sadece 8. Sinir tutulumu ile
karakterizedir.

> Embriolojik dénemde noral krest hicrele-
rinde migrasyon defekti sonucu olusur.

> NF tip1'de cafe-au-late lekeleri, lisch nodi-
10, kemik lezyonlari, optik gliomalar gorulor.

> En stk nérokutanoz hastalik NF-1dir

> Norofibromatozis tip 1 genil7. kromozoma
lokalize olup, otozomal dominant kaltilir.

> NFM ftip2 geni 22. kromozoma lokalize
olup otozomal dominant kalitilir.

> NF 2'de bilateral 8. sinir schwannomu
(akustik nérinoma) karakteristikfir.

> Tani: Klinik bulgularla konur.

> Tedavi: Lezyonlarin cerrahi olarak ¢ikaril-
masi

Dilde fasikilasyon spinal muskuler atrofiyi
dUsUndUrmelidir.

Duchenne muskuler distrofisinde distrofin
kas proteini sentezlenmez, gowers arazi ve
psodohipertrofi tipiktir. CPK ve myojen AST
duzeyi belirgin artmustir. Palyatif tedavi uy-
gulanir; steroid tedavisi yararl olabilir.

Myotonik muskuler distrofide fenitoin kulla-
nilabilir.

Guillain-Barre Sendromu simetrik kuvvet
kaybi, duyu kaybi, asimetrik tutulum, asen-
dan ilerleme, albuminositolojik uyumsuzluk
ve iVIG tedavisi ile iyi prognoza sahiptir.

Transvers myelitte mesane ve barsak fonk-
siyon kaybi, Guillain-Barre sendromundan
ayriminda énemlidir.
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Neonatal miyasteni anneden gegen Ach re-
septor antikorlari gelisir.

BOS sizintisinda en sik meneniit etkeni pno-
mokoklardir.

Orak hicreli anemide en sik meneniit etken-
leri pndmokok ve Hibtir.

Kompleman ve properdin eksikliginde en sik
meneniit etkeni Neisserialardir.

Aseptik meneniitin en sik etkeni enterovirus-
lardr.
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Sag koroner arter embriyolojik dénemde
kalbin deksropozisyonu nedeniyle kalbin in-
feriorunu besler.

Fetal dolasimda 02 seviyesinin en dusuk ol-
dugu kisim vena cava superior'dur.

Fetal dolasimda O2 seviyesi vena umblica-
lis/duktus venosusta en yUksektir.

Fetal dolasimdaki santlar plasenta, duktus
venosus, duktus arteriyosus ve foramen
ovalede gorulur.

Ductus venosus v. umblicalis ile v. cava infe-
rior arasinda yer alir.

Ductus arteriosus aorta ile pulmoner arter
arasinda yer alr.

Duktus arteriyosusta fetal dénemde sant
pulmoner arterden aortaya dogru(sag-sol
sant)dur.

Saglikli insanlarda PDA'dan sant yonU aor-
tadan pulmoner artere dogru (soldan saga,
PH yoksa)dur.

Ductus arteriosus dogumdan 10-15 saat
sonra fonksiyonel kapanir.

Ductus arteriosus dogumdan 2-3 hafta
sonra anatomik kapanir.

Dogumdan sonra Pulmoner vaskuler direng
azalir ve sistemik vaskiler direng artar.

Fetal dolasimin dogum sonrasi devam et-
mesine persistan fetal dolasim (persistan
pulmoner hipertansiyon) denir.

Persistan fetal dolasimda akciger bulgulan
normalken, siyanoz, KKY, dispne, takipne
gorolor.

Gebeligin 1. trimesterinde rubella enfeksi-
yonu geciren annenin bebeginde olasi kalp
anomalileri PDA (en sik) ve periferik pulmo-
ner stenozdur.

Gebelikte parvovirus B19 enfeksiyonu ge-
giren annenin bebegdinde olasi kardiyak
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hastalik otoimmin konjenital kalp blogu ve
hidrops fetalistir.

Fetal hidantoin sendromunda kalp anoma-
lisi aort stenozu ve pulmoner stenozdur.

Fetal alkol sendromunda VSD en sik gors-
len kardiyak anomalidir.

Ebstein anomalisi, annenin gebelikte lityum
kullanmasit ile iliskili kardiyak anomalidir.

Diyabetik anne cocuklarinda en sik gegici
kardiyak patoloji asimetrik septal hipertro-
fidir.

KALP YETMEZLIGi KLASIKLERI

intrauterin en sik konjestif kalp yetmezligi
nedeni agir anemidir. (Rh uyusmazlg, feto-
maternal kanama, Parvovirus B 19 enf)

PrematUrelerde en sik kalp yetmezIigi nede-
ni PDA+sivi yUklenmesidir.

Bir yas altinda en sik kalp yetmezligi yapan
siyanotik kalp hastaligi, TGA'dir.

SUt cocuklarinda en sik kalp yetmezligi bul-
gusu veren soldan saga santh kalp hasta-
Iigidr.

BUyUk cocukta kalp yetmezligi bulgusu
myokarda yayilan ARAda gorilor.

Dogumdan sonra ilk 24 saatte kalp yetmez-
ligi bulgusu dogum asfiksisinde gorulor.

Dogumdan sonra ilk 7 ginde kalp yetmezli-
gi bulgusu hipoplastik sol kalp sendromun-
da gorolur.

Dogumdan sonra ilk 1 ayda kalp yetmezligi
bulgusu Aort koarktasyonunda gorulur.

Kalp yetersizliginde miyokard performans
bozuklugu terleme, tasikardi ve kardiyome-
gali bulgusu

Pulmoner konjesyon bulgulari: Takipne, efor
dispnesi, ortopne, siyanozdur.
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Sistemik vendz konjesyon bulgulari hepato-
megali, asit, periferik 6dem ve boyun venle-
rinde dolgunluktur.

Hafif kalp yetersizliginde tasipneye bagl
respiratuvar alkaloz karakteristik metabolik
tablodur.

Agir kalp yetersizliginde organ perfizyonu
bozuldugundan dolayi metabolik asidoz
gelisir.

DIGITAL KLASIKLERI

Digoksin hicre membraninda Na-K ATPazi
K ile yanismali inhibisyona ugaratarak etki
eder.

Digitalin tedavi edici dozlarinda intraselGler
hiperkalsemi etkisine bagli ilk etkisi QT ara-
iginin kisalmasidir.

Digitalin  erken intoksikasyon bulgu-
su EKG'de PR uzamasi olup 1. Derece AV
blok’tur.

Digoksinin toksik durumda EKG bulgusulen
sik) Bigemine ekstrasistollerdir.

Digoksin SA ve AV nodu bloke ettiginden
dolay intoksikasyonunda sinUs bradikardisi
gorilmez.

intoksikasyonda en sik GIS semptomlan
(istahsizlik, bulanti, kusma) gérolur; ancak
sarilik gorilmez.

Digital kontrendikasyonlan:
- Hipertrofik KMP,

- AV blok,

- Komplet dal blogu,

- Diastolik disfonksiyon,

- Kalp tamponadi

KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

Yenidogan déneminde en sik gorUlen siya-
notik konjenital kalp hastaligi TGA'dir.
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Cocuklarda en sik gorilen konjenital kalp
hastaligi KKH VSD‘dr.

Cocuklarda gorulen en sik siyanotik konjeni-
tal kalp hastaligi Fallot tetralojisidir.

ASD KLASIKLERI

Abrinl gt defe ) CA SO

ItE

b e

Eriskin donemde en sik goérilen konjenital
kalp hastaligi ASD’dir.

En sik gorilen ASD sekundum tiptir.

Lutembacher sendromu ASD+ mitral steno-
zu birlikteligidir.

Pulmoner venéz dénis anomalisi en sik si-
nuUs venosus tip ASD'dir.

Primum ASD Down Sendromu ile birliktelik
gosterir.

ASD, paradoksal emboli riski varliginda, Qp/
Qs=1,5 Uzerinde ise cerrahi olarak kapatil-
malidr.

Sekundum tip ASD endokardit profilaksisi
gerekmez

Primum tip ASD’de sol aks gorulur.

Sekundum tip ASD transkateter olarak ka-
patilabilir.

ASD’li hastalarda akciger vaskularitesi artar.
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VSD KLASIKLERI

ASD'nin cihaz (ke kapatilmasi

B slaw

VSD'de en sik gorilen defekt tipi perimemb-
ranoz tiptir.

VSD nin en sik komplikasyonu konijestif kalp
yetersizligidir.

VSD nin en &nemli ve irreversibl komplikas-
yonu pulmoner vaskuler hastaliktir.

Aort kapagi altina yerlesmis VSD lerde Aort
yetersizligi sik gorolur.

VSD'de deligin capi azaldikca infekiif endo-
kardit riski artar.

Spontan kapanma ihtimali muskuler VSD'de
yUksektir.

VSD‘de cerrahi endikasyonlar:

- KKY tedavisine cevapsizlik,
- pulmoner HT,
- Qp/Qs= 2 ve Uzerinde ise

Diyabetik anne ¢ocuklarinda en sik kardiyak
patoloji VSD'dir.

Diyabetik anne ¢ocuklarinda gorilme sikhii
artmis spesifik kardiyak patoloji TGA (bUyUk
arter transpozisyonu)dir.

Lupus sendromlu yenidoganda en 6nemli
mortalite nedeni anneden gecen anti Ro/
La antikorlarina bagl konjenital kalp blo-
gudur.
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Maternal fenilketoniride bebekte gorilen
kardiyak anomaliler:

- Fallot tetralojisi,

- VSD,

- Hipoplastik sol kalp,
- Aort koarktasyonu

Beraberinde kardiyak anomali gérilme
olasiligi en fazla olan kromozom anomailisi
Trizomi 18 (Edward's)dir.

Konijenital kalp hastaliginin en sik gorul-
dugu kromozom anomailisi trizomi 21
(Down)'dir.

Down sendromunda en sik gorilen kardi-
yak anomali endokardiyal yashk defekti
(Komplet ASD)dir.

Turner sendromunda gérilen en sik kardi-
yak anomali bikUspit aorta ve aort koarktas-
yonu (2. ensik) dur.

Marfan sendromunda en sik gérilen kardi-
yak anomali aort anevrizmasidir.

Noonan sendromunda en sik gérilen kardi-
yak anomali pulmoner stenoz'dur.

Uzun QT sendromu bulgulan:

- Konjenital sagirlik,

- Senkop,

- VentrikUler aritmi,

- Ailede ani 6lum 6ykusU

Pompe hastaliginda kardiyak agidan hipert-
rofik kardiyomyopati ve kisa PR intervali go-
rolur.

Yenidoganda alt ekstremiteler Ustte gore
daha siyanoze ise;

- Preduktal aort koarktasyonu+PDA,
- Aort interruption+PDA,
- PDA+Eisenmenger

Yenidoganda Ust ekstremiteler alta goére
daha siyanoze ise TGA+Genis PDA+Pulmo-
ner HT akla gelmelidir.
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Santral siyanozda mukozalar mor, ekstremi-
teler sicak; periferik tipte mukozalar pem-
be, ekstremiteler soguk ve siyanozedir.

Cocuklarda kardiyak nedenli hipertansiyo-
nun en sik nedeni aort koarktasyonudur.

En sik senkop nedeni vazovagal senkoptur.

Hipoksik nébet ve ¢comelmenin sik gorildi-
U KKH Fallot tetralojisidir.

intrakranial kanamanin komplikasyon Aort
koarktasyonunda gorulur.

Beyin absesi Fallot tetralojisi ve diger siyano-
tik hastaliklarinda gorolr.

Siyanotik bir hastada ates , bas agrisi ve fo-
kal norolojik defisit varliginda beyin absesi
dUsOnUlmelidir.

Corigan nabzi (Pulsus celer et altus) aort
yetersizligi, PDA ve yUksek debili kalp yet-
mezligi yapan patolojilerde gorilur; nabizda
dikrot ¢centik aort yetmezliginde gorulmez.

Pulsus bigeminus Dijital entoksikasyonun-
da gorulur.

Pulsus bisferiens sistolde ¢ift ses duyulmasi
olup aort yetersizligi ve hipertrofik kardiom-
yopati ile iliskilidir.

Nabiz basincinin arthg durumlar:
- Aort yetersizligi,

- PDA,

- Anemi,

- Komplet dal blogu

Nabiz basincinin azaldigi durumlar: -

- Perikard tamponadi,

- Aort stenozu,

- Konijestif kalp yetmezligi,
- Dilate kardiyomyopati

SYin anormal genis ciftlesmesi gorilen
durumlar:
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- Sag dal blogu,
- Ebstein anomalisi,
- Pulmoner HT

STin mitral stenoz ve tasikardide sert duyu-
lur.

S1 mitral yetersizligi ve trikUspit yetmezligin-
de hafifler.

S2’in sert duyuldugu durumilar:

- Pulmoner HT,

- Sistemik HT,

- Transpozisyon,

- Aort koarktasyonu

$2‘in hafif duyuldugu durumlar:

- Pulmoner stenoz,
- Aort stenozu

Hem inspiryum hem de ekspiryumda S2°nin
sabit cifflesmesi ASD icin karakteristikfir.

S2’nin paradoksal ciftlesmesi yapan
hastaliklar:

- Siddetli aort stenozu,

- sol dal blogu,

- PDA,

- WPW sendromu

Perikardiyal Knock diastolik bir ses olup,
konstruktif kardiyomiyopati icin karakteris-
tiktir.

Diyastolde duyulan ilk patolojik ses opening
snap'tir.

Atriyum kontraksiyonu ve ventrik0l hipert-
rofisi varliginda duyulan ge¢ diastolik ses
S4'tUr.

S4, atriyal fibrilasyon ve mitral stenoz varli-
ginda duyulmaz.

Midsistolik klik (non-ejeksiyon kligi) ve geg
diastolik Gfirom MVP icin fipiktir.

Masum Uftrimler genellikle sistolik sesler-
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dir ( 3S: Short, soft, sistolik)

Masum Ufuromler 1/3 dereceden az 0fu-
romlerdir.

Mitral darligina bagli pulmoner HT'da duyu-
lan kapak ringi genislemesine bagli erken
diastolik fonksiyonel Ufurim Graham steel
denir. Mitral darhigr 6foroma ile birlikte holo-
diastolik Gforom duyulur.

ARA'da mitral kapak tutulumu ile kapagin
on ve arka lefletinin 6demine bagl kisa mid
diastolik UfurOm Carey-Coombs GfirGmi
olarak adlandirilir.

Aort yetmezliginde goreceli gec diastolik
minimal mitral darlik 0foromu Austin flint
olarak adlandirilir.

Pansistolik ifirim yapan nedenler:
-VsD

- My

-TY

Midsistolik klik geg sistolik 0fordm mitral ka-
pak prolapsusu icin karakteristiktir.

Erken diyastolik Gfirim yapan nedenler:

-AY
-PY

Devamh Gfirim yapan hastaliklar:

- PDA,

- AV malformasyonlar, fistoller
-VSD + AY

- Venéz hum

Telede tahta pabug (sabo kalbi) gérintusi
Fallot tetralojisi icin karakteristiktir. Fallot tet-
ralojisi, VSD, aort dekstropozisyonu, pulmo-
ner stenoz ve sag ventrikdl hipertrofisinden
olusur; sabo kalbini bu parametreler olus-
turur.

ACIKLAMA

Fallot tetralojisinde VSD aortun her iki vent-
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Resim: Telekardiografide Fallot tetralojisine 6zgu
cor en sabo (tahta pabug) gérinimu izlenmekte-
dir.

SORU

Asagidakilerden hangisi Fallot tet-
ralojisi icin yanhshr?

A) Sagd basing yuko vardir

B) Pulmoner konus ¢okUktur

C) Siklikla VSD’ye bagh pansistolik
OfOrom vardir

D) Galo olmaz

E) Genellikle kardiyomegali gelismez

rikUlden kanlanmasi nedeniyle Sag ventri-
kUl basinci ile sol ventrikil arasindaki basing
farki Ufor0m dUsUk oldugundan kalp yet-
mezligi ve 0forim mutad bir bulgu degildir.
Fallot tetralojisinde VSD'deki sag sol sant
0forim yapmaz Fallot tetralojisindeki Gfs-
rom pulmoner stenoza bagh sistolik ejeksi-
yon Uforomudar.

Yanit-C

|\ ':;T

Resim: Total pulmoner ven dénus anomalisinde te-
lekardiografide izlenen karakteristik kardan adam
(snowman) géronimu izlenmektedir.
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Telede yumurta kalp goriintist biyik ar-
terlerin transpozisyonu icin karakteristiktir.

Telede kardan adam gérintisi total pul-
moner ven dénus anomalisinde gorulor.

Telede pulmoner konus ¢okiuk, pumoner
vaskularitede azalama Fallot tetralojisi ve
pulmoner atrezide gorilor.

Telede pulmoner konus belirgin

- Sol-sag santli kalp hastaligi
- PHT,

- PS,

- idiopatik PA dilatasyonu

AKUT ROMATIZMAL ATES (ARA)
KLASIKLERI

ARA'da prognozu belirleyen en 6nemli fak-
tor kardit olup myokardial tutulum halinde
kalp yetmezligine neden olur.

ARA'nIn en sik gorilen majoér bulgusu eklem
tutulumu olup gezici poliartrittir; birkag ek-
lemi asimetrik tutar, gezicidir.

ARA'nin en ge¢ ortaya ¢ikan major bulgu
sydenham koresidir. Kore ayirici tanisinda
ARA disinda SLE ve Wilson akla gelmelidir.
Kore ortaya cikhdinda diger bulgular kay-
boldugundan dolayl tek basina ARA igin
tanisaldr.

En cabuk kaybolan maijér bulgu eritama
marginatumtur.

ARA endokarditinin en iyi gostergesi Mc Cal-
lum plaklar (Posterior mitral kapak Uzerin-
deki kalinlasmis doku alani)dir.

ARA miyokarditinin en iyi gdstergesi Aschoff
nodiilleridir.

AG'HS'larin M3, M18 serotipleri ARA'ya ne-
den olur.

ASO porzitifligi en fazla 6 ay gorulur; nonspe-
sifiktir; progresif artisi yararli olabilir.
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ARA endokarditinde en sik mitral kapak tu-
tulur.

ARA'da karakteristik EKG bulgusu 1. Derece
AV blok olup (PR uzamasi) minér kriterler
arasindadir. Kardit varliginda mindr kriter
olarak degerlendirilmemelidir.

ARA tedavi basarisi izleminde sedimantas-
yon yararhdir.

ARA artrit profilaksisi 21 yasina kadar ya da
5 yil benzatin penisilin uygulamasidir.

ARA kardit (kapak lezyonu) profilaksisi 6mur
boyu benzatin penisilin uygulamasidir.

ENDOKARDIT KLASIKLERI

Son baski pediatri referanslarinda en sik
endokardit etkeni stafilococcus aureus ve
viridan streptokoklar olarak ikisini bir arada
vermektedir. Dahiliye textbooklarinda eris-
kinlerde stafilococcus aureus en sik etken-
dir. Genellikle altta yatan patolojiye gore en-
dokardit etkenleri siniflandinlmistir; érnegin
dis operasyonu gecirenlerde viridan strep-
tokoklar, altta hastaligr olmayanlarda stafi-
lokoklar daha sik etkendir. Bu son baskida
iv ilag kullananlarda gec¢miste staflar tartis-
masiz basrol0 oynarken pseudomonas ve
serratianin vurgulanmasi ilgi ¢ekicidir.

Prostetik kapag@i olanlarda staphylococcus
epidermidis erken dénemde en sik endo-
kardit etkenidir.

Abdominal cerrahi sonrasi subakut bakteri-
yel endokarditin en sik etkeni enterococcus
faecalistir.

V-P santi olanlarda subakut bakteriyel en-
dokarditin en sik etkeni staf. epidermidistir.

Enfektif endokardit Duke maior kriterleri kil-
tOr ve major eko bulgulandir (abse, vagetas-
yon, fist0l ve yetmezlik).

96 Pediatri Kitabi

Endokarditte immunolojik belirtiler:

- Roth lekeleri

- RF

- Osler nodulleri

- Glomerulonefrittir

Endokarditte deri bulgulan:

Janeway lezyonlan: Vaskuler bulgu olup
embolilere baglidir. Stafilokoklar éncelikle
dUsundurmelidir.

Osler nodiilleri: Parmak uclarinda agrili lez-
yonlardir.

Splinter hemoraii (tirnak altinda lineer em-
bolik lezyonlardir.

Endokardit profilaksisi gerektiren durum-
lar (Vetson 20th ed p 2268)

- Protez kalp kapakgidi

- Gegirilmis endokardit

- Onarilmamis konjenital kalp hastaligi

- TimUyle onarilmis konjenital kalp hastali-
gindailk 6 ay boyunca

- Onarilmis konjenital kalp hastalidr +
rezidUel defekt

- Valvulopati gelisen kalp transplantasyonu
olgulan

Sekundum tipi ASD, invaziv olmayan orto-
dontik girisimler, kulaga t0p konulmasi gibi
islemler icin proflaksiye gerek yoktur.

Perikarditlerin en sik idopatik olup bilinen

en sik neden virUslerdir (coxsackie) meison 20th
edp 2279)

Hepatit virslerinden hepatit C viriisi peri-
kardit yapar ielson 20th ed p 2276)

Perikardit go6gus agrisi karakteristik olarak
one egilmekle azalir (keza akut pankreatit
de 6ne egilmekle azalan agr nedenidir).

Perikardit EKG'de elekiriksel alternans, QRS
voltaji dUsmesi ve diffiz ST elevasyonu go-
rolor.

Perikarditin en sk komplikasyonu rekkir-
rens, en 6nemli komplikasyonu kalp tam-
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ponadidir.

Perikardit tanisinda biopsi, perikardial efiz-
yon tanisinda perikardiosentez, perikardt
tamponadi tani+ tedavisinde perikardiosen-
tez yer alir.

Perikardit tedavisi, semptomatiktir; NSAI,
salisilat, etkene yonelik tedavi planlanir.

PUrtlan perikarditte 6ncelikle Staphylococ-
cus aureus akla gelmelidir.

Cocuklarda en sik miyokardit etkeni Cox-
sachie A-B virUsleridir; progresif olmayan
kardiak enzim artisi gorilir; MR oldukca
yararldir.

Cocuklarda en sik gorilen kardiyomyopati
tipi dilate kardiomyopatidir. Olgularin ¢ogu
idiopatik olsa da olgularin %50°ye yakini

otozomal dominant kalitimli olup genetiktir
(Nelson 20th ed p 2275).

Familyal gecisli dilate KMP kalitimi en sik
otozomal dominant kalitilir.

Toksik dilate KMP’de 550 mg/m?¥yi asan
dozlarda Doxorubisin (adriamisin) en 6nem-
li nedendir.

Sol atrium, sol ventrikdl, mitral ve aort ka-
paginin endokardinda fokal kalinlasma ile
karakterize hastalik endokardiyal fibroe-
lastozis olarak tanimlanir.

infiltratif restriktif KMP yapan durumlar:

- Amiloidozis,

- Sarkoidoz,

- Hemokromatozis,
- Glikojen depo hast,
- Fabry hast,

- Neoplazm

Hipertrofik KMP yapan hastaliklar:
- Beta myozin agir zincir mutasyonu; MYH7:

En sik hipertrofik KMP nedenidir nelson 20th ed
P 2274).
- Freidreih Ataksisi,

- Noonan,
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- Pompe hastalidi: Belirgin P ve GRS voltaiji
ve kisa PR karakteristiktir. Ekoda konsantrik
sol ventrikUl hipertrofisi gorulur.

Sekonder dilate KMP nedenleri:

- Diyabetik anne bebegi,
- Karnitin eksikligi,

- Selenyum eksikligi,

- Mitokondriyal KMP'ler

Cocukluk caginin en sik semptomatik
disritmisi SVT'dir.

1yas altinda Ca kanal blokérleri (verapamil
gibi) SVT tedavisinde kontrendikedir.

SVT'de ilk tercih edilecek ilag en hizli etkili
olan adenozindir.

Uzun QT yapan ilag gruplarindan en ¢ok go-
rOlen...Antihistaminik ve dekonjestanlar

PrematUrelerde en sik KKH nedeni patent
duktus arteriyosustur.

PDA'nIn eslik eftigi konjenital enfeksiyonlar-
dan Rubella arasinda iliski vardir.

PDA'nin en sik komplikasyonu kalp yetersiz-
ligidir.

Duktusu kapatmak NSAID (indometazin),
acik tutmak icin PGE1 verilir.

Komplet AV kanal defekti ve primum ASD
tipik EKG bulgusu sol aks'tir.

Down sendromunda kalp yetersizligi ve
EKG de sol aks varliginda Komplet AV de-
fekti ve ASD akla gelmelidir.

Down sendromunda EKG de sol aks primum
ASD varhidini disindurmelidir.

Noonan sendromunda en sik eslik eden ka-
pak patolojisi pulmoner stenozdur.

Williams sendromunda en sik gorilen kar-
diyak defekt supravalviler aort stenozudur.

Pulmoner stenozda FM'de sistolik ejeksiyon
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0f0rimU, S2'de azalma ve S2'de genis cift-
lenme duyulur.

Telede poststenotik dilatasyon valvuler dar-
Iik belirtisidir.

Subvalvuler darlik Fallot tetralojisinde tipiktir.

PS de EKG bulgusu sag aks sapmasi ve p
pulmonaledir.

Cocuklarda en sik valvuloplasti uygulanan
durum pulmoner stenozdur.

En sik art stenozu valvuler tiptir.

Agir aort stenozunda efor anjinasi ve sen-
kop karakteristiktir.

Aort stenozu komplikasyonlari KKY, senkop
ve anjinadir.

Baryumlu 6zefagus grafisinde ‘E’ sekli veren
kardiyak anomali Aort koarktasyonudur.

Aort koarktasyonu en sik sol subklavien ar-
terin aorttan cikis yerinin altinda yer alir.

Aort koarktasyonunun en 6nemli FM bulgu-
su femoral nabizlarin alinamasidir.

Alt/Ust ekstremite arasinda TA farki olmasi
Aort koarktasyonu lehinedir.

Kritik aort koarktasyonlu yenidoganda duk-
tusu acik tutmak icin PGE1 verilmelidir.

Aort koarktasyonunun en sik komplikasyo-
nu Kalp yetersizligidir.

Aort koarktasyonunun MSS komplikasyonu
hipertansif ensefalopatidir.

Dogumdan 18 saat sonra siyanoz, takip-
ne,KKY bulgulari olup 0fordmi olmayan ye-
nidoganda olasi kalp defekti TGA'dIr.

TGA disUnUlen hastada duktus arteriosusu
acik tutmak icin PGE1 verilmelidir.

EKG'de V5-V6'da Q dalgasi yokken V1'de Q
dalgasi gorllen kardiyak defekt L-TGA (BU-
yUk arterlerin dizeltilmis transpozisyonu)dir.
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SUt cocularinda en sik gorilen siyanotik KKH
Fallot tetralojisidir.

Fallot tetralojisinde hastaligin seyrini ve
prognozunu belirleyen pulmoner stenozun
derecesidir.

Fallot tetralojisinin en 6nemli komplikasyonu
hipoksik spelldir.

Hipoksik spell de pulmoner stenoz GfUrimo
azalr.

Hipoksik spell tedavisi ve profilaksisinde
Beta bloker (propranalol) verilmelidir.

Erken dénemde sant gegirenlere yapilacak
cerrahi mUdahale BT santtr.

Duktus bagmli olmayip siyanozun en hafif
oldugu siyanotik kalp hastaligi total anormal
pulmoner venéz dénts anomalisidir.

Total anormal pulmoner venéz donis
anomialisinin en sik gorulen tipi Suprakardi-
yak formdur.

Total anormal pulmoner venéz dénUs ano-
malisi telekardiografide tipik olarak kardan
adam ya da 8 gorintisine neden olur.

EKG'de sol aks, LVH bulgusu olan siyanotik
kalp hastaligr trikUspit atrezisi ve pulmoner
atrezi (VSD'siz)dir.

Paroksismal atrial tasikardinin sik oldugu
kardiyak hastalik Ebstein anomalisidir.

intrauterin 8lome yol acan KKH Ebstein ano-
malisidir.

Di George sendromu ile birlikte sik gérilen
kardiyak hastalik persistan trunkus arterio-
susdur.

Akciger kanlanmasinin en fazla arthg
kardiyak hastaliklar:

- Total anormal pulmoner ven6z donUs
anomalisi
- Persistan trunkus arteriosus
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Dogumdan 3 gun sonra KKY bulgularn ge-
lisen ve EKG'de V5 ve Vé'da R dalgalarinin
amplitddinin azaldidr kardiyak hastalik hi-
poplastik sol kalp sendromudur.

Pulmoner kan akimini arthrmak igin
duktusun acik kalmasi gereken durumlar:

- Pulmoner atrezi,
- TtrikUspit atrezisi,
- Agir pulmoner stenoz.

Sistemik kan akimini arthrmak icin
duktusun acik kalmasi gereken durumlar:
- Aortik atrezi,

- Hipoplastik sol kalp,

- interrupted aorta,

- Kritik aort koarktasyonu.
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JUVENIL iDIOPATIK ARTRIT

Cocuklarda en sik konnektif doku hastaligi
nedeni juvenil ildiopatik artrittir. Siklikla ne-
deni bulunamayan 6 haftayr asan artrit ile
ortaya cikar.

Juvenil idiopatik artrit, sistemik, oligoarti-
kuler (en sik gorilen alt-tip), seropozitif/ne-
gatif, psoriatik ve entezopati iliskili formlar
tanimlanmustir. Bu olgularda HLA B27 (+)'tir.

En sik gérilen ve en iyi prognoz gésteren JIA
tipi oligoartikiler JRA tip 1tir.

JiAda k&t0 prognozu destekleyen antikor
nedir, RF (+).

Sistemik JIA (still hastalidi) ginde iki kez ates
ve dokintu ile karakterizedir; poliartrit, uzun
suren inflamasyon ve ates k6tU prognostik
parametrelerdir.

RF(-) poliartikiiler JIA'de lumbosakral ek-
lemler tutulmaz.

RF(+) poliartikiler JIA’de temporo-mandi-
buler eklem tutulumu nadir ancak spesifiktir;
mikrograniye neden olabilir. RF ve Anti-CCP
pozitifligi kotu prognostik kriterlerdir.

Oligoartikiler JIA'de kronik iridosiklit siktr;
ANA %50-100 (+)tir.

Entezit iligkili JJA'de HLA B27 gorUlur; asimet-
rik artrit yapar.

Tedavi: JIA'de tedavide ilk tercih NSAii'lardir.
Tedaviye yanitsiz olgularda immiin-sipre-
sifler ve IVIG verilir. Amiloid gelisenlerde
klorambusil nerilmektedir.

Bag doku hastaliklar arasinda en sik makro-
faj aktivasyon sendromu (hemofagositoz)
yapan hastalik JIAtir.
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SERONEGATIF ARTROPATILER

Seronegatif artropatiler:

- Jivenil ankilozan spondilit
- Reiter artriti
- inflamatuar artrit

Juvenil ankilozan spondilit siklikla HLA B27
ile iliskilidir; bu gen ile iliskili olgularda aksi-
yal iskelet tutulumu siktir.

Seronegatif artropatilerde aksiyal iskelet
tutulumunun yanisira periferik artropatiler
de gorUlebilir. Entezopati tendon hassasiye-
i ile iliskili bulgu olup, seronegatif artropati-
ler icin karakteristiktir.

Ankilozan spondilitte anterior Uveit fipiktir,
bambu kamisi vertebra tipiktir.

Resim: Kolumna vertebralisin ankilozan spondilite
6zgU bambu kamisi gérinimu izlenmektedir. Bu
vertebralarin ve 6ne egilme ve yana dénme gibi
hareketlerin kisittanmasi agiklamaktadir.

inflamatuar artrit Crohn ve Ulseratif kolit ile
iliskilidir; hastalik aktivitesi barsak aktivitesi
ile iligkili degildir.

Reaktif artrit Uretrit ve konjuktivit triadi ka-
rakteristiktir; gastrointestinal veya genitouri-
ner sistem enfeksiyonlar sonrasinda gors-
|0r. ANA psoriatik artritli cocuklar disinda
gorilmez.
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SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS

Otoimmun hastalik olup, B lenfositlerin oto-
reaktivite arhisi ve hafiza T lenfosit sayisinda
artis sonucu tip Il /Il hipersensitivite reaksi-
yonlari sonucu meydana gelir.

Klinik bulgular cilt (malar rash karakteristik!),
kalp (perikardit basta olmak Uzere daha az
oranda myokardit ve endokardit yapar; lib-
man sacks endokarditi tipiktir), ndrolojik, he-
matolojik (pansitopeni) ve pulmoner (siklikla
plorit!) bulgularla ortaya ¢ikmaktadir.

Tani klinik ve serolojik bulgularla konur; An-
ti-ds DNA ve anti- Smith antikorlan spesifiktir.

SLE‘de ANA (+)ligi %95-99 oraninda pozitif-
tir, ancak spesifik degildir. Zira, kronik viral
hepatit, ilaca bagdl lupus (anti-histon an-
tikorlar), enfeksiydz mononikleoz, jGvenil
RA7dermatomyozit) gibi hastaliklarda da
pozitiflesebilmektedir.

SLE’de hastalik aktivitesi ile Anti-dsDNA ko-
relasyon gdsterir.

Lupus serebritinde Anti ribozomal P antikoru
pozitiflesir.

Lupus nefritinde en sik ve en ciddi tutulum
diffz proliferatif tip (evre IV)'de olup, hemen
her glomerilde infiltrasyon ve kresent olu-
sumu gorulor.

Lupus eklem tutulumu eroziv degildir.

Cocuklarda lupusta en sik tutulan sistemler
hematolojik ve bobrektir.

SLE’de aktif donemde C3, C4 ve CH50 du-
suktor.

Neonatal lupusta en spesifik antikor Anti-Ro
antikorudur.

Neonatal lupusta en sik cilt bulgularn izle-
nir; karakteristik tirad: Eritema anulare, kalp
bloklari ve trombositopeni karakteristikfir.

Neonatal lupustaki trombositopeni varligin-
da IVIG veya steroid tercih edilmelidir; in-
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fantil multi-sistem inflamatuar hastaliktan
ayirt edilmelidir.

Neonatal lupusta bobrek tutulumu goril-
mez.

Tedavi: SLE'de tedavide immun-supresif
tedaviler tercih edilir;

- Baslangig tedavide prednizolon

- Deri tutulumu: Hidroksi-klorokin,

- Renal tutulum: Siklofosfamit

JUVENIL DERMATOMYOZIT

Dermatomyozit 6zellikle deri ve kas tutulu-
munun 6n planda oldugu sistemik inflama-
tuar bir hastaliktir.

Heliotrop rash, gottron plaklarinin yanisira
bilateral kas gucU kaybi, kas enzimleri arhsi,
anormal EMG ve biopside vaskulit ve enfla-
masyon bulgularindan 0¢u ile tani konur.

Cocukluk caginin en sik rastlanan inflamatu-
ar miyopatisi jivenil dermatomyozittir.

Juvenil dermatomyozitin tipik deri bulgular
heliotropik rash ve Gottron papulleridir.

Juvenil dermatomiyozit'de akciger tutulumu
gostergesi olan antikor Anti Jo antikorudur.

Juvenil  dermatomiyozit'deki laboratuvar
bulgular ANA (+), anti- tRNA sentataz (+),
antidsDNA(-), RF (-), Anti Jo (+) ‘tir.

Juvenil dermatomiyozit'de majér komplikas-
yon aspirasyon pnémonileridir.

Juvenil dermatomiyozit'de uzun dénemde
tedavi edilmeyen vakalarda subkutan kalsi-
fikasyon gelisir.

Sedimentasyonun genellikle jUvenil derma-
tomiyozitte normaldir.

Sinirh skleroderma (plak ve lineer formlar),
cocuklarda sistemik sklerozdan daha sik
gorilur; bu gurupta en coup de sabre ve
morfea bulunmaktadir. Bu hastalarda en sik
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ekstrakutandéz artrit gorolor.

Sklerodermada refli sikh@r artar; 6zofagus
fibrozisi derin kas tabakasini tutar ve tonu-
sunu bozarak reflo sikliginda artisa neden
olur.

CREST sendromu: Calsinozis, raynaud,
esophagus, sklerodactyly, thelangiectasia.

HENOCH SCHONLEIN PURPURASI

Cocukluk caginin en sik rastlanan vaskaliti
Henoch schonlein purpurasidir.

Henoch schénlein purpurasinda deri, GIS,
bobrek, eklem ve bazen santral sinir sistemi
tutulumu gorolor.

Henoch schonlein purpurasinda bébrek tu-
tulumunda IgA depozitleri karakteristiktir.

Henoch schonlein purpurasinda cerrahi te-
davi intestinal invajinasyon halinde gerekli-
dir.

Henoch schonlein purpurasinda steroid te-
davisi adir GIS tutulumu ve nefrit varliginda
onerilir.

POLIARTERITIS NODOSA

Poliarteritis nodosa kicuk ve orta caplh ar-
terleri tutar

Poliarteritis nodosa’da gorilen  vaskilit
nekrotizan vaskalittir.

Klasik PAN'dan farkli olarak pANCA mikros-
kopik PAN'da gorUlur.

Poliarteritis nodosa ile Hepatit B enfeksiyonu
arasinda etyopatogenetik iliski vardir.

Klasik PAN'da akciger, dalak ve aortu tut-
maz.

Poliarteritis nodosa’da tani kriteri olmasa
da klinik bulgular arasinda livedo retikUlaris
gozlenir.

Pediatri Kitabi 13



Poliarteritis nodosa’daki nérolojik bulgular,
mono/polindropati ve monondritis miltip-
lekstir.

AILESEL AKDENIZ ATESI

Ailesel akdeniz atesi'nde AA tipinde amilo-
idoz gorulur.

Ailesel akdeniz atesi'nin karakteristik deri
bulgusu erizipel benzeri dokintudur.

Ailesel akdeniz atesi’'nde siklikla diz ve ayak
bilegi eklemleri tutulur.

FMF maijor tani kriterleri: Serozit + atesli epi-
zot, amiloid AA ve kolsisine iyi yanit.

KAWASAKiI HASTALIGI

Kawasaki GIS tutulumlan hepatit, pankreatit
ve safra kesesi hidropsudur.

Koroner arter tutulumu goérilen vaskilitler
Kawasaki ve PAN‘dIr.

Temporal arterit ve Takayasu arteriti (2T) bo-
yUk capli arterleri tutar.

Klasik PAN ve Kawasaki orta capli damar
vaskuliti yapar.
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ASIRI DUYARLILIK REAKSIYONLARI

Tip 1 asin duyarllik reaksiyonlan:

- Andfilaksi

- Atopik dermatit

- Allerijik rinit

- Allerjik konjonktuvit

- Ekstrensek (allerjik) astim

Tip 2 (antikor bagimli-sitotoksik) asin
duyarhlik reaksiyonlan:

- Yanhs kan nakli,

- Yenidogan izoimminizasyonu (Rh uyus-
mazhd),

- llaca bagl immin hemolitik anemiler

Tip 2a (sitotoksik) asir duyarlilik reaksiyonlari
Ig G tipi antikorlarin hedef hicre yUzeyinde
antijene baglanmasi ile iliskilidir.

Tip 2a (sitotoksik) asin duyarlihk
reaksiyonlan:

- llag reksiyonlari

- Yanlis kan transfizyonu

- Otoimmin hemolitik anemi
- Good-Pasture Sendromu

Tip 2b (antikor bagimli) asir duyarliik reak-
siyonlari Ig G veya Ig M tipi antikorlar hedef
hicre yUzeyine baglanip agonist/antago-
nist etki olustururlar.

Tip 2b (antikor bagimh) asin duyarhlik
reaksiyonlan:

- Graves Hastalidi (agonist),
- Myastenia Gravis (antagonist)

Tip 3 (immiin kompleks aracili) asin
duyarlihk reaksiyonlan:

- Serum hastalig,
- Otoimmun hastaliklar

Tip 4 (hicresel veya gecikmis tip) asin
duyarlik reaksiyonlan:
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- T0berkUlin deri festi,
- Kontakt dermatit,
- Graft reddi

ANAFLAKSI VE URTIKER
IL-4 ve IL-13 Ig E yapimini artiran sitokinlerdir.

Cocuklarda andfilaksinin en sik nedeni be-
sinlerdir. Bunu ilaclar izlemektedir.

IgE aracih anafilaksiye sik nedenler:

- Besin
- llag
- Bocek veya arl venomu

Siklikla ilaglarin neden oldugu IgE aracili ol-
mayan asirt duyarlilik reaksiyonu anafilakto-
id reaksiyon’dur.

Andfilaksi ile anafilaktoid reaksiyonun iki-
sinde bulgular ve tedavi ayni olmakla birlikte
anafilaksi 2. karsilasmada olusurken anafi-
laktoid reaksiyon ilk karsilasmada gelisir.

Andafilakside en sik tutulan sistemler: Deri ve
solunum sistemi.

Bifazik andfilaksinin en sik 2 nedeni, epi-
nefrinin ge¢ yapilmasi ve reaksiyonun asiri
olmasidir.

Andfilaksinin tipik kardiyak bulgusu tasikar-
didir.
Andfilakside acilde ilk uygulanacak tedavi,

oksijen ve adrenalindir.

Andfilaksi+hipotansiyonu  olan  hastanin
oksijen ve adrenalin sonrasi tedavisi serum
fizyolojiktir.

Hipotansif olmayan anafilaksi hastasinin
acilde ortalama takip suresi 6-8 saat olma-
Iidir.

Hipotansif anafilaksi hastasinin acilde takip
sUresi 24 saattir.

Adrenalin otoenjektor (Epipen®)
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uvygulamada mutlak endikasyonlarn:

- Besin allerijisi
- Ari veya lateks alerijisi

idiyopatik anafilaksi (hangi etkene karsi ol-
dugu bilinmeyenler).

Beta blokor kullanan andfilaksi hastasinda
ilk tercih edilen ila¢ adrenalindir [en efkili ilag
glukagon].

Andfilaksi ayirict tanisinda en 6nemli patoloji
vazo-vagal senkoptur.

Vazo-vagal senkob’u anafilaksiden ayiran
2 bulgu: Bradikardi ve solukluktur.

Andfilakside 6lum en sik akut Ust havayolu
obstrUksiyonuna bagldir.

Urtiker patofizyolojisindeki ana araci madde
histamindir.

Anjio6dem patofizyolojisindeki ana arac
madde bradikinindir.

Akut Urtikerin en sik nedeni besinlerdir.
Kronik Urtikerin en sik nedeni idiyopatiktir.

Kronik Urtikerde en sik rastlanan oto antikor
tiroid otoantikorlaridir.

Herediter anjioddemin en o6nemli tanisal
bulgusu C4 dusukluogu (C1 esteraz inhibitor
eksikfir)dor.

Herediter anjioddemin atak tedavisinde taze
donmus plazma ve C1 inhibitord kullanilir.

ASTIM VE ATOPiK DERMATIT

Atopik dermatite en sik eslik eden cilt enfek-
siyonu etkeni staphylococcus aureus’tur.

Atopik dermatite en sik eslik eden gida aler-
jileri inek s0t0 ve yumurta alleriisidir.

Astimda histo-patoloji bulgu epitel desqua-
masyonu ve bazal membran kalinlasmasi-
dir.
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Astimin semptomlar basta wheesing'in es-
lik ettigi dispne, 6ksurUk ve go6gus agnsidir.

Astim diger obstruktif akciger hastaliklarin-
dan reversibl olmasi ile ayrilir.

Astimli olgularda havayolu asin duyarliid
histamin ile bronko-provokasyon testi, re-
versibilite ise beta-agonist inhalasyonu son-
rasi FEV1'de dUzelme ile konur.

Cocukluk caginda astim gelisimi icin en dne-
mi risk faktord atopidir.

SFT'de obstruksiyonu en iyi gosteren para-
metre FEV1/FVC oranidir.

Atopiyi gostermek icin en duyarl test deri
testidir.

Astimda havayolundaki eozinofilik inflamas-
yon en iyi indirek gostergesi ekspiryumda
atilan soluk havasindaki nitrik-oksit duzeyle-
rinin artmis olmasidir.

Astimin uzun sireli profilaksisinde (tedavi-
sinde) ilk tercih tedavi inhaler kortikostero-
ittir.

Akut orta astim ataginda ilk tercih %100 ok-
sijen ve kisa etkili beta-2 agonisttir.

Akut agir astim ataginda ilk tercih oksijen,
kisa etkili beta-2 agonist ve sistemik steroid
uygulamasidir.

Tedavinin 1.saatinde klinik dizelme olma-
yan agdir astm ataginda, tedaviye ek olarak
inhale ipratropium bromid + iv magnezyum
sUlfat uygulamalidir.

Akut ashm ataginda kullaniimayanlar:

- Kromolin,

- Adrenalin (nadiren kullanilabilir),
- Beta-bloker,

- Anti-histaminikler, mukolitikler

- Salmeterol,

= Aspirin

- Zdfirlukast
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SORU

Asagidakilerden hangisi cocuklar-
da akut ashm atag tedavisinde
kullanilmaz?

A) Aminofilin

B) ipratropium

C) Magnezyum sulfat
D) Metilprednizolon
E) Antihistaminikler

Bas harfler biraraya getirildiginde “KABA
SAZ astimda ¢calinmaz” akrostisi ile formile
edilcektir.

ACIKLAMA

Astm atak tedavisi:

Kisa etkili beta 2 agonist inhalasyonu
(salbutamol, albuterol, levalbuterol,
terbutalin)

- Oksijen

- Steroid (prednizon, metilprednizon)

ipratropium (antikolinerjik) inhalasyonu:

Tek basina kullanilmaz! Beta2 agonistlere
iyi yanit alinamazsa yardimci bronkodilator
olarak eklenir.

Tedaviye direncli ashml olgularda tedavi:
- MgS04

- Aminofilin

- Epinefrin ya da terbutalin

- Oksijen inhalasyonu

Astimli olgularda N-asetil sistein gibi muko-
litikler, anfihistaminikler tedavide 6nerilme-
mektedir.

Yanit-E

iIMMUN YETERSIZLIKLER

immin yetmezlikler icinde en sk gérilen
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humoral immin yetmezliklerdir.

Humoral immUn yetmezliklerde kapsuUllo
bakterilere karsi duyarlilik artmistir.

Periferik kanda B hucrelerinin gérdlmedigi
hastalik X’e bagh infantil agammaglobu-
linemidir.

X'e bagl infantil agammaglobulinemide
(Buruton) immunglobulin dizeylerinin tama-
mi (5 immUnglobdlin) de dusUktur.

Degisken immin yetmezlik (CVID) orta-
lama tani yasi 10 yasindan sonra &zellikle
adolesan ve eriskin yaslardadir.

Degisken immUn yetmezlik (CVID) ensik
komplikasyonu kronik akciger hastaligr ge-
lisimidir.

Degisken immin yetmezlik de (CVID) total
immunglobUlin dizeyleri dUsuktir.

Gegici hipogamaglobilinemi hangi immin
yetmezlikte cocukluk cagi asi semasi eksik-
siz uygulanir.

Selektif Ig A eksikliginde kromozom ano-
malisi 18. kromozomun uzun kolunda de-
lesyondur.

Selektif Ig A eksikligine en sik eslik eden
immanglobllin anormalligi 1gG2 disuklo-
gudar.

Selektif Ig A eksikligi hastalarinda dikkat
edilmesi gereken durum Ig A iceren kan
transfuzyonu ile anaflaktik reaksiyon gelis-
mesidir.

Selektif IgA eksikliginde oral polio hari¢ bi-
tOn canli ve cansiz asilar yapilabilir.

En sik gorulen Ig G subklas eksikligi Ig G2
eksikligi, genelde Ig A eksikligi ile beraber
gorilor

Hemolitik anemi, gegici veya siklik nétropeni
ve trombositopeni gibi hematolojik bulgu-
larla seyreden immin yetmezlik hiper im-
miinglobilin M sendromudur.
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Hiper IgM sendromu X’e bagl olup, aktive
T helper hucreleri Uzerindeki CD40 ligand
mutasyonu sonucu olusan immin yetmezlik
sendromudur.

B hicreli lenfoma riski olan immUn yetmezlik
X’e bagli lenfoproliferatif Sendrom (Duncan
Hastaligidur.

Di George Sendromu 3. ve 4. faringeal
yariklar etkileyen konjenital malformasyon
sonucu olusur.

Di George sendromunda timus, paratiroid
bezler, dudaklar, kulaklar ve aort kavsi etki-
lenir.

Di George Sendromunda gdsterilmis gene-
tik bozukluk 2211 delesyonudur.

Di George Sendromundaki immun yetmezlik
tipi timus aplazisi olup hicresel imman yet-
mezlik gorolor.

Kronik mukokutandz kandidiaziste solunum
sisteminde ve sistemik mantar infeksiyonlari
gorilmez.

Agr kombine immin yetmezlik (SCID)
6.aydan énce bulgu verir.

Adenozin deaminaz enzim eksikligi, SCID
otozomal resesif tipte gorulebilir.

SCID en sik kalitimsal olarak X’e bagli kalttilir.

Wiscott-Aldrich Sendromu, egzema, trom-
bositopeni, tekrarlayan enfeksiyonlarla ka-
rakterize X'e bagli resesif hastaliktir.

Wiscott-Aldrich  Sendromu’nda ilk bulgu
kanli ishaldir.

Ataksi telenjektazinin ilk bulgusu serebellar
ataksidir.

Ataksi-telenjektazi'de ekstrapiramidal se-
rebral palsi ve mental retardasyon gorule-
bilir.

Ataksi-telenjektazi'de alfa-fetoprotein yik-
sektir.
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Nezelof sendromunda kombine imman yet-
mezlik gorulor.

Nezelof sendromunda hematolojik olarak
noétropeni ve eozinofili gorulor.

Kombine immun yetmezliklerden kemotak-
sis ve opsonizasyon bozuklugu hiper IgE
Sendromunda (Job Sendromu) gérUlur.

SORU

Asagidaki primer immun yetersiz-
liklerden hangisi fagositik hiicre
bozuklugudur?

A) X'e bagl agamaglobulinemi

B) Di-George sendromu

C) Kronik mukokutendz kandidiyazis
D) Kronik granulomat&z hastalik

E) Ataksi telenjektazi

Job Sendromunun otozomal dominant ka-
Iitilir.

Kaba yuz goérinumi JOB sendromunda go-
rolor.

ACIKLAMA

PRIMER iIMMUN YETERSIZLIKLER

B HUCRE ANORMALLIKLERI

- Selektif IgA eksikligi

- X'e bagl agamaglobulinemi

- Sik degisken immun yetmezlik

T HUCRE ANORMALLIKLERI

- Di-George sendromu
- Kronik mukokuten6z kandidiyazis
- PUrin nUkleozid fosforilaz eksikligi

KOMBINE T VE B LENFOSIT
ANORMALLIKLERI

128 Pediatri Kitabi

- Agir kombine immun yetmezlik
- Ataksi telenjektazi
- Wiskott-Aldrich sendromu

FAGOSITiIK HUCRE ANORMALLIKLERI
- Kronik granulomatdz hastalik

- Nétropeni

- Lokosit adezyon defekti

- Chediak-Higashi sendromu

KOMPLEMAN EKSIKLIKLERI
- C1 eksikligi
- C2 eksikligi
- C4 eksikligi

Yanit-D

KRONIK GRANULOMATOZ HASTALIK

SUperoksit yapimi icin gerekli olan NADPH
oksidaz sistemindeki defekt sonucu gelisir.

Bakteryel ve mantar enfeksiyonlarina du-
yarllik arhisi sézkonusu olup histopatolojik
olarak grandlomlarla karakterizedir.

Kemotaksi, opsonizasyon ve fagositoz nor-
mal iken bakterisidal aktivitenin bozuk oldu-
Ju hastalik kronik granGlomatdz hastaliktr.

Kronik granUlomat6z hastalikta en sik klinik
bulgu geg iyilesen tekrarlayan stafilokoksik
boyun enfeksiyonlaridir.

infantlarda Serratia marcescens’e bagli os-
teomyelit ve yumusak doku enfeksiyonlari
gorulebilmektedir.

Saman yigini ve 6l0 yaprak gibi ortamlarda
aspergillus solunmasi sonucu bir hipersen-
sivite reaksiyonu olan “Mulch pnémonisi”
gorulebilmektedir.

Kronik grantlomatdz hastalik tanisi NBT
(nitroblue tetrazolium) testi ve DHR (dihid-
rodamin-123) oksidasyon yontemi ile konur.
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Molekuler olarak immin-blot veya akim si-
tometrisi kullanilir.

Kronik granUlomatdz hastalikta en sik 610m
nedeni aspergillus pnémonisidir.

En sik gorlen konjenital fagositoz bozuklu-
gu myeloperoksidaz eksikligidir.

Chediak-Higashi Sendromunun 6zellikleri:

Bakterisidal aktivite, kemotaksis ve notrofil
degranulasyonunun bozuk olmasi,

- Kanama diyatezi,

- Parsiyel okulokutandz albinizm,

- Progresif periferal néropati

- Lenfoma benzeri hastalik

Chediak-Higashi Sendromunda nétrofiller-
de PAS (+) boyanan dev sitoplazmik grans-
lasyonlar gorulor.

Lokosit adezyon defekti tip I'de alfa-2 in-
tegrin eksikligi gorolur.

Gobegin ge¢ dusmesi, lokositoz, yara iyi-
lesmesinde gecikme ile karakterize hastalik
|6kosit adezyon defektidir.

C3 ve C4 disukse hangi klasik kompleman
yolu aktiftir.

C4 normal C3 dusUkse alternatif yolu aktiftir.
IgA lektin kompleman yolunu aktive eder.

Antijen-antikor kompleksleri klasik yol Uze-
rinden kompleman sistemi aktive eder.

Lipopolisakkaridler alternatif kompleman
yolunu aktive eder

Kompleman eksikliklerinde en iyi tarama
testi CH50 testidir.

Kompleman eksikliklerinde MPGN Tip-Il sik
gorilur.

Alternatif kompleman yol eksikliklerinde en
sik goérilen enfeksiyonlar meningokok-go-
nokok enfeksiyonlardir.
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En sik gorilen kompleman eksikligi C2
komplemanidir.

Clr, Cls, C2, C4 kompleman eksikliklerinde
otoimmun hastalik insidansi artar.

BAGISIKLIK VE DOKUNTULU
HASTALIKLAR

Enfeksiyonlarin gegirilmesi veya asilama ile
olan bagisiklik akfif bagisiklik olarak tanim-
lanir.

immunglobulin veya antiserum verilmesi ile
olan bagisiklik pasif bagisikiik olarak tanim-
lanir.

Dogustan pasif bagdisiklik olmayan hastalik
bogmacadir.

Standart Ig kullanilan hastaliklar:
- Kizamik

- Hepatit A

- Rubella

Hiperimmunglobulin kullanilan durumlar:
- Kuduz

- Hepatit- B

-vzv

- Tetanoz

- Rh izoimmunizasyonu

Canh bakteri asilan:

-BCG
- Tularemi

Oli bakteri asilan:

- Bogmaca
- Tifo
- Kolera

Toksoid asilar:
- Difteri
- Tetanoz
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Canh viris asilan:

- OPV,

- RotavirUs asisl,
- MMR,

- Sucicedi,

- Sar humma

Oral uygulanan asilar:

- OPV
- Rotavirus

Subkutan yapilan asilar:

- MMR
- IPV (Salk)

intradermal uygulanan asi:
- BCG asisidir

2.000 grin altinda yapilmayan asi:

- Hepatit B asisidr.
- Immin sipresif tedavi alanlarda, tedavi
kesildikten sonra en az 3 ay sire ile canli
asl yapiimamalidr.

Yedi yasindan sonra yapilirken doz
azaltimasi gereken as:

- Difteri

immunsipresif hastalara yapiimayan asi:
- Canli asilar

PPD’nin 5 mm‘nin altinda olmasi halinde
BCG asisi tekrarlanmalidir.

BCG'nin en sik komplikasyonu bélgesel
lenfadenittir.

BCG'nin koruyuculuk sagladigi durumiar:

- Milier tUberkiloz
- TUberkiloz meneniit

En cok yan etkisi olan asi:
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- Bogmaca asisi

Yedi yas iizerine yapilmasi kontrendike
olan asi:

- Bogmaca asisi

DTB asisinin en sik yan efkisi:
- Lokal yan etkiler

DTB asisimin mutlak kontrendikasyonlan:

- Anaflaksi,

- Ensefalopati,

- Progressif norolojik hastalik,
->7yas

Hic asi yapiimamis ¢cocuga, kizamikli biriyle
temastan sonra ilk 72 saat icinde asl, ayrica
ilk 6 ginde kizamik Ig (gamaglobulin) yapil-
malidir.

Gebe kadinlara mutlaka yapilan asi tetanoz
asisidir.

Gebe kadinlara aanl asilar uygulanmama-
Iidir.

Difteri ile temasta profilaksi:
- < 7yas: DBT asisi+penisilin
- >7 yas: Td asisi+penisilin

Bogmaca ile temasta profilaksi:

- < 7yas: DBT asisi+eritromisin
- >7 yas: Eritromisin (asi yapilmaz)

Tetanoz profilaksisi:

- Temiz yara- asl tam: Pansuman
- Kirli yara-asi tam: Pansuman

- Temiz yara asi eksik: Asl

- Kirli yara asi eksik: Asi+lg

immun yefersizlik sendromlarinda yapilan
Polio asisi, Salk (IPV) asisidir.

Hizli bagdisik yanit olustiran polio asisi Sabin
(OPV) asisidir. Daha az yan efkili polio asisi
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salk (IPV) asisidir. Primer asilanmasi olma-
yan eriskinlere yapilan polio asisi salk (IPV)
asisidir.

Asi takvimine en son eklenen asi pndmokok
asisidir.

Polisakkarid yapih asilar:

- Pnomokok,
- HIB,
- Meningokok

En sik kullanilan kuduz asisi:
- HDCV

HDCV ile allerjik reaksiyon gelisenlere
yapilan asi:

- PCECV (civciv embriyosundan hazirlanan
asl)

Kuduz hayvanla temasta asi takvimi:
-0, 3,7,14, 28. gunler, 4-6 doz

Aspirin kullaniminin riskli oldugu ve Reye
sendromu riskini arttiran asi sumgicegi asi-
sidir.

Hepatit-B asisinin koruyucu titresi ve asinin
immaniteyi bagisikladigi Anti-HbsAg titresi-
nin >10 mIU/ml nin Uzeri olmasidir.

Anne Hepatit- B taslyicisi ise bebede hepatit
B asisi+ Ig uygulanmalidir.

invajinasyonla iliskilendirilen asi oral rotavi-
rUs asisidir.

Asilamaya ara verilen veya asilamaya geg
gelen hastalarda kaldidi yerden devam sek-
lindedir.

Canli asi yapilinca 2 hafta Ig verilmemelidir.

YUksek doz kortikosteroid alan hastalarda
canli asilar 1 ay sure ile yapilmamalidir.

En sik gorilen dokintuld hastalik kizamiktir.
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En sik gorilen papullovezikiler hastalik su
cicegidir.

Kasintinin en belirgin oldugu hastaliklar:

- Kizil,
- 5. hastalik,
- Su cicedi

Kizamigin prodrom déneminde koplik leke-
leri gorGlUr.

Kizamik dékintisUnin tipik olarak kulak ar-
kasl ve boyundan baslar, sonralar gévdeye

yayilir.

Atipik kizamikta dokinty distalden baslar ve
basa dogru ilerler.

Kizamigin en sik komplikasyonu ofittir.

Kizamigin en 6lumcil komplikasyonu pné-
monidir.

Kizamik tUberkiloz reaktivasyonuna yol
acabilen dokunttlu hastaliktir.

Kizamigin en ge¢ gorilen komplikasyonu
SSPEdir.

BUyUme geriligi hUcresel tipte immin yet-
mezlikte belirgindir.

Kizamik mezenter lenfadenit yaparak akut
batin tablosuna neden olabilir.

Kizamikta A vitamini destegi klinik gidiste
yararldir.

Dokuntulu hastaliklar icinde nérolojik komp-
likasyonlar en sik kizamikta gorolor.

Atipik kizamik inaktive kizamik asisi ile asi-
lanma sonrasi gorulor.

Atipik kizamik dokintunin distalden basla-
masi, koplik lekelerinin nadir olmasi ve HSM
sikhgi ile kizamiktan ayrilir.

Suciceginde cicek hastaligindan farkli ola-
rak her yasta dokintinOn ayni anda mey-
dana gelir.
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Su ciceginin en sik komplikasyonu sekonder
cilt enfeksiyonudur.

Su ciceginin en sik MSS komplikasyonu se-
rebellittir.

Sucicegi geciren bir hastada I6kositoz go-
r0lmesi halinde sekonder bakteriyel enfek-
siyon akla gelmelidir.

Tzank testi Sucicedi ve HSV ile iliskilidir.

Rubella fetusta 1.trimesterde ciddi teratoje-
nik etki yapan dokontuli hastaliktir.

Theodor fenomeni kizamikgikta gérolr.

Kizilda doékuntiye neden olan toksin eritro-
jenik toksindir.

Peroral pallor kizilda gorUlur.

Kizilda derinin kivrimli yerlerinde gérilen pe-
tesiler pastia cizgileri olarak tanimlanir.

Shultz-Karlton sonme fenomeni kizilda de-
rideki lezyona anti-eritrojenik toksin damla-
tiinca solmasidir.

Kizil tedavisinde ilk tercih penisilinlerdir.

Kizil tedavisinde sulfonamidler kullaniima-
malidir.

Milyer sudamina siddetli kizil hastaliginda
gorolur.

Kiziin en 6nemli komplikasyonlari ARA ve
akut glomerulonefrittir.

Kizil dokintusU deskuamasyon birakarak
iyilesir.

DokOntunOn en uzun sirdigu dokintolo
hastalik eritema enfeksiyozum‘dur.

5. hastahgin etkeni Human Parvoviris
B19'dur.

Tokatlanmis yiiz gorintisi eritema enfek-
siyozum ile iliskilidir.

5. hastaligin en 6nemli hematolojik kompli-
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kasyonu aplastik krizlerdir.

Parvovirls B19 enfeksiyonlarinda gegici RF
pozitifligi yapabilir.

Artrit/artralii - komplikasyonlar  dékintolo
hastaliklardan 5. Hastalk ve kizamikcikla
iliskilidir.

Non-immun hidrops fetalisin en sik enfeksi-
y6z nedeni Parvoviris B19°dur.

Roseola infantum’un etkeni Human Herpes
virQs tip-6'dir.

Ates dUsmesi sonrasi dokinty gelisimi 6.

Hastalik ile iliskilidir.

Dokuntulo hastaliklar icinde en sik konvilzi-
yon yapan roseola infantum’dur.

En sik gézlenen ve prognozu en iyi olan en-
sefalit etkeni kabakulaktir.

Temporal lobun tutulumu ve BOS'ta eritrosit-
lerde artisi HSV ensefaliti ile iliskilidir.

Tekrarlayan eritama mulfiforme herpes
simplex virUs enfeksiyonu ile iliskilidir.

Kabakulakta en sik komplikasyon meningo-
ensefalittir.
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Hipopituitarizm’in en sik nedeni idiopatik-
tir; en sik destruktif neden supra-sellar kalsi-
fikasyon yapan ve rathke posu artiklarindan
gelisen kraniofaringeomadir.

Hipopitiutarizmin en sik genetik nedeni
PROP1 gen mutasyonudur. PROP-1 ve pit-1
mutasyonu [ki bu genler GH, PRL, TSH beta
subuniti, GHRH reseptérierinin olgunlasma-
sinda rol alir] ailesel hipopitiutarizme neden
olurken, TTF-1 mutasyonlari hipofiz ve tiroit
aplazisine neden olurlar.

GH eksikligine bagl buyime geriligi oran-
til kisalik nedenidir; buyime geriligi GH'a
bagimli biyime doénemi olan 12. Aydan iti-
baren belirginlesir. Zeka normal, kemik yasi
geridir.

GH eksikliginde GH sc verilir, GH tedavisi-
nin 16semi insidansini arttirdigi bildirilmek-
tedir. Ancak I6semi rekUrrensini arttirmaz.
Steroid-tiroid hormonlarinin reseptéry hicre
icinde yer alir.

GH salimmini arthranlar:

- Uyku (non-REM evre 3-4)
- Alfa-2 agonistler (klonidin)
- Egzersiz,

- Stres,

- Hipoglisemi

GH etkisini IGF aracildi ile gosterir.

Hipopituitarizm‘in YD bulgulan:
- Hipoglisemi,

- Mikropenis,

- Uzamis sarilik

GH eksikliginin bulgular 6. aydan sonra
baslar.

Fetuste biyUmeyi IGF-Il (instlin) saglarken
eriskninde IGF-l temin eder.

Laron sendromu GH reseptor direnci sonu-
cu gelisir; kisa boy, yiksek GH ve diusuk IGF-
1ile karakterizedir. Tedavi: IGF-I .
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Takvim yasi> kemik yasi > boy yasi GH ek-
sikligine 6zgudur.

Boy kisaliginin en sik sebebi konstitusyonel-
dir; yasamin ilk 12 ayinda boyime normal-
dir.

Cocuklarda en sik gorulen hipofiz adenomu
prolaktinomadir; amenore ve galaktore ka-
rakteristiktir. Tedavi: Bromokriptin ve kaber-
golin.

En bUyuk boyutlara ulasan hipofiz adenomu
GH salgilayan adenomdur; en sik kalp yet-
mezligine bagl olarak hastalar kaybedilir.
Tani: Glukoz yukleme testi. Tedavi: Cerrahi +
oktreotid

Sotos sendromu NSD1 mutasyonu sonucu
gor0lur; karaciger, willms, over ve paratiroid
tOmorleri gorulebilir.

GH eksikliginde stimulasyon testleri ile tani
konur [klonidin, insulin, arjinin, glukagon,
propranolol]. Kesin tanida en az iki test kul-
lanilir.

ADH hipotalamus supraoptik, oksitosin ise
paraventrikiler cekirdekte sentezlenir.

ADH norofizin-2, oksitosin ise norofizin - Tile
tasinir.

DIABETES iNSiPIiDUS KLASIKLERI

Santral diabetes insipidus nedenleri

- Tomorler

- Travma

- DIDMOAD

- Histiositozlar

- Losemiler

- llaclar

- MSS enfeksiyonlari

Santral diabetes insipidus’a en sik neden
olan timérler:

- Pinealom,
- Germinom
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- Kraniofarengioma

Santral diabetes insipidus yapan ilaclar:
- Fenitoin,

- Etanol,

- Halotan,

- Opioid antagonistleri

Nefrojenik diabetes insipidus
yapan elektrolit bozukluklan; ya da
konstipasyon/ poliUri yapan nedenler:

- Hiperkalsemi
- Hipokalemi

Nefrojenik diabetes insipidus yapan ilaglar:
Bu ilaglar renal dizeyde ADH’y1 antagonize
ederler. Tetrasiklinlerin V2 reseptér antago-
nizmasi yapti bildiriimektedir. Bu nedenle
uygunsuz ADH sendromunun en temel ilag-
lan arasindadirlar.

- Lityum,
- Demeklosiklin

Diabetes insipidusda idrar osmolaritesi di-
suk ve plazma osmolaritesi yUksektir.

Tedavi: Santral diabetes insipidus desmop-
ressin; nefrojenik diabetes insipidus'un
tedavisinde hidroklorotiazid verilir.  Hid-
roklorotiazid’e yanitsiz olgularda su ve tuz
retansiyonu etkisi ile indometazin yararl
olabilir.

UYGUNSUZ ADH SENDROM

Uygunsuz ADH saliniminin en sik nedeni
desmopressin tedavisidir.

Uygunsuz ADH saliniminin diger
nedenleri:

- SSS patolojileri (enfeksiyon, timaér, kana-
ma, fravma)

- Akciger patolojileri (Pnémoni, tiberkiloz,
kistik fibroz)

- llaclar : Karbamazepin, Vinkristin, siklofos-
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famid, vinkristin
- Paraneoplastik

Uygunsuz ADH saliniminin bulgulan:
- Hiponatremi,

- HipoUrisemi,

- Natritrezis,

- Normovolemi (kan basinci normal ve
6dem yok)

Uygunsuz ADH salinminda tedavi:

St kisitlamasi, demeklosiklin, Conivaptan
(V2 reseptdr antagonisti).

ya )
-‘..E-

Resim: lyod Na/I simporter kanali araciligiyla hc-
reye girer, folikiler hiucreden pendirn araciligiyla
kolloid dokuya gectikten sonra oxide olur, iodini-
zasyon sonrasl tiroglobuline bagdl tiroksin amino-
aisidine baglanir. Bir iyot iceren tiroksin MIT, iki iod
iceren DIT Ug iyot iceren ise T3 olarak tanimlanir.
Endositoz sonrasi T4 ve T3 hormonlari kana salinir.

Serebral tuz kaybi uygunsuz ADH sendro-
munun ayirici tanisinda yer alir; ADH disik,
Urik asit yUksekligi ile uygunsuz ADH send-
romundan ayrilir.

TiROID BEZi

En fazla kanlanan endokrin organ tiroit bezi-
dir; bu nedenle preoperatif l0gol solisyonu
verilir.

Konjenital hipotiriodinin en sik nedeni disge-
nezis, en sik disgenezis ektopi olup bu da
en sik dil kdkinde goralur.

Tiroidin en sik konjenital anomalisi, tiroglos-
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Resim: Tiroglossal kistin olasi lokalizasyonlan gé-
r0lmektedir. Siklikla infrahyoid yerlesimlidir; Tirog-
lossal kanalin embriolojik dénemde kapanmamasi
sonucu olusur.

sal duktus kistidir.

Anneden plasental yolla T4 gectiginden do-
layr konjenital hipotiroidili yenidoganlar do-
gumda asemptomatiktir.

Konjenital hipotiroidi nedenleri:
Disgenezi, dishormonogenesis, santral, ge-
cici (ilag, blokan antikor, vs).

Onlenebilir zeka geriliginin en sik nedeni hi-
potiroididir.

YD taramasinda kullaniimasi énerilen test
TSHdrr.

MatUr YD bebegin diz grafisinde femur epi-
fiz cekirdek yoklugu konienital hipotiroidiyi
akla getirmelidir.

En sik dishormonogenesis nedeni peroksi-
dasyon defektidir .

Peroksidasyon defekti + sagirlik Pendred
sendromu icin karakteristikfir.

Yenidoganda guatr nedenleri:

- Dishormonogenesis,
- Annenin guatrojen kullanmasi,
- Iyot eksikligi

Yenidogan taramasinda topuk kanindan
bakilan TSH ile TRH ve TSH’'nin artmadig
santral hipotiroidinin tanisi konamaz; topuk
kaninda TSH> 40 ise hipotiroidi tanisi kon-
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malidir.

Konijenital hipotiroidide en erken bulgu arka
fontanelin acik olmasidir; en sik bulgu yeni-
dogan déneminde uzamis sariliktir.

YD déneminde hipotiroidide en degerli rad-
yografik bulgu distal femur epifizinin olgun-
lasmamasidir.

Konijenital hipotiroidi bulgulan:

- ik 3 ayda tani alamayanlarda zeka
geriligi

- Kemik gelisiminde gerilik

- Bazal metabolik hizda yavaslama

- Arka fontanelde ge¢ kapanma (en erken
belirti)

- Uzamis sarilik (en sik bulgu)

- Epifiz ossifikasyonunda gecikme

- Kasta psoédohipertrofi (Kocher sendromu)
- Konjenital kalp hastaliklari (en sik eslik
eden konjenital hastalik)

Perklorat testi pozitifligi variginda peroksi-
daz enzim eksikligi disuntimelidir.

Primer hipotiroidide T4 disuk, T3 dusuk,
TSH yuksek bulunur.

Sintigrafide tiroid bezinin goruntileneme-
mesi durumunda agenezi, iyot yakalama
defekti, reseptdr blokan antikorlar akla gel-
melidir.

TSH’nin artmadi§ hastaliklarda guatr gorul-
mez.
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Hipotirodiye neden olabilen ilaglar:
- Propiltiourasil, metimazol
- Lityum
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- lyod: Gegici hipotiroidi yapar; kanlanmayi
azaltir. Cerrahi dncesi tercih edilir. Wolf
chaikoff etkisi ile etkinlik gosterir.

- Amiodaron: Hipo/hipertiroidi yapabilir.

HASHIMOTO TiROIDITi KLASIKLERI

Otoimmun tiroidit nedenidir.

Akkiz guatr ve hipotiroidinin en sik nedeni
Hashimoto tiroiditidir.

Histopatolojik degerlendirmede lenfoit ag-
regatlar ve patognomonik hicreler olan as-
kanazi (Hurtle) hiicreleri gorolur.

Hashimoto ile birliktelik gosteren hasta-
liklar; Down, Turner, Klinefelter, Konjenital
Rubella, tip | diabet ve addisondur.

Hashimotoda en sik anti peroksidaz (An-
ti-TPO) olmak Uzere goérilebilen antikorlar,
anti-tiroglobulin, tirotropin reseptér blokan
antikoridir.

Hashimotoda en sik basvuru guatr ve buys-
me geriligidir.

OPS Tip-2 major komponentleri: Hashimo-
to, Addison, Tip-1 DM.

Tedavi: Tiroit hormon replasman tedavisidir.

Endemik iyod eksikligi dunyada en sik gori-
len tiroit hastaligidir.

Endemik iyot eksikligi kompanse
donemde laboratuvar:

- T4 dusuk,

- T3 normal veya yUksek

- TSH yUksek

Endemik kretenizm bulgulan:

- Piramidal belirtiler

- Mental retardasyon

- Atrofik tiroid bezi - hipotiroidi
- BuyUme geriligi

- Seksuel gelisim geriligi
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Norolojik kretenizm bulgulan:

- Piramidal belirtiler

- Mental retardasyon

- Guatr - 6tiroid

- BuyUme ve pubertal gelisim normal

GRAVES HASTALIGI KLASIKLERI

Hipertiroidinin en sik nedeni Graves hasta-
Iigidr.

Yarilanma siresi TSH'dan uzun olan TSH re-
septdr antikorlari ile iligkilidir.

Graves hastalidi instlin bagimli diabet,
myastenia graves ve lenfositik tirodit gibi
hastaliklarla iliskilidir. Ayrica HLA-DR3 ve
HLA-B8 varliginda hastalik riski artmaktadir.

Graveste ¢cocuklarda hemen hemen hig
gorilmeyen bulgular:

- Dermopati,
- Prefibial miksédem

Klinik olarak hipertiroidi bulgular gézlenir.

Tani: TSH dUser, serbest T4 artar. Diger has-
taliklardan ayiricl tanida sintigrafide diffoz
hiperplazi karakteristikfir.

Tedavi: Graves'te ilk tercih tedavi antitiro-
id tedavi propiltiourasil olsa da gebelik ve
emzirme hari¢ cocukluk caginda metimazol
tercih edilmelidir. Propiltio-urasil alanlarda
hepatotoksisite ve granUlositopeni agisin-
dan dikkateli olunmalidir. Bu tedaviye T4°0n
T3’e donUsUminy engelleyen propanolol
beta-bloker olarak eklenebilir.

Graves'te antitiroid tedaviden en az fayda
goren bulgu oftalmopatidir.

Graves'in adir géz tutulumunda (oftalmopa-
ti) tedavide steroid verilir.

NEONATAL GRAVES HASTALIGI
KLASIKLERI
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Neonatal graves’in nedeni Maternal
Graves hastahgidir.

Neonatal graves bulgulan:

- PrematUrite

- Irritabilite

- Tasikardi

- Kraniosinositoz - mikrosefali
- Agir vaklarda hipertansiyon
- Hepatosplenomegali

- Kalp yetmezIigi

- Olom

Neonatal graves'de eriskinden farkli olarak
hiperkalsemi gérilmez.

Hipertiroidi tedavisi:
- PTU-Metimazol, beta bloker
- Cerrahi

Diger: Sodyum iyodUr, Deksametazon, Rad-
yoaktif iyot

Konjenital hipoparatiroidi  ve hicresel im-
min yetmezlik bir arada ise Digeorge
sendromu akla gelmelidir.

DiGeorge sendromunun komponentleri:
- Timus hipoplazisi

- Paratiroid hipoplazisi

- Konotrunkal ve arkus aorta anomalileri
- Kraniofasial dismorfizm

Tedaviye yanitsiz hipokalsemide hipomag-
nezemi akla gelmelidir.

Hipoparatiroidide laboratuvar, PTH disUk,
Kalsiyum dUsuk, Fosfor yuksek.

OPS Tip-1 major komponentleri:

- Hipoparatiroidi
- Addison
- Mukokutanoz kandidiasis

PSODOHIPOPARATIROIDI
KLASIKLERI
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Paratiroit bezi normal/hiperplazik, PTH di-
zeyi normal/artmistir.

Resim: Psddohipoparatiroidi hastalarinda karakte-
ristik 4. metatars ve metakarp kisaligr gérulmekte-
dir. Bu durum parathormonun embriolojik dénem-
de kemik gelisiminde rol aldiklarini gésterir.

Tip-1 psodohipoparatiroidi (Albright'in he-
rediter osteodistrofisinde) defekt PTHnin
adenilat siklazi aktive edememesi sonucu-
dur. PTH verildiginde Uriner cAMP artisl go-
rlmez.

Eslik eden bulgular:

- MR

- Kisa boy

- Brakidakfili

- Bazal ganglionlarda kalsifikasyon
- Katarakt

Laboratuvar: PTH yiksek, kalsiyum disik,
fosfor yUksek
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Tip-Il psodohipoparatiroidi defekt
cAMP'dedir. PTH verildikten sonra Uriner
cAMP artar, idrar forfor atihmi artmaz.

PRIMER HiPERPARATIROIDI
KLASIKLERi

Primer hiperparatiroidinin  en sk ne-
deni 10 yas alt olgularda hiperplazi,
10 yas Ustl olgularda ise adenomdur.
Sekonder hiperparatirodinin en sik nedenle-
ri KBY ve rasitizm’dirTersiyer hiperparatirio-
dinin nedeni KBY olup bezde otonomidir.

Resim: Subperiostal kemik rezorbsiyonu gérilmek-
tedir. Hiperparatiroidi hastalari igin karakteristik bir
radyolojik bulgudur.

En sik gorUlen hiperparatiroidi sekonder hi-
perparatiroididir.

Hiperparatiroidi bulgulan:
- Kas gi¢suzIigo

- Kusma

- Kabizlik

- Politri-polidipsi

- Kalsiyum tasi

Radyolojik bulgular:

Hiperparatiroidide en karakteristik radyog-
rafik bulgu, subperiostal kemik rezorbsiyo-
nudur. En iyi el falankslarinda gorolor. Ayrica
tuz-biber manzarasi, buzlu cam manzarasi
ve Brown tUmori (Osteitis fibroza kistika) hi-
perparatiroidi'de goérilen diger tipik kemik
bulgusudur.
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Laboratuvar:

- PTH normal, kalsiyum yiksek, fosfor
disik

- Primer hiperparatiroidide spesifik labora-
tuvar bulgusu: Cl/PO4 >33

Tedavi:

- Intravendz sivi: Tedavide ilk verilmesi
gerekendir.

- Furosemid

- Prednisolon

- Kalsitonin

- Mitomisin-c

- Bifosfonatlar

- Plikamisin-Malign hiperkalsemide verilir.
- Diyaliz

DIABETES MELLITUS KLASIKLERI

TiP-1 DIABET

Tip-1DM'de, HLA DQ beta zincirinde aspartik
asit yoklugu hastalik riskinil00 kat riski art-
tinr. Tip-1 DM pankreasta beta hicrelerinin
otoimmun yikimi (IAA: Anti-insilin antiko-
ru, ICA: Islet cell antibody, GADA: Glutamik
asit dekarboksilaz) yikimi ve insUlitis sonu-
cu meydana gelen insUlin eksikligi sonucu
meydana gelir.

Hepatosit nikleer faktor 4 alfa mutasyonu
MODY tip 1, 1 alfa mutasyonu MODY tip 3,
1 beta mutasyonu MODY tip 5 olusumuna
neden olur.

Klinik bulgular:

- Politri

- Polidipsi

- Otonom néropati bulgular: istirahat tasi-
kardisi, parestezi, diare, gastroparezi

- Gorme kaybi: Diabetik retipati

Tani:
Tip-1 DM‘de tani kriterleri:

- AKS>126 mg/d|
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- Random Kan sekeri >200 mg/dl

- OGTT 2.saat >200 olmasi diabet iken,
OGTT 2.saat 140-200 mg/dl olmasi glukoz
- infoleransi olarak tanimlanir.

Otoantikorlar tani kriterleri arasinda yer al-
masa da tip 1 diabet tanisinda yararlidir.

Tedavi:

insilin:

Tip 1 diabet tedavisi, insUlin eksikliginden
kaynaklanmasindan dolayi insGlin replas-
manidir. En kisa etkili instlinler lispro, aspart
ve glulizin (1), uzun etkili instlinler glargine
ve detemirdir.

INSULINE BAGLI ONEMLI
KOMPLIKASYONLAR

Somogy fenomeni:

Gece insulininin yoksek gelmesi sonucu
gece olusan hipoglisemiye reaktif sabah
hiperglisemi meydana gelmesidir. Gece in-
sulinin azaltlmalidr.

Safak fenomeni:

Gece insUlininin dUsUk verilmesi sonucu sa-
bah hiperglisemi gérilmesidir ki bu durum-
da gece insulini arttinimalidir.

Balayi donemi:

Pankreasin insulin tedavisi baslanan tip 1 di-
abetli hastada yeniden insulin salgilamasi-
dir; Bu durumda insilin ihtiyaci azalir. Pnak-
reas rezervine gore birkac haftadan birkag
ylla kadar bu sure uzayabilir.

Pramlintide:

Amilin analogu olup mide bosalmasini du-
zenler ve glukagon salinimi kontrol ederek
etkinlik gosterir. Tip 1 diabetik hastalarda
yoktur. Hem tip1 hem de tip 2 diabetik has-
talara verilebilir.
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KOMPLIKASYONLAR

Diabetik ketoasidoz:

Akut ddnemde en nemli ve 810m nedeni
olabilen komplikasyon ketoasidoza sekon-
der beyin 6demidir.

Ketoasidoz tani kriterleri

- K>300
- pH<7.3 ve HCO3<15
- Ketonemi-ketonUri

Ketoasidozda ilk olarak %0.9 NaCl baslan-
malidir. Ketoasidozda kristalize insulin kulla-
nilir.

Tedavi esnasinda hipoglisemi, hipopotase-
mi, hipokalsemi ve hipofosfatemi gorulebilir.
Hipoglisemiyi 6nlemek icin glukoz disin-
ce %5 deksteroz uygulanmali ve asir kan
glukoz disUsU 6nlenmelidir. Hipopotasemi
insUlin tedavisi ile daha da belirginlesece-
ginden potasyum replasmani da tedavi si-
rasinda uygulanmalidir.

MecCune-Albright syndrome

. ‘ 2

GMNAS gune I L]

Wit B 2

SC insUline asidozun dizelmesi, hastanin iyi
olmasi ve serum Na’un stabil olmasi duru-
munda gegilir.

Diabetik ketoasidozda en 6nemli 6lum ne-
deni beyin 6demidir.

Uzun doénemde en sik komplikasyon retio-
pati, en dnemli 6l0m nedeni nefropatidir.

Nefropatide en erken gérilen bulgu mikro-
albimindridir. MikroalbUminUride ACE inhi-
bitdrleri verilir
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Diabetik néropatide en sik distal simetrik
periferik eldiven-corap tarzi polinéropati go-
rolor.

Akut hipoglisemide glukoz/dekstroz ve glu-
kagon verilebilir.

Mc Cune Albright sendromu:

Gs proteinin alfa subunitini kodlayan missen
mutasyonlar sonucu meydana gelir.

Klinik bulgular:

- Cafe au late lekeleri

- Fibréz displazi

- Yalanci izoseksuel puberte prekoks
- GH ve PRL over-sekresyonu

- Cushing, hipertiroidi

- Renal fosfaturi

Kalman sendromu, anosmi ve amenore
ile karakterize olup; hipogonadotropik
hipogonadizmle karakterizedir.

Puberte prekoks icin yas sinirlari kiz cocukla-
riicin 8, erkeklerde 9'dur.

Pubertenin ilk bulgusu kizlarda meme gelisi-
mi, erkeklerde testislerde bUyUmedir.

Adrenars’dan sorumlu hormonlar DHEA,
DHEA-Str.

Gercek puberte prekoksun en sik nedeni idi-
opatiktir.

Gercek puberte prekoks nedenleri:

- idiopatik

- SSS hastaliklar

- Tomorler

- SSS enfeksiyonlari

- Hipotalamik hamartomlar-en sik organik
nedendir

- Travma

Psddo-puberte prekoks nedenleri:

- Over- testis tumorleri
- Konijenital adrenal hiperplazi,
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- Adrenal bez timaérleri,

- Eksojen sex steroidi kullanimi
- Prematur telars

- PrematUr adrenars

Resim: Mc Cune Albright sendromunda poli-osta-
tic fibroz displazi gorulmektedir.

SORU

Asagidakilerden hangisi hipergo-
nadotropik hipogonadizm neden-
lerinden degildir?

A) Primer overyen yetersizlik
B) Kallman sendromu

C) Klinefelter sendromu

D) Turner sendromu

E) XY gonadal disgenezi

Gergek ve yalanci puberte prekoksu ayir-
mak icin intravendz LHRH testi yapilir.

Puberte prekoksun en 6nemli komplikasyo-
nu boy kisaligidir; tedavi, GnRH analoglari-
dir. Ozellikle pulsatil salinimli GnRH analog-
lari tercih edilmelidir.

McCune Albright sendromunda karakte-
ristik triad Cafe au-lait lekeleri, puberte pre-
koks ve poliostatik fibréz displazidir.

McCune Albright sendromu GNAS1 mutas-
yonu sonucunda gelisir; bu mutasyon sonu-
cunda multipl hormonal akfivasyon izlenir:
Hipertiroidi, Cushing, Akromegali, puberte
prekoks gibi.
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McCune Albright sendromunda yiksek 6st-
rojen seviyeleri ile overyen kistlerin korelas-
yon gosterdigi bildirilmektedir.

Puberte tardanin en sik nedeni konstitusyo-
neldir.

ACIKLAMA

Hormonlarin salinminda pozitif feedback
sistemi 6nemlidir. Testis ve overyen yet-
mezligi olan hastalarda negatif feedback
kalkacagindan dolayi hipofizer hormonlar
olan FSH ve LH artar; hipergonadotropi bu
hormonlarin artisini ifade ederken, hipogo-
nadizm de overyen veya testikUler yetfer-
sizligi ifade eder. Kallman sendromu KAL-1
mutasyonu sonucu olusan ve anosmi ve
amenore ile ortaya ¢ikan bir hastaliktir. KAL-

Resim: Klinefelter sendromunun karakteristik 6zel-
likleri gértlmektedir.

1 geni anosmin proteinini kodlar; bu protein
olfactor bulb’'un hicrelerinin merkezi sinir
sistemine adhezyonunda rol oynar; bu ge-
nin mutasyonu sonucu adhezyon olmaz ve
beyin koku sistemi arasinda baglanti kuru-
lamaz: Anosmi ortaya ¢ikar. Ayni zamanda
GnRH salgilayan hicreler de gégemeyerek
FSH / LH'In saliniminda azalma goérilor: Hi-
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pogonadotropizm.

Hipogonadotropik Hipogonadizm
- izole gonadotropin eksikligi

- Kalman sendromu

- Santral sinir sistemi hastaliklar

- Fonksiyonel gonadotropin eksikligi

Hipergonadotropik Hipogonadizm
- Primer testikUler yetersizlik

- Primer ovaryen yetersizlik

- Klinefelter sendromu ve varyantlar
- Tumer sendromu ve varyantlari

- Anorsi, kriptorsitizm

- XY gonadal disgenezi

Yanit-B

Hipergonadotropik hipogonadizm en sik
nedeni erkekte klinefelter, kizlarda Turner
sendromudur.

Hipogonadotropik hipogonadizmin en sik
genetik sebebi anosmi, amenore ile karak-
terize olan Kallman sendromudur.

En sik konjenital adrenal hiperplazi nedeni
21 hidroksilaz eksikligidir.

Erkek olgunun vyeterli adrojenik hormon
sentezleyememesi sonucu ortaya cikan disi
psodohermafroditizm ve tuz kaybi 21 hid-
roksilaz eksikliginin karakteristigidir.

Erkek olgunun vyeterli adrojenik hormon
sentezleyememesi sonucu ortaya c¢ikan
disi psodohermafroditizm ve artan DOCA
(11-deoksikortikosteron) molekilo nedeniyle
olusan hipertansiyon birlikteligi varliginda 1
hidroksilaz eksikligi akla gelmelidir.

Erkek psédohermafroditizmine tuz kaybinin
eslik etmesi durumunda 3 beta hidroksi
steroid dehidrojenaz eksikligi akla gelme-
lidir.

Erkek psédohermafroditizm ve hipertansi-
yon 17 hidroksilaz eksikligi ile iliskilidir.
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3 beta hidroksi steroid DH eksikligi her iki
cinste de ambigus genitalya yapabilir.

Hipertansiyon, hipokalemi ve yetersiz viri-
lizasyon 17 hidroksilaz eksikligi ile iliskilidir.

11 hidroksilaz eksikliginde hipertansiyon, hi-
pokalemi ve maskulinizasyon gorulebilir.
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HEMATOLOJI
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Fetal hayatta hematopoez yolk sac sonra
karaciger ve daha sonra da kemik iliginde
gerceklesir; kemiklerden ilk klavikulada he-
matopoez meydana gelir.

Dogum sonrasi kemik iligi yetersizligi duru-
munda (idiopatik myelofibrozis) karaciger
ve dalakta tekrar kan yapimi gerceklesebilir
(ektra-meduller hematopoez).

Diamond-Blackfan sendromu kemik iligi
bulgusu tani yasi ilk 1 yas civaridr.

Diamond-Blackfan sendromunda kemik ili-
ginde saf eritroid seri eksikligi izlenir.

Diamond-Blackfan sendromunda vit B12 ve
folik asit seviyeleri normaldir.

Diamond-Blackfan sendromunda retikUlosit
sayisi diusUktor.

Diamond-Blackfan sendromunda EPO, HbF,
eritrosit ADA, i-antijeni ve serum demiri yuk-
sekiir.

Scwachman-Diamond sendromunda pan-
sitopeni ve ekzokrin pankreas yetmezligi
karakteristiktir.

Scwachman-Diamond sendromunda defekt
RNA metabolizmasi ve ribozom olusumun-
da defekt gozlenir.

Scwachman-Diamond sendromunda  ana
klinik bulgu dogumdan itibaren yagd malab-
sorbsiyonudur.

Scwachman-Diamond sendromunda  se-
rum amilaz ve tripsinojen dizeyi dusuktor.

Scwachman-Diamond sendromunda spesi-
fik ve en sik kromozomal bozukluk izokro-
mozom 7: i(7q)dir.

Pearson sendromu sideroblastik anemi
olup makrositer olan ve pankreatik yetmez-
ligi eslik eden mitokondrial DNA mutasyonu
olan bozukluktur.

Kursun zehirlenmesi hipokrom mikrositer
anemi yapan nedenlerdendir.
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SORU

Halsizlik ve ¢abuk yorulma yakin-
malari ile basvuran 5 yasinda erkek
hastanin  yapilan incelemelerinde
Hb: 6,8 g/dL ve MCV: 110 fl olarak
bulunuyor. Bu ¢ocugun serumunda
homosistein ve metil-malonik asit
duzeyinin yUksek oldugu da sapta-
niyor.

Bu olguda aneminin en olasi nede-
ni asagidakilerden hangisidir?

A) Sideroblastik anemi
B) Tiamin eksikligi

C) Folik asit eksikligi

D) Vitamin B12 eksikligi
E) Pridoksin eksikligi

ACIKLAMA

Anemi tanimlamasi hemoglobin dizeyi ile
tanimlanmaktadir; olgunun hemoglobin de-
geri < 10 gr/dl altinda olmasi ve yuksek MCV
sahibi olmasi nedeniyle makrositer anemi
ile uyumludur. Homosistein hem folik asit
hem de B12 artarken metil-malonik asidemi
B12 eksikligine 6zgUdur; bu nedenle B12 ek-
sikligi ilk planda akla gelmelidir.

Megaloblastik makrositer anemi
nedenleri:

- Folik asit eksikligi

- Herediter oratikasiduri

- Tiamine cevap veren anemi

izole makrositer anemi nedenleri:

- Diamond-Blackfan anemisi
- Aplastik anemi

- Hipoftriodi

- Karaciger hastaliklari

- Myelodizplazi

Yanit-D

Megaloblastik aneminin dnemli nedenleri
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folik asit, vitamin B12 eksikligi, D. Latum en-
festasyonu, metotreksat kullanimidir.

Keci suty ile beslenme folik asit eksikligine
neden olur.

Folik asit antagonisti 6nemli ilaglar, trime-
toprim-sulfametaksazol, metotreksat ve pri-
metamindir.

Megaloblastik anemide periferik néropati,-
vibrasyon ve pozisyon duyu kaybi ilk planda
B12 eksikliginin belirtecidir. Folik asit eksikligi
néropatiye neden olmaz.

Megaloblastik anemide kemik iligi hipersel-
[Ulerdir; anemi inefektif eritropoez nedeniyle
meydana gelir.

Megaloblastik anemide hematolojik
bulgular:

- Makrositoz; MCV artar

- NUkleositoplazmik dissosiasyon
- Nétrofillerde hipersegmentasyon
- RetikUlositopeni

- inefektif eritropoez: LDH artisi

- Serum demir artisi

Cocukluk caginin en sik megaloblastik ane-
mi nedeni folik asit eksikligidir.

B12 eksikliginde Schilling testi, Folik asit ek-
sikligi tanisinda FIGLU testi kullanilir.

Eriskinlerde en sik megaloblastik anemi ne-
deni vitamin B12 eksikligidir.

Vitamin B12 terminal ileumdan emilir.

intrensek faktér eksikligi vitamin B12 eksikli-
gine neden olur.

Mide cerrahisi sonrasi en sik anemi nedeni
demir eksikligi iken bunu B12 eksikligi izler.

B12 eksikliginde serumda ve idrarda tani-
da metilmalonik asit ve homosistein arhsi
destekleyicidir.

Lesch-Nyhan sendromu megaloblastik ane-
minin yanisira mental retardasyon, self-mu-
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tilizasyon ve koreoatetoz ile karakterizedir.

Cocuklukta en sik nutrisyonel eksiklik de-
mir eksikligidir.

Vicuttaki majoér depo demiri gostergesi fer-
ritindir.

Demir emilimini Fitatlar, Antasit, Fosfat azal-
tirlar.

Demir emilimini askorbik asit ve aminoasit-
ler arttinirlar.

Demir eksikligi anemisinde en sik bulgu so-

SORU

Asagidaki durumlardan hangisin-
de serbest eritrosit protoporfirininin
artmasi beklenmez?

A) Kronik enfeksiyonlar

B) Demir eksikligi anemisi
C) Akut myeloid 16semi
D) Sideroblastik anemi

E) Bakir eksikligi

lukluktur.
ACIKLAMA

Serbest eritrosit protoporfirinojeni 6zellikle
demir eksikligi anemisinde artar. Bunun
disinda arthg diger durumlar sunlardir:

- Kursun zehirlenmesi

- YUksek retikulosit sayisinin oldugu
durumlar

- Kronik enfeksiyonlar

- Eritropoetik protoporfiri

- Akut myeloid I6semi

- Bazi sideroblastik ve diseritropoetik
anemiler

Yanit-E

Demir eksikligi anemisinde serbest eritrosit
protoporfirinojeni artar.
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Demir eksikligi anemisinde spesifik bul-
gular:

- PIKA
- Mavi sklera
- Kasik tirnak

Demir eksikligi/kronik hastalik anemisinde
ayiricl tanida en iyi kriter serum transferin
reseptory (TfR)/log ferritin orani‘dir.

Demir eksikligi anemisinde katilma nobetleri
nedeni MAO enzim aktivitesinde azalmadir.

Kronik Demir eksikligi anemisinde klinik
bulgular:

- Anguler stomatit

- Dil papillalarinda atrofi
- Glossit

- Gastrik atrofi

- Ozofageal striktor

- Hepato-splenomegali

Demir eksikligi anemisi tedavisinde
dizelme siras::

- Istah artisi

- Kemik iligi yaniti (eritroid hiperplazi)
- RefikUlositoz

- Hemoglobin

- Depolarin dolmasi

- Mikrositozun dizelmesi

Demir eksikligi anemisi tedavisinde
transfiizyon endikasyonu:

- Kalp yetersizligi,

- Serebral iskemi bulgusvu,

- Hemoglobin<4 g/dl

Kronik hastaliklarda anemisi hipokrom mik-
rositer olsa da siklikla normositerdir.

Kronik hastalik anemisinin en sik gorilen
nedeni kronik bobrek yetmezligidir.

Serum demirinin diisiik oldugu iki
hastalik:

- Kronik hastalik anemisi
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- Demir eksikligi anemisi

Kronik hastalik anemisinde laboratuar:

- Serum demir dUsuk

- SDBK dusuk

- Ferritin artmis

- FEP artmis

- Transferrin reseptér normal

Hem sentezinde bozukluk eritroit dnciller-
de demir birikimi sonucunda sideroblastik
anemi gorolor.

Kemik iliginde ring sideroblastlar mitokond-
rilerde biriken demirin amorf ve normalden
fazla olmasi ile karakterizedir.

Emriyoda ilk gorUlen kan hicreleri kirmizi
seri (hemositoblast) hicreleridir.

Gebeligin son 3 ayinda ve dogumdan sonra
ana kan yapim yeri kemik iligidir.

Myeloid hematopoez klavikulada baslar.

Pluripotent kok hicrenin gelisim yeri ve yi-
zey belirteci mezodermdir ve CD34(+) hic-
relerden olusurlar.

Eritrosit yapiminin esas dizenleyicisi peritu-
buler kapiller endotelinden salinan eritropo-
etindir.

Eritropoetin yolk sac kesesindeki evrede et-
kili degildir.

ilk olusan hemoglobin zinciri epsilon, ilk
olusan Hb, Hb Gowerz 1, major embriyonik
hemoglobin Hb Gowerz 1dir (2 epsilon+2
zeta).

Yenidoganda en ¢ok bulunan hemoglobin
olan HbFin yapisi 2 alfa+2 gama igerir.

Normal yenidoganin Hb oranlari: %70 HbF +
%30 HbA1 + %1 HbA2'dir.

Eriskin hemoglobini olusturanlar: HbA1(%97)
+HbA2(%2-3)
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Eriskin Hb zincirleri:

- HbAT: 2 alfa + 2 beta
- HbA2: 2 alfa+ 2 delta

Normal eriskinde beklenen hemoglobin zin-
cirleri: ALFA-BETA-DELTA.

Maternal dolasimda fetal eritrosit belirleme
testi Keihauer-Betke testidir.

HbFin hematolojik strese bagh olarak
arthg hastaliklar:

- Hidroksi-Ure

- Hemolitik anemiler
- Lésemi

- Aplastik anemi

Eritropoezde hemoglobin sentezinin basla-
digi safha polikromatofilik eritroblasttir.

Term yenidoganda ortalama hemoglobin ve
MCV degerleri: Hb: 16.5 gr/dl ve MCV: 108
fl'dir.

Cocuklarda fizyolojik anemi 8.-12. Haftada
meydana gelir; normokrom normositerdir
ve tedavi gerektirmez, takip edilmelidir.

Anizositoz gostergesi RDW artisidir.

Mikrositer anemi nedenleri (MCV disiik)
anemiler:

- Demir eksikligi

- Bakir eksikligi

- Kursun

- Aluminyum zehirlenmesi
- Talasemi

- Sideroblastik anemi

- Pridoksin eksikligi

Aplastik anemi megaloblastik olmayan
makrositer (MCV yUksek) anemi yapar.

Normositik anemi nedenleri:

- Akut kanama

- Kr. Hastaliklar

- Loésemi

- Talasemi disi hemolitik hastaliklar
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Retikilositoz kemik iligi disi yikimin belirtile-
rinden olup akut hemoliz lehinedir.

Otoimmin hemolitik anemi sicak ve so-
guk antikorlara bagh olarak meydana gelir.
periferik yikim nedeniyle retikUlosit yuksek,
indirekt bilirdbin artisi ve Coombs pozitifligi
karakteristik 6zellikleridir. Benzer tabloda
coombs negatifligi hemoglobinopati, en-
zimopati, membran defekti ve ilaglar gibi
non-immun nedenler akla gelmelidir.

Periferik yaymada target (hedef) hicresi
talasemiler icin karakteristik olsa da demir
eksikligi, hemoglobinopatiler gibi farkh pa-
tolojilerde de akla gelmelidir.

Periferik yaymada sferosit herediter sfero-
sitoz ve otoimmin hemolitik anemiler icin
karakteristikfir.

Periferik yaymada akantosit abetalipopro-
teinemide gorulUr.

Periferik yaymada sistosit mikroanjiopatik
hemolitik anemiler (HUS), renal ven trombo-
zu ve protfez aort kapag /Aort koarktasyo-
nunda goralur.

Periferik yaymada bazofilik noktalanma
kursun zehirlenmesi ve demir eksikliginde
gorilur.

Periferik yaymada Howell-Jolly cisimcikleri
postsplenektomi ve megaloblastik anemide
gorolur.

Periferik yaymada ekinosit pirivat kinaz ek-
sikliginde gorulur.

Periferik yaymada denatire hemoglobin
parcaciklar olan heinz cisimcikleri G6PD
eksikliginde gorulur.

FANKONIi APLASTIK ANEMI

- Konijenital aplastik anemi tipidir.

Klinik bulgular:
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- Hiperpigmentasyon

- Basparmak yoklugu

- Mikrosefali

- Kisa boy

- Pansitopeni

- Fanconi anemisinde ilk ortaya ¢ikan
hematolojik bulgu... Trombositopeni

Tani:

- Diepoksibutan (DEB) testi veya Mitomisin
C festi.

Kemik iligi aspirasyonu tanisaldir. HiposellG-
ler ve yagdan zengindir.

Fankonide AML, MDS, Cilt-Dil-Bas-boyun
mide ve 6zefagus kanserleri riski artar.

Fanconi anemisi tedavisinde androgen, ste-
roid, GM-CSF ve KiT uygulanrr.

KIT uygulananlarda graft versus host has-
tahid riski artar.

Kronik ITP’de dUsen immun-globulin IgAdir.

ITP tedavisinde steroid, immUnglobilin, An-
ti-D verilir.

Cocukluk caginin en sik kanama bozuklugu
[TP'dir.

ITP’de en sik kanitlanan enfeksiyon Epstein
Barr virus (EBV) enfeksiyonudur.

ITP ve otoimmUn hemolitik anemi birlikteligi
Evans sendromu olarak tanimlanir.

Kronik ITP 6 ay'I asan iTP olgularinda akla
gelmelidir.

Prusya mavisi ile amorf ve normalden faz-
la demir depolanmasi Sideroblastik anemi
icin karakteristiktir.

Sideroblastik anemide anemiye ragmen ti-
pik kemik iligi bulgusu eritroid hiperplazidir.

Konjenital sideroblastik anemide eksik en-
zim ALA sentetaz enzimidir.
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Sideroblastik anemide laboratuar
bulgulan:

- Mikrositer anemi,

- RetikUlositopeni,

- Kemik iliginde ring sideroblastlar,
- Eritroid hiperplazi

Pearson sendromu sideroblastik anemi ve
pankreas yetmezligi varidinda akla gelme-
lidlir.

Pearson sendromunda eritrositler makrosi-
tiktir.

Sideroblastik anemi yapan 6nemli
nedenler:

- Izoniazid,

- Kloramfenikol,

- Kursun

Sideroblastik anemide tedavide yiksek doz
vitamin B6 verilir.

Herediter sferositozda membran spekirin
ve ankirin proteinlerinde defekt izlenir.

Herediter sferositoz tipik 6yki splenomega-
li, anemi, sarilik ve safra taslandir.

Herediter sferositozda laboratuar:

- Sferositler

- Osmotik fraiilite arhsi

- RetikUlositlerde artis

- Hiperbilirubinemi

- Hiperkromi (MCHC artigi)

Herediter sferositozda krizler:

- Aplastik-en sik parvo viris enfeksiyonuna
bagl

- Hemolitik- en sik

- Megaloblastik- en sik diyet folat eksikligi

Herediter sferositozda kuratif tedavi sple-
nektomidir.

Paroksismal nokturnal hemoglobinuri erit-
rosit membran kompleman inhibitérlerinde
defekt sonucu alternatif kompleman yolu
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Uzerinden yikimla karakterizedir.

Paroksismal nokturnal hemoglobintri CD
55(DAF) ve CD 59 (MIRL) molekillerinde de-
fekt sonucu meydana gelir.

Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri
klinik triad:

- Hemolitik anemi

- Pansitopeni

- Trombosis (HiperkoagUlabilite)

Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri tan
testleri:

- Asit Ham testi

- SUkroz lizis testi

- CD 48-59 andlizi

- Akim sitometrisi: Kesin tani yéntemidir. Bu
testte FLAER (FIéresan aerolizin testi) ya da
monoklonal antikorlar kullanilir.

- Eritrosit asetilkolinesteraz seviyesi

Paroksismal nokturnal hemoglobintride
splenektomi hemolizin infravaskdler olmasi
nedeniyle gereksizdir.

Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri‘de
tedavi:

-KiT

- Antikoagulan

- Demir

- Ekulizumab

Glukoz 6PD eksikliginde hemoliz intravas-
kUlerdir; splenektomi gereksizdir.

G6PD eksikligi en sik enzim gorilen enzim
eksikligi nedenidir.

G6PD eksikligi X'e bagl resesif gecis goste-
rir.

G6PD eksikligi oksidan stres ve hemolitik
anemi ile iliskilidir.

Glikoliz bozuklugu ve hemolitik anemi pir0-
vat kinaz eksikligini akla getirmelidir.
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Pirvat kinaz eksikligi otozomal resesif ka-
Irtilir.

Bakla yemeyi takiben hemolitik anemilfa-
vizm) G6PD eksikligini akla getirmelidir.

G6PD eksikliginde anemiye en cok sebep
olan neden enfeksiyonlardir.

G6PD krizinde hemoliz, Sarilik, Splenomega-
li ve periferde heinz cisimcikleri gorolor.

PirGvat kinaz eksikliginde periferik yaymada
ekinositler(tirtikl  eritrositler) ve piknositler
gorolur.

G6PD eksikliginde hemoliz yapan ilaglar:
- Antipiretik (aspirin)
- Sulfonamid (Kotrimaksazol)

- Sitma ilaclan
- Nitrofrantoin

Normal Hemoglobin yapisi:

- HbAT1 (2 alfa, 2Beta)
- HbA2 (2 alfa, 2delta)
- HbF (2 alfa, 2gama)

Alfa talasemide klinik tablolar:

- Sessiz tastyicilik-trait
- HbH hastalid
- Hidrops fetalis

Beta talasemide klinik tablolar:

- Sessiz tastyicilik

- Talasemi tastyicilik

- Talasemi intermedia
- Talasemi Major

Alfa talasemi hidrops fetalis varliginda
4-gama (barts) ile karakterizedir (HbA ve
HbF bulunmaz).

Alfa talasemi traitte laboratuar:

- Mikrositoz

- Hafif anemi

- Hb elektroforezinde sadece yenidoganda
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anormallik

HbH hastaligi, yenidoganda anemi ve ciddi
hipokromi ile ortaya ¢ikar.

HbH hastahiginda laboratuar:

- Hipokromi, mikrositoz
- Anemi
- Hb Elektroforezinde 4 Beta: HbH gorGlur

Alfa talaseminin en agir formu hidrops fe-
talistir.

Hidrops fetalis tanisi Hb elektroforezinde
4Gama bulunmasi ile konur; hastalik yeni-
doganda siddetli anemi, 6dem ve konijestif
kalp yetmezligi ile ortaya cikar.

Talasemi minorde laboratuar:
- MCV cok dusuk,

- Hb hafif dUsUk,

- RDW normal,

- HbA2 ve HbF hafif yUksek

Talasemi minor sinirda aneminin yanisira
mikrositoz ve Hb A2: >% 3 olmasidir.

Talasemi-Demir eksikligi ayinminda kullani-
lan test Mentzer indeksidir.

Talasemi intermediada  fizik muayenede
splenomegali gorulebilir.

Talasemi majorde HbF>%90, HbA2/A1 ora-
ni A2 lehine iken infermediada HbF%60-80,
HbA1 %20-40 civaridir.

Talasemi majorde aneminin ortaya ¢ikis za-
mani fetal hemoglobinin azalmaya basladi-
g1 3.aydan sonradir.

Kasabach-Meritt sendromu kavernéz he-
mangiom ve trombositopeni ile karakteri-
zedir.

Trombotik trombositopenik purpura, ates,
trombositopeni, anemi, ABY, korlik ve kon-
vilsiyon ile karakterizedir.
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DIC gorilen maligniteler, AML M3 ve
Néroblastomadir.

DIC‘te laboratuar:

- PT, PTT, TT uzar
- Trombositopeni
- Fibrin yikim GrUnleri ve D-Dimer artar

DIC tedavisi:

- TDP

- Trombosit

- Kriyopresipitat
- rAPC

- Heparin

Trombositlerde fonksiyon bozuklugu
yapan hastaliklar:

- Bernard Solier-Gp Ib-IX adhezyon mole-
kolG defekti

- Glanzman-Gp llb-llla agregasyon molekdl
defekti

Kanama zamaninda uzama olmasi trom-
bastenilerin ortak bulgusudur.

Glanzman sendromunda frombosit sayisi
normal ve agregasyon bozuklugu sézkonu-
sudur.

Bernard solier sendromunda trombositope-
ni ve dev trombositler tanisaldir.

Faktor X eksikliginde sistemik amiloidoz ile
birlikte PT, aPTT'nin beraber uzamasi karak-
teristikfir.

Transglutaminaz (Faktor Xill) eksikligi:

- Travma sonrasi kolay moraran ¢ocukta
umblikusun da geg dUstUgu saptaniyor.

- Tarama testleri normal olan hastada olasi
tani...

Protein C eksikligi variginda warfarin kul-
laniminda ilk gUnlerde protein C ve S di-
zeyi azaldigindan dolayr prokoagulasyon
meydana gelir; yaygin cilt nekrozlari ortaya
cikar. Bu tablo purpura fulminans olarak ta-
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nimlanir.

Aspirin anti-agregasyon yaparak kanama
zamanini uzatir.

Anti-Trombin lll heparin kofaktor olarak ta-
nimlanir.

En sik heretider trombofili nedeni aktive pro-
tein C rezistansi (Faktor V leiden mutasyonu)
dir.

Homosisteinemi arteryel ve vendz tromboz
nedenidir; tromboza egilim yapan metabo-
lik hastalik gurubundadir.

L-Asparaginaz, koagilasyon faktér sente-
zini bozan ilactir; [6semili hastalarda tedavi
oncesi koagulasyon parametreleri deger-
lendirilmelidir.

Cocukluk ¢caginin en sik gorlen malign has-
tahgi 16semilerdir.

Cocukluk ¢agdi kanserlerinin siklik sirasi 16se-
mi, SSS tOUmorleri, lenfoma, néroblastom ve
Wilms tGmorodur.

ALL tanisinda kemik iliginde gerekli blast
hucre orani >%25 olmasi tanisaldir.

L3 tipi ALL'den sorumlu olan EBV'dir.
En sik gorUlen ALL tipi erken preB ALL “dir.

En iyi prognozlu ALL tipi erken preB CALLA
pozitif subtiptir.

Sitoplazmada vakiolizasyon olan ALL tipi
matUr B-cell ALLdir.

ALL'de 6n mediastende kitle T hicreli ALL'de
gorulor.

ALL'de en sik ekstrameddller tutulum SSS'dir.

Kemik iligine en sik metastaz yapan tUmor
noéroblastomadir.

ALL ile en cok karnisan hastalik enfeksiy6z
mononikleozdur.

ALL'de en sik semptom ve bulgu atestir.
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AlLL'de remisyon icin kemik iliginde blast
orani <%5 olmalidir.

TOUmor lizis sendromunda en sik gorilen hi-
peririsemidir.

ALL'de en sik gorulen relaps kemik iligidir.

infantlarda en sk gérilen ALL tipi proB
ALLdir.

Yuzey Ig pozitif ALL matir B hicreli ALLdir.

E-rozet olusturan ALL T hicreli ALLdir.

ALl'de disiik risk kriterleri:
-1-9 yas

- |6kosit<50.000

- Hiperdiploidi

-1(12,27)

- Tedaviye yanit

ALl'de yiksek risk kriterleri:

-1-9 yas disi

- Lokosit>50.000
- Hipodiploidi

- 1(4;11) ve 1(9;22)
- Tedaviye yanit

ALL tedavisinde sadece idamede 6-merkap-
topUrin kullanilir.

ALL tedavisinde ndropati,ileus, pitosis yan et-

kileri vinkristin ile iliskilidir.

L-Asparaginaz’in nemli yan etkileri:
- Sekonder diabet

- Pankreatit
- kanama diatezi

Auer cismi AML'de gorulir.

2 yasindan buyUk ¢ocuklarda en sik gérilen
AML tipi AML-M2'dir.

Prognozu en iyi tip AML tipi AML-M3 subti-
pidir.

DIC'in en sik goruldogu AML tipi, AML- M3
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subtipidir.

Down sendromunda en sik gorilen AML tipi
AML-M7‘dir.

AML'de prognostik gosterge olmayan faktor
SSS tutulumudur.

Sekonder AML'de en sik gorilen tip AML-M5
subtipidir.

AML-M3‘te gorilen sitogenetik anomali
1(15;17) translokasyonudur.

AML'de l6semik hucrelerden olusan lokalize
tOmor kitlesi kloromadir.

En sik kemik iliginde skleroz gorilen AML tipi
AML-M7 olup bu durumda aspirasyon degil
biopsi alinmalidir.

AML'de prognoztik esik I6kosit sayisi 100.000
/mm3-dir.

Konjenital [6semi tani yast ilk 6 haftadir.

Konjenital (neonatal) [6semide en sik gori-
len 16semi tipi AMLdir.

Neonatal I6semide sik gérilen form Leuke-
mia cutistir.

AML tanisi koymak igin kemik iliginde gerekli
blast orani > %30 olmalidir.

Auer cisminin en belirgin oldugu AML fipleri
AML M1-M2-M3'tUr.

All-trans-retinoik asit tedavisi ve AML tipi
AML M3'tir.

All-trans-retinoik asit etkisi diferansiasyonu
artirici olmasidir.

AMLde pozitif boyalar sudan-black ve pe-
roksidaz (+)ligidir.

AML’de en 6nemli iyi prognoz kriterleri:
- Down sendromu varligi

- AML M3 olmasi

-1(15;17)
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- inv(16)

- 1(8;21)

- IndUksiyon tedavisine iyi yanit
- Auer Rod varligi

Klasik Hodgkin Lenfoma tipleri icinde bulun-
mayan alt tip nodiler lenfosit predominant
tip olup prognozu oldukca iyidir.

En sik gorulen Hodgkin Lenfoma tipi noduler
sklerozan tiptir.

EBV ile iliskili Hodgkin Lenfoma tipi Mikst
hucreli tiptir.

HIV ile iliskili Hodgkin Lenfoma tipi lenfosit-
ten fakir tiptir.

Prognozu en két0 olan Hodgkin Lenfoma tipi
lenfositten fakir tiptir.

Reed-Stenberg hiicreleri kaynaginin kesin
olmamakla birlikte &ncUl veriler B-lenfosit
oldugu yonUndedir.

Lakiner hucreli Hodgkin lenfoma noduler
sklerozan tiptir.

Hodgkin Lenfomada B semptomlar, ates,
gece terlemeleri kilo kaybidir.

B semptomlari ile Hodgkin lenfomayi en ¢ok
taklit eden hastalik sekonder tiberkilozdur.

Hodgkin lenfomada hicresel immin sis-
temde bozukluk vardir; zona vb riski artar.

Hodgkin lenfoma tedavisinde yer alan pro-
karbazinin uzun dénemde infertilite yapabi-
lecegi akilda tutulmalidir.

Hodgkin lenfoma tedavisinde siklofosfamid
hemoraijik sistit yapabilir.

Hodgkin lenfoma tedavisinde adriamisin
kardiyo-toksik etki yapar.

En sik nefrotik sendrom yapan malign has-
talik Hodgkin lenfomadir.

Servikal, ve abdominal lenfadenopati-
ler olan Hodgkin lenfoma evresi evre Il ile
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uyumludur.

Servikal, mediastinal, supraklavikler, aksil-
ler lenfadenopatiler olan Hodgkin Lenfoma
evresi evre Il ile uyumludur.

En sik gorGlen Non Hodgkin Lenfoma Burkitt
lenfomadir.

Non-Hodgkin lenfomada en sk yerlesim
abdominaldir.

Non-Hodgkin lenfomada en sik sitogenetik
anomali c-myc:t (8;14) translokasyonudur.

On mediasten tutulumu ile gelen NHL subti-
pi lenfoblastik tip NHL'dIr.

Lenfoblastik NHL hicre tipi T-Lenfosittir.

Histopatolojik incelemede lenf nodunda yil-
dizl gokyuzU manzarasi Burkitt Lenfoma icin
karakteristikfir.

Endemik Burkitt lenfomada en sik yerlesim
yeri cene bolgesidir.

En sik tUmér lizis sendromu yapan hastalik
Burkitt lenfomadir.

TOmor lizis sendromunda en sik gorlen la-
boratuar bulgusu hiperurisemidir.

TUmGr lizis sendromu komponentleri:
- HiperUrisemi
- Hiperpotasemi

SORU

Asagidaki mikroorganizmalardan
hangisi ile kanser iligkili degildir?

A) Human Herpes Viris 8

B) Ebstein Barr VirUs

C) Helicobacter pylori

D) HIV (human immunodefficiency
virus)

E) Zika virGs0
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- Hiperfosfatemi
- Hipokalsemi
- ABY

Mediasten tutulumu olan NHL evre Il ile
uyumludur.

ACIKLAMA

Pekcok viral ve bakteryel ajanin genetik ya-
plyl bozarak prekanser6z tablolara neden
oldugu bildirilmektedir. Bunlar arasinda en
bilinenleri EBV, HIV, H. Pilori ve HHV-8dir.
Zika virGsU mikrosefali etkenleri arasindadir.

Human Herpes Virus 8 ile iliskili
maligniteler:

- Kaposi sarkomu

- Multisentrik Castelman hastaligi

- Lenfoproliferatif sendrom

- Primer effozyonlu abdominal lenfoma

EBV iliskili malign durumlar:

- Burkit lenfoma

- Nazofarenks karsinomu

- Merkezi sinir sistemi lenfomasi
- Lenfoproliferatif sendrom

Helicobacter pylori iliskili maligniteler:
- Gastrik karsinom

HIV iliskili malign durumlar:

- Leimyosarkom,

- Merkezi sinir sistemi lenfomasi
- Kaposi sarkomu

Yanit-E

EBV ile iliskili maligniteler:

- Nazofarenks karsinomu

- Burkitt-Hodgkin(Mikst ve Lenfositten fakir)
- Duncan-immun supresiflerde

- Leiomyosarkoma

- SSS lenfomasi

Kaposi sarkomu HHV-8 iliskili AIDS hastala-
rinda stk gorulen malignensidir.
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Cocuklarda en sk Vena Kava superior
sendromu yapan lenfoblastik lenfomadir.

GVHD olusum mekanizmasi donér T hic-
releri alicinin MHC antijenine karsi aktive
olmasidir.

Akut ve kronik GVHD'nin farki kronikte CD8 T
lenfosit ve gama-interferon aktivasyonunun
olmayisidir.

KiT'den 2 ay sonra GVHD olusumu akut
GVHD lehine kabul edilmelidir.

Kok hicre transplantasyonu  yapilacak
hastaya verilecek Urinde yeterliligi aranan
hucre kék hicre markeri olan CD34 pozitif
hicrelerdir.

GVHD tutulan sistemler:

- GIS(diare)

- Ve nadiren akciger ve eklem tutulumu
- Hepatit

- Deri tutulumu, dokunts

Talasemi maijorde transfizyonlara baslan-
gic yasl 6-12. ay arah@idir.

Talasemi major beta globdlin yoklugu ile ka-
rakterize olup, HbF:%92, HbA2:%7 oranla-
rinda beta zinciri icermeyen hemoglobinler
gorulor.

Talasemi majorde en 6nemli mortalite nede-
ni kalp yetmezligidir.

Beta talasemili ¢ocuklarda surviyi uzatmak
icin uygun yaklasim hipertransfizyon ve se-
lasyondur.

Talasemi majorde sik transfozyonlar demir
rezervini arttnr; bu durumda selasyon uy-
gulanmalidir. Selasyon tedavisinde ferritin
>1000 olunca desferoksamin kullanilir.

Talasemi majorde splenektomi
endikasyonu:

- Hipersplenizm bulgulari

- Son 1yilda uygulanan eritrosit transfizyo-
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nu miktart %50°den fazla artmissa,

Talasemide kir saglayici tedavi kemik iligi
transfozyonudur.

Orak hicreli anemide oraklasma 1.5-2. ay-
dan itibaren baslar.

Orak hucreli anemide tekrarlayici kemik ag-
rlarn ve hemoliz ataklar karakteristiktir.

Orak hicreli anemide laboratuar:

- Anemi,

- MCV normal,

- RetikUlositoz,

- Sedimantasyon dusuk,
- Howell Jolly cisimcikleri,
- Sickling testi pozitif

Sedimentasyon iki hastalikta (2S) belirgin
artmaz: Siroz ve Sickle cell disease

Orak hucreli anemide krizler:

- El-ayak sendromu; agrili krizler

- Aplastik-en sik parvo virUs enfeksiyonuna
baghdir.

- Vazooklizif-en sik gorulen krizdir.

- Sekestrasyon-Dalakta ani biyime sonucu
meydana gelir.

- Hemolitik

Orak hicreli anemide osteomiyelitin en sik
nedeni staphylococcus aureustur. Salmo-
nella lokal bazi yerlerde en sik olsa da glo-
bal anlamda sikhdinin arthdr sdylenebilir.

Orak hicreli anemide direncli bacak Ulserle-
ri, priapizm, safra tasl, FSGS, serebral vasks-
ler olay ve dalakta fibrosis riski artar.

Orak hicreli anemide artan enfeksiyonlar:

- Salmonella osteomyeliti (bilateral ve
simetrik tutulum),

- Splenektomi sonrasi pndmokok enfeksi-
yonlari,

- Desferoksamin tedavisi alanlarda Y.
Enterocolitica
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Orak hicre anemili hasta agn kriz
tedavisi:

- Hidrasyon

- Narkotik analjezi

- Kan transfizyonu 6nerilmez!

Sekestrasyon krizinde tedavi:
- Hidrasyon ve transfizyon

Orak hiicreli anemide profilaksi
- Penisilin
- Pnémokok ve H. influenza asilar

Orak hiicreli anemide tedavi:

- KiT (kiratif)
- HidroksiUre

Orak hiicre tasiyicihg ile birlikte riski artan
malignite:

- Renal meduller karsinom

Otoimmun hemolitik anemi laboratuar:

- Coombs pozitif
- RetikUlositoz

- Sferositler

- Polikromazi

Soguk tip otoimmin hemolitik anemi en sik
neden Mikoplazma enfeksiyonlaridir.

Mikroanjiopatik hemolitik anemi gorilen
durumlar:

- HUs

-TTP

-DIC

- Dev Hemanjiom

- AML-M3

- Néroblastoma

Plazmada en fazla bulunan faktor: Faktor
I: Fibrinojen.

Plazmada bulunmayan faktor: Faktor lll:-
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Doku faktor0.

Yan 6mri en kisa olan faktor: Faktor VII.

PT uzamasi nedenleri:

- VitaminK’ya bagli faktorlerde defekt
- Karaciger hastaligi
- Yenidodanin hemoraijik hastalid

aPTT uzamas! yapan nedenler:

- Hemofili

- Von Willebrand hastaligi
- Heparin

- Lupus antikoagUlan

izole parsiyel tromboplastin zamani
(aPTT) ile taninan faktor eksiklikleri:
-F8

-F9

- F11 eksikligi

Hemofili A ve B genetik olarak X'e resesif
kalitilir.

Faktor VIIl endotel hucresi ve megakaryosit-
te sentezlenir.

Hemofili Ada en sik klinik bulgu hemartroz-
dur.

Hafif-orta-agir Hemofili A'da ortak laboratu-
ar bulgu aPTT uzamasidir.

Hemofili A tedavisi:

- Faktor VIl konsantresi
- Kriyopresipitat

- TDP

- Desmopressin

- Traneksamik asit

- Steroid

Faktor VlilI‘e karsi inhibitor varhiginda
tedavi:

- YUksek doz F-VIIl

- RitUksimab

- Rekombinant F-VII
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- Protrombin konsantresi

Sistemik amiloidozda Faktor X eksikligi ka-
rakteristiktir.

En sik gorUlen herediter kanama diyatezi
vWF hastaligidir.

Tip | VWF eksikligi en sik gérulen tip olup OD
gegisli formudur.

VWF eksikligi klinik bulgular:

- Mukozal kanamalar
- Epistaksis
- Menoraiji

VWF eksikliginde tedavide yer alanlar:

- DDAVP

- Transamin

- Predizolon

- Kriyopresipitat

F XIIl eksikliginde umbilikal kanama, tekrar-
layan abortuslar ve gébegin ge¢ dismesi
bu faktérin koagulasyon disi fonksiyonlari
oldugunu gosterir.

F Xl eksikligi, kanama bozuklugu goérilme-
yen ve tromboza egilim olan faktor eksikligi
formudur.

Faktdr Xl eksikliginde laboratuar testler
normaldir (PT, aPTT, trombin time ve kanama
zamani); tani plazma dizeyi ile konur.
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Hepotablastoma riskinde artis gérilen has-
talik Beckwith-Wideman sendromudur.

Cocuklarda en sik goérilen yumusak doku
tOmMoru rabdomyosarkomadir.

Rabdomyosarkomanin en sik géroldogo yer
bas boyun bélgesidir.

Rabdomyosarkomanin en sk metastaz
yaphdi yer akcigerdir.

Rabdomyosarkomada en két0 prognoz al-
veoler tiptir.

Yenidogan bebekte kalpte en sik gérulen kit-
le rabdomyomadir.

Osteosarkomanin en sk gorGldigo yas
adelosan donemdir.

Osteosarkoma en sik yerlesim yeri uzun ke-
miklerin metafizyel ucu (en sik diz ¢evresi)
dur.

Osteosarkomanin en sik metastaz yeri ak-
cigerlerdir.

Osteosarkoma  tedavisinde bulunmayan
radyoterapidir.

Ewing sarkoma en sik yerlesim yeri uzun
kemiklerin diafizidir.

Ewing sarkomanin en sik metastaz yeri ak-
cigerlerdir.

Ewing sarkomada sitogenetik anomali
t(11;22) translokasyonudur.

Kondroblastoma, uzun kemiklerin epifizin-
de olusan benign kikirdak neoplazisidir.

KUcUk el kemiklerindeki intrameduller ekto-
pik kikirdak enkondromadir.

Osteoid osteoma malign risk tasimayan ve
aspirine iyi yanit veren agri ile karakterize
tOmoral lezyondur.

Kemik didfizinde sodan zan gorGnimi
Ewing sarkom'u ile iliskilidir.
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Langerhans hicreli histiositozisde en sik ke-
mik tutulumu goérolor.

Birbeck grandlleri ve CD1a pozitifligi langer-
hans hiicreli histiositozis ile uyumludur.

Resim: Birbeck grandlleri hicre ici tenis raketi go-
ronUmuideki cisimcikleridir; epidermal langerhans
hicrelerine spesifiktir. Langerin proteini ile bu ci-
simcikler arasinda inter-aktivite oldugu bildiriimek-
tedir.

Langerhans hicreli histiositozda en sik SSS
tutulumu prezentasyonu tipi diabetes insipi-
dus'tur.

Hemofagositik lenfohistiositoz'un tipik kli-
nik parametreleri: Ates, splenomegali, bi-
sitopeni, hipofibrinojenemi, hiperlipidemi,
ferritin yuksekligi.

Retinoblastom’da 13. kromozomda deles-
yon gorolur.

Retinoblastomda ilk bulgu I6kokoridir.

Lokokori enfeksiyoz hastaliklardan visseral
larva migransta gorulebilir.

HPV serviks kanseri riskini arttirir.

Asbestoz akciger ve mezotelyoma riskini
arttinir.

Schistoma hematobium mesane kanser ris-
kini arttirr.

Cocuklardaki en sik solid tUmor SSS timor-
leridir.

Cocuklardaki en sik yerlesim infratentoriyal-
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dir.
ilk 1 yasta en sik yerlesim supratentoriyaldir.

ilk 1 yastaki cocuklarda en sik gérilen SSS
tOmorU koroid pleksus timoéridir.

1-10 yas cocuklarda en sik gorulen SSS t0-
morU medulloblastom ve astrositomdur.

10 yasindan biyuk cocuklarda en sik SSS 10-
morU astrositomadir.

En sik ekstra-kraniyal metastaz yapan SSS
tOmord medulloblastomadir.

SSS tumoru varlidinda tOmorde rozet olusu-
mu medulloblastoma icin karakteristiktir.

Kraniyofarengeoma ratke kesesi artiklarin-
dan meydana gelir; cocukta SSS timors ve
endokrin yetmezlik (GH yetmezligi, blyime
geriligi gibi) belirtileri verir.

Norofibromatosis tipl'de en sik tUmor optik
gliomadir.

Norofibromatosis tip II'de en sik tUmor 8.
kraniyal sinirde vestibiler Schwannomadir.

Tuberosklerosis'de SSS timorl subepandi-
mal yerlesimli dev hicreli astrositomadir.

Supratentoriyal tUmérlerde en sik semptom
bas agnsidir.

Von Hippel Lindau sendromu’nda heman-
gioblastoma ve renal hicreli karsinom riski
artar.

Nevoid basal hicreli karsinomda SSS timao-
r0 ilk 2 yasta medulloblastomadir.

Koroid pleksusu papillomu simian virus 40
ve SSS timord ile iliskilidir.

Néroblastoma 1 yasin altinda en sik goérilen
solid tOmaérdur.

Cocukluk ¢aginin SSS tUmérleri disinda en
sik gorulen solid tUmord néroblastomadir.

Cilde en ¢ok metastaz yapan ¢ocukluk ¢cagi
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tUMO6ru noéroblastomadir.

Cocuklarda spontan remisyonun en sik go-
rold0g0 timor néroblastomadir.

Cocuklarda en sik gorilen abdominal ma-
lign tOmM&r néroblastomadir.

Proptosis ve periorbital ekimoz néroblasto-
madir.

Noroblastoma’da en sk kromozomal bo-
zukluk del(1p-) mutasyonudur.

Opsoklonus-myoklonus Néroblastoma  icin
karakteristiktir.

Néroblastomada en 6nemli prognostik kri-
ter yastir.

Kemik iliginde ortada fibriler yapidan olusan
rozet formasyonu ve idrarda VMA yiiksek-
ligi néroblastoma lehinedir.

Cocukluk ¢agl tOmoérinde MIBG tutulumu
Noroblastoma tanisinda kullanilir (MIBG tu-
tulumu Feokromasitoma tanisinda da kulla-
nilir).

Cocuklarda paraspinal kitlelerin en sik sebe-
bi N6roblastomadir.

Cocukta Posterior mediastende kitle noroje-
nik tomoru akla getirmelidir.

Né&roblastomada iyi prognozlu olan evreler
1,1l ve IVS evreleridir.

Noroblastomda en 6nemli prognoz
kriterleri:

- Yas

- Evre

- N-MYC geni

- Opsoklonus-Myoklonus

- Yerlesim yeri

No&roblastom en az metastaz yerlerinden
biri akcigerdir.

Karinda kitle, Homer-Wright rozetleri
Noroblastoma icin karakteristiktir.
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Cocuklarda bobregin en sik gorilen malign
tOmMOrd Wilms tGmaoridor.

Wilms tUmaorunde en sik basvuru nedeni ka-
rinda sertliktir.

Wilms tGmoérinin en sik metastaz yeri ak-
cigerdir.

Aniridi ve konjenital hemihipertrofi Wilms
tOmMOrU icin karakteristiktir.

Beckwith-Wideman sendromunda en sik
gorilen t0mor Wilms tomoradur.

Periman sendromu ve Drash sendromun-
da gorilen malign tomor Wilms tomorador.

GenitoUriner anomali ile birlikteligi olan t0-
mor Wilms tomorodar.

Wilms Tomorinde en énemli kot0 prognoz
kriteri anaplazi varligidir.

Akcigerde coin lezyon ve karinda kitle Wilms
tOmMOrU icin karakteristiktir.

Cocuklarda en sik gorilen karaciger tUmoro
Hepatoblastomadir.

Hepatoblastomlarin karakteristik 6zellikleri
WNT/beta-katenin sinyal yolu aktivasyo-
nudur.

Hepatoseliler karsinomada en sik risk fak-
toru Hepatit B enfeksiyonudur.

Hepatoseluler kanser tanisinda difizyon MR
yeterlidir; difizyon MR'da arteryel kanlan-
ma, vendz wash-out karakteristiktir.
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Siyah renkte idrar metabolik hastaliklardan
alkaptondri lehinedir.

Mavi renkte idrar metabolik hastaliklardan
Hartnup hastaliginda goralur.

Pembe-kirmizi idrar ve karin agrilan varhigin-
da Porfiri lehinedir.

Oligri 300 ml/m2/gin veya 1ml/kg/sa-
at'ten az idrar ¢ikarlmasini tanimlar.

Tamm Horsfall protfeini Gromodulin proteini
olarak da bilinir.

e ERA =
g
’f - 4
| g
N IE
o i,
‘ == LA

Resim: Uro-modulin proteinin sentezi gérilmekte-
dir. TAL: Thick ascending limb.

24 saatlik idrarda protein atiiminin Ust sinir
100 mg/m2/gin‘dir.

BiluribinUri veya idrara gecen bilirubin artisi
direk bilirubin artisini ifade eder.

Lokosit silendirleri variginda akut piyelo-
nefrit akla gelmelidir

Hiyalen silendirler Tamm-Horsfall profe-
ininden olusur ve diger silendirlere zemin
olusturur.

Dismorfik eritrositleri kapsayan eritrosit si-
lendirleri akut glomerilonefrit icin karakte-
ristiktir.

iYE en sik nedeni E.Coli'dir.
Hemoradijik sistitin en sik nedeni E.Coli‘dir.

Hemoraijik sistitin en sik viral nedeni Adeno-
virus'tor.
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Hemoraijik sistit yapan ilag Siklofosfamid‘dir.
Korunma: MESNA

iYE icin risk faktorleri:

- Kadin cinsiyet

- Tas

- Konstipasyon

- Parazitler

- Gebelik

- Uriner sonda

- Anatomik bozukluklar

IYE geciren bir olguda ates ve piyUri birlikte-
ligi akut piyelonefrit lehinedir.

Akut piyelonefritte laboratuar:
- Lokositoz

- CRP pozitif

- Sedimentasyon yuksek

IYE variginda ilk istenecek radyoloijik tetkik
Ultrasonografidir.

Renal skari en iyi gosteren tetkik DMSA,; re-
nal fizyolojiyi en iyi gosteren tetkik ise DT-
PAdir.

Asemptomatik bakteriUri gebeler disinda te-
davi gerektirmez.

SORU

ishal ve gelisme geriligi nedeni

ile getirilen 4.5 aylik bir bebegin
degerlendirilmesinde K:2.6 mEq/L,
Na:120 mEq/L, Cl: 75, Kan pH:
7.50, HCO3: 34 mEq/L, PaC02:
54mmHg saptaniyor.

A) Fanconi sendromu

B) Minimal change hastaligi
C) Kronik bobrek yetersizligi
D) Akut glomerulonefrit

E) Bartter sendromu
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ACIKLAMA

Bartter sendromu Na/K/Cl kanal mutas-
yonu sonucu hipopotasemi, hipokloremi,
metabolik alkaloz ve normal tansiyonlu
hiper-reninemi ile karakterizedir. Fanconi
sendromunda metabolik alkaloz degil asi-
doz olur. Minimal change de agdir proteintri
o6dem olur, yukandaki hastada bahsedil-
menmis, ayrica MCH'da alkaloz hipokloremi,
hipopotasemi beklenmez. Klinik tablo glo-
merulonefrit ile uyumlu degildir (hematuri,
o6dem, hipertansiyon yoklugu nedeniyle).
Kronik bobrek yetmezliginde hipokalemi
degil hiperkalemi gorlur.

Yanit-E

Bartter sendromunda Na/K/Cl kanal mu-
tasyonu goérUlUr: Na hipertansiyon olmama-
sini K, hipokalemiyi ve Cl, HCO3 artisi Bart-
terde metabolik alkalozu aciklar.

Bartterda PGE2 artisi nedeniyle kan basinci
genellikle normaldir.

Bartterda tedavide indometazin verilir.

PsodoBartter sendromuna neden olan
hastalik kistik fibrozistir.

Gitelman sendromunda Bartter'den ayirici
olan bulgu hipomagnezemidir.

En sik gorilen konijenital bobrek hastaligi
otosomal dominant polikistik bobrek hasta-
hgidir.

Konjenital hepatik fibrosis ve bobrekte kist-
ler otosomal resesif polikistik bobrek hasta-
hgidir.

Cocuklarda ABY'nin en sik nedeni prerenal

azotemidir.

En sik renal kokenli ABY nedeni:

- <5 yas HUS,
->5yas APSGN

Prerenal ABY'de ilk tedavi basamagini iv sivi
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replasmani olusturur.

Prerenal-renal ABY ayirici tanisinda en de-
gerli laboratuvar parametresi fraksiyone Na
eksresyonu (FeNa) dur.

ABY’de elektrolit bozukluklan:-

- Hiponatremi
- Hiperpotasemi
- Hiperfosfatemi
- Hipokalsemi

Hiperpotasemide ilk olarak kardiak yan et-
kileri 6nlemek amaciyla Ca glukonat uygu-
lanmalidir.

Hiperpotasemi tedavisi:

- Ca glukonat

- Glukoz-insUlin
- Bikarbonat

- Kayeksalat

- Diyaliz

ABY‘de diyaliz endikasyonlar:

- Uremik semptomlar(perikardit ve konvil-
siyon)

- Tedaviye direngli hipertansiyon

- Pulmoner 6dem

- Asidoz

- Tetani

- BUN>100

KBY’nin Ulkemizde en sik nedeni VUR (ref-
16 nefropatisi) ile iligkilidir.

KBY aneminin en énemli nedeni peritubuler
kapiller endotelinde Uretilen eritropoetin
eksikligi ile iliskilidir.

KBY'de renal osteodistrofi hiperfosfatemi-
nin indukledigi hiperparatiroidi ile iliskilidir.
Hipokalsemi ise PTH yUksekligini uyarici etki
ile katkida bulunur.

KBY'de en efkili tedavi renal transplantas-
yondur.

Cocukluk caginda en sik obstruktif Gropati
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nedeni Ureteropelvik bileske darli@idir.

Yenidoganda en sik abdominal kitle nedeni
multikistik displastik bébrektir.

Hemolitik Gremik sendrom H: Hemoliz
(Mikroanijiopatik hemolitik anemi), U: Uremi
(akut bobrek yetmezligi) ve S: Sitopeni (trom-
bositopeni) ile karakterizedir.

Hemolitik Uremik sendrom ile iliskili bakter-
yel enfeksiyonlar pnémokok ve EHEC'ir.

Hemolitik Uremik sendromda EHEC iliskisi
olsa da E.Coli icin antibiyotik dnerilmez.

Hemolitik Uremik sendromda direk/indirek
Coombs testleri negatiftir.

Hemolitik Uremik sendromda PT/PTT gibi
koagulasyon testleri normaldir.

Hemolitik Gremik sendromda haptoglobdlin
dusuk, periferik yaymada sistositler gorulor.

RPGN nedeni immin kompleks
hastaliklan:

- APSGN

- Lupus

- MPGN

- IgA nefropatisi
- HSP

RPGN nedeni ANCA pozitif hastaliklar, MPA
ve Wegenerdir.

RPGN’de patoloji olarak karakteristik bulgu
kresenttir.

RPGN'de kresentler ekstrakapiller (parietal
epitellin artisi ve bowman kapsulinu dol-
durmasi sonucunda olusur.

RPGN tedavi: Pulse metil prednisolon, im-
muinsupresyon.

Tip IV kollagene karsi antikor varlig Good
Pasture sendromunun patogenezinden so-
rumludur.
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Tip IV kollagen alveol ve glomerilde yer aldi-
gindan dolayr hematuri ve hemoptizi gorilur
Good pasture sendromunda.

Good Pasture’de temel bulgular hemoptizi
ve hematiridir.

Good Pasture sendromunda renal tutulum
tipi RPGN (kresentrik)‘dir.

Adolesanlarda en sik persistan proteindri
nedeni siklikla postural proteintridir.

Nefrotik sendrom bulgulan:

- Jeneralize 6dem
- Hipoalbuminemi
- Masif proteindri
- Hiperlipidemi

En sik nefrotik sendrom nedeni minimal lez-
yon hastaligidir.

Minimal lezyon hastaliginda kompleman
normaldir.

Minimal lezyon hastaliginda makroskobik
hematiri gérulmez.

Minimal lezyonun isik mikroskobu bulgulari
normaldir.

Minimal lezyonun elektron mikroskobu bul-
gular epitel hicrelerdeki ayaksi ¢ikintilarin
fozyonudur.

Nefrotik sendromda idrarda protein miktari 1
g9/m2/gUn den fazla (>40 mg/m2/saat)’dr.

idrarda kaybedilen ve tromboza yol acan AT
Ill, Protein C ve S eksikligidir.

En sik enfeksiydz komplikasyonu peritonittir.
Peritonitte en sik etken S.pneumoniae‘dir.

Ani yan agnisi olan olguda renal lojda kitle
hissi ve makroskobik hemattri varliginda
renal ven trombozu akla gelmelidir.

RVT Tanida ilk yapilacak tetkik renal Doppler
UsG'dir.
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Minimal lezyon hastaliginda biopsi
endikasyonlan:

- Beklenmeyen yas

- Makroskobik hematuri

- Dusik C3

- Steroide direng

- Sistemik hastalik bulgusu
- Persistan hipertansiyon

Minimal lezyon hastahginda temel tedavi
prednisondur.

Minimal lezyon hastaliginda hipovolemiye
bagli ABY ve 3. boslukta sivi nedeni ile olan
solunum sikintisi olan olgulara albUmin rep-
lasmani saglanmalidir.

Steroid direncli nefrotik sendromun en sik
sebebi FSGS'dir.

Etyopatogenezinde AIDS, intravendz eroin
kullanimi ve cocuklarda 6zellikle VUR zemi-
ninde gelisen gelisen nefrotik sendrom tipi
FSGS'dir.

Renal transplantasyon sonrasi tekrarlama
olasiligi en yUksek olan MPGN TiplI'dir.

Renal transplantasyon sonrasi greft kaybina
yol agma olasiligi en yuksek olan glomeru-

SORU

Akut gastroenterit nedeniyle basvu-
ran 18 aylik bir bebegin degerlendir-
mesinde idrar dansitesi 1005, kan
pH: 7,1, idrar pH: 7, serum potas-
yum: 2,9 mEg/L bulunuyor.

Yukanda klinigi tamimlanan olgu-
da en olasi tani asagidakilerden
hangisidir?

A) Lupoid nefroz

B) Distal renal tubuler asidoz

C) Akut glomerulonefrit

D) Kronik bobrek yetersizligi

E) Proksimal renal tubuler asidoz
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lonefrit tipi FSGS'dir.

En sik gorulen konjenital nefrotik sendrom
Fin Tipi nefrotik sendromdur.

Fin tipi nefrotik sendromda maternal serum
ve amniyon mayide AFP yUksek bulunur.

Fin tipi nefrotik sendromdan NPHS-1 gen
mutasyonu sorumludur.

ACIKLAMA

Distal renal tubuler asidoz b&bregin idrar
asidifiye etme yeteneginin kaybi ile karakte-
rizedir. idrar pH'si normalde kana gére gére
daha asidik olup pH: 5-6 civandir. Distal
tubul idrar dansitesini belirlediginden akut
gastroenterit nedeniyle dehidrate olmasin-
da ragmen idrar dansitesinin dustk olma-
si konsantrasyon defektinin de eslik ettigini
gosterir. Distal renal tubuler asidozda fiz-
yolojik sinirlardaki aldosteron distal tubul-
de potasyumu atar ve hipokalemi gelisir.
Kronik bobrek yetersizliginin poliGrik do-
neminde de idrar dansitesi azalmistir yani
konsantrasyon defekti vardir ayrica Kronik
bobrek yetersizligi ‘de de metabolik asidoz
olur ancak KBY'de hipopotasemi degil daha
cok hiperpotasemi beklenir. Proksimal tubu-
ler asidozda idrar asidifikasyon defekti go-
rilmez. Lupoid nefrozda idrar asidifikasyon
defekti beklenen bir bulgu degildir; selekfif
protein kacagr gorulur.

Yanit-B

Renal tubuler asidozlann ortak 6zellikleri:
- BuyUme geriligi

- Politri

- Polidipsi

- Hiperkloremi

Reabsorbsiyonunun en fazla oldugu seg-
mentin proksimal tubul olmasi nedeniyle
belirgin emlim defekti sonucu fosfaturi, glu-
kozuri, aminoasiduri, bikarbonattri varligin-
da akla éncelikle proksimal RTA gelmelidir.

Nefrolitiasis, nefrokalsinozis variginda dis-
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tal RTA akla gelmelidir.

Metabolik asidoza ragmen idrar pH>5.5 tu-
buler asidoz icin karakteristiktir; distal tubu-
|0n idran asidize etme kapasitesinin kaybi
nedeniyle meydana gelir.

Hiperpotasemi varligi tip IV RTA'y1 digerlerin-
den ayinadir; hiporeninemik hipoaldostero-
nizm nedeniyle K atilamaz.

Cocuklarda Fanconi sendromunun en sik
nedeni sistinosistir.

Bartter'da histopatolojik olarak juksta glo-
meruler aparatusta jeneralize hiperplazi
gorulor.

Bartter henle kulpunun ¢ikan kolunda Na/Cl
mutasyonu sonucu gorulir.

Bartterda laboratuvar bulgulan:

- Hipokloremik metabolik alkalozis
- Hiperkalsitri
- Hipokalemi

Cocuklarda steril piyiiri yapan en 6nemli
nedenler:

- Ates

- Dehidratasyon

- Viral enfeksiyonlar
- Polio asisi

idrar mikroskobisinde Glitter hiicresi akut
pyelonefrit lehinedir.

idrar  kiltGronde orta  akim idrarinda
100.000, kateterde 10.000, suprapubik o6r-
neklemede 1 Koloni tanisaldir.

Asemptomatik bakteritri profilaksi endikas-
yonu degildir.

Sistit sik idrara ¢cikma, diziri, hematiri ve in-
kontinans bulgulariyla ortaya ¢ikabilir.

Renal kan akimi-arter stenozu-vendz trom-
bozunda radyolojik tetkik, Doppler ultraso-
nografidir.
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VUR'U en iyi tanisal ydntemi VCUG'dur.
VCUG akut enfeksiyonda kontrendikedir.
Tortioze olmus Ureter evre V VUR ile iliskilidir.

VUR tedavisinde temel yaklasim antibiyotik
profilaksisidir.

VUR’da cerrahi endikasyonlan:
- Profilaksiye ragmen atesli iYE

- >2 yas$ bilateral IV-V VUR
- Uyumsuz hasta

8 aylik cocuk bilateral evre V VUR, tedavisin-
de izlem ve profilaksi énerilir.

Cocuklarda en sik rastlanan kalsiyum oksa-
lat taslan gorolor.

Sitrivit (amonyum-magnezyum-fosfat tasi)
idrar yolu enfeksiyonlari ile iliskilidir; tas pel-
vik sistemin seklini alir; bazan geyik boynu-
zu gorinuminde olabilir (stoghorn).

Lesch-Nyhan sendromunda karakteristik
bébrek tasi Urik asit tasidir.

Hiperokzaliride kalsiyum tasi gorulur.

Tek bulgusu tas olan metabolik hastalik sis-
tinOridir.
Urat/Ksantin nonopak taslardir.

Mikroskobik/Makroskobik hematurinin en
sik nedeni IYE'dir.

Tekrarlayan makroskobik hematirilerde en
sik neden IgA nefropatisi (Berger hastalidi)
dir.

Tekrarlayan mikroskobik hematrilerde en
sik neden idyopatik hiperkalsitridir.

Akut nefritik sendromda makroskobik he-
matiri + 6dem + HT + bobrek yetmezligi
karakteristik bulgulandir.

AKUT POST-STREPTOKOKSIK

218 Pediatri Kitabi

GLOMERULONEFRIT

Akut nefritik sendromun en sk sebebi
APSGN'dir.

APSGN siklikla 5-15 yaslarinda goérUlur.
APSGN gegirenlere profilaksi uygulanmaz.

AGBHS enfeksiyonu sonrasi nefrit bodaz
enfeksiyonunda 1-2 hafta, Cilt enfeksiyo-
nunda 3-6 hafta sonrasi gorulor.

Kompleman disikligu gorilen
hastahklar:

- APSGN

- MPGN

- Lupus nefriti

- Endokarditte nefrit
- Sant nefriti

- Kriyoglobulinemi

APSGN'de en erken dizelen bulgu oligUridir.

Cocuklarda APSGN'de en son dizelen bul-
gu mikroskobik hematuridir.

Eriskinlerde APSGN'de en son dizelen pro-
teinUridir.

APSGN olgularinda renal biopsi
endikasyonlan:

- Streptokok enfeksiyon kaniti yok
- Nefrotik proteintri var

- Kompleman normal

- ProteinUri

- Kompleman disik >2 ay

APSGN olgularinda 2 ay icinde klinik geriler;
takipte kompleman dizeyi bakilir. Bu has-
talarda persistan kompleman disuklogo
halinde MPGN dusunilmeli ve renal biopsi
uygulanmalidir.

Tonsillit veya cilt enfeksiyonunu tedavi etmek
APSGN'yi engellemez.

APSGN'de tedavi temelde destek tedavisidir;
genellikle spontan regrese olur.
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Rekirren gros hematiiri nedenleri:
- IgA nefropatisi

- Alport

- Hiperkalsitri

- Ince membran hastaligi

IgA nefropatisi karakteristik olarak USYE
sonrasi makroskobik hematri ataklari ile
seyreder.

Berger'de serum kompleman dizeyi nor-
maldir.

Tonsillektomi IgA nefropatisinde renal prog-
resyonu azaltr.

Benign familyal hematiride isik mikroskobi
bulgusu normaldir.

ALPORT SENDROMU

En sk gorUlen herediter nefrit tipi Alport
sendromudur.

Alport sendromu X'e bagh kalitilir.

Alport sendromunda en sik bulgu mikrosko-
bik hematuridir.

Alport sendromunda anterior lentikonus pa-
tognomonik bulgulardandir.

Alport sendromunda sensorindral isitme
kaybi gorolur.

Alport sendromunda bazal membranin la-
mina densasinda tabakalara ayriimasi ile
karakterizedir.

Hemolitik Gremik sendrom ile iliskili enfek-
siyonlar Enterohemordijik E.Coli ve S. dysen-
teria gastroenteritleridir.

ACIKLAMA

Ebstein-Barr virls enfeksiydz mononukleo-
zun (EM) etkenidir. enfeksiy6z mononUkleoz
addlesan yas grubunda sik goérilen yuksek
ates, bodaz agnisi, halsizlik, lenfadenopati
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SORU

Asagidakilernden hangisi gegiril-
mis EBV enfeksiyonunda pozitif
olmasi beklenmez?

A) Anti-VCA IgM
B) Anti-VCA IgG
C) Anti EA IgM
D) Anti EA IgG
E) Anti EBNA IgG

ve hepatosplenomegali ile karakterizedir.
Tipik olarak tonsillerde membronli-ply kaplh
kriptik tonsiller karakteristiktir. Tanisinda bo-
Jaz kiltirinde Ureme olmamasi, heterofil
antikor pozitifligi, ampisilin sonra dokintu
gelismesi ve monositoz ve atipik lenfositoz
ile karakterize olabilir. Hastaligin kesin ta-
nisi serolojik olarak konulur. ilk pozitifliesen
antikor EBV viral kapsid antijeni (VCA) IgM
tipi antikordur. Daha sonra erken antijenine
karsi (EA) antikor yaniti gelisir. EBV EBNA an-
tiienine karsi antikor gelistirimesi gegirilmis
enfeksiyonu gosterir.

Yanit-A
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KISALTMALAR



ITP immun trombositopeni

SLE Sistemik lupus eritematozus

MR Magentik rezonans

VEGF Vaskuler epidermal growth faktor
VvsD VentrikUler septal defekt

RDS Respiratuar distres sendromu
PDA Patent duktus arteriosus

BPD Bronkopulmoner displazi

ASD Atrial septal defekt

DIK Dissemine infravaskiler koagulasyon
AML Akut myeloid [6semi

ALL Akut lenfoit [6semi

KLL Kronik lenfoid I6semi

KmL Kronik myeloid I6semi

YD Yenidogan

INH izoniazid

SSS Santral sinir sitemi

MSUD Mapple syrup disease

UsG Ultrasonografi

LP Lomber ponksiyon

OR Otozomal resesif

oD Otozomal dominan

BOS Beyin omirilik sivis

NF ve NFM | Nérofibromatozis

ivic intravendz immun-globulin

KMP Kardiyomyopati

:‘:‘;’f ad Sinoatrial ve atrio-ventrikiler nod
KKH Konienital kalp hastaligi

TGA Transposition of great arteries
HT Hipertansiyon

AY Aort yetmezligi

AD Aort darhigi

TY/TD TrikUspit yetmezlik ve darh@i
MY/MD Mitral yetmezlik ve darligi

PHT Pulmoner hipertansiyon

AGBHS A gurubu beta hemolitik streptokoklar
ARA Akut romatizmal ates
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V-P VentrikUlo-peritoenal sant

RF Romatoit faktor

KMP Kardiomyopati

SVT SupraventrikUler tasiaritmi

NSAID Non-steroid antiinflamatuar drug

LVH Sol ventrikul hipertrofisi

Jia Juvenil idiopatik arrit

PAN Poliarteritis nodosa

FMF Familial mediterranian fever

CVID Common variabl immun-deficiency

HSM Hepato-splenomegali

ADH AntidiUretik hormon

OPS Otoimmun poliendokrinopati sen-
dromu

DM Diabetes mellitus

PTH Parathormon

MR Mental retardasyon

MODY Maturity onset diabetes of young

AKS Aclik kan sekeri

SC Subkutan

GH Growth hormon

PRL Prolaktin

SDBK Serum demir baglama kapasitesi

FEP Serbest eritrsit protoporfirinojeni

HHV-8 Human herpes type 8

HUS Hemolitik Gremik sendrom

TP Trombotik trombostopenik purpura

VWF Von willebrant faktor

APSGN Akut poststrepkoksik glomerulonefrit

ABY Akut bobrek yetmezligi

RPGN Rapidly progresive glomerulonephritis

EHEC Enterohemoraijic Escherichia coli

MPGN Membrano-proliferatif glomerulonefrit

RVT Renal ven trombozu

FSGS Fokal segmental glomerulonefrit

RTA Renal tubuler asidoz

VCUG Voiding sisto-urogram

VUR Veziko-uUreteral refli
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