


Orijinal Soru: Temel Bilimler 97

97. Asagidaki kortikosteroidlerden hangisi Cushing hastaliginin tanisinda kullanilabilir?

A) Beklometazon
B) Flutikazon

C) Deksametazon
D) Hidrokortizon
E) Betametazon

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorular

436 4 TUMTUS SORULARI

Dihidrotestosteron(DHT) periferik dokularda

Adrenal Bez Hastaliklar: ile Ilgili Sorulabilecek testosterondan  S-alfa  redliktaz ~ enzimiyle
Onemli Bilgiler olusmaktadir. Erkek dis genitalyasinin gelisiminde
anahtar role sahiptir. Erkek cinsel gelisim bozuklugu
1. Aldosteron sentezinde rol almayan enzim..17 olan hastalarda dihidrotestosteron dustk bulunursa
hidroksilaz 5-alfa rediktaz eksikligi dusundlmelidir.
2. Kortizol sentezinde rol alan enzimler.. 20-22 “Konjenital adrenal hiperplazi” baslikli tabloya
desmolaz, 17 3-beta, 21 ve 11 hidroksilazlar bakiniz.

Temel Bilimler 97. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl : :
Sayfa 436 genitalya yapan genitalya yapan
enzim eksiklikleri enzim eksiklikleri

Kizlarda Ambigus | Erkeklerde Ambigus

5. Cushing hastaligi nedenini bulmada kullamlan
testler.. Deksametazon supresyon testleri

« 3-8 HSD eksikligi

5 « 3-B HSD eksikligi « 17-a OH eksikligi ve diger
Plazma ACTH diizeyi, ACTH uyari testi, Insiilin » 21 hidroksilaz eksikligi 17 ile baslayan enzim
hipoglisemi testi, Metirapon testi + 11-8 OH eksikligi eksiklikleri

«  20-22 desmolaz eksikligi

KONJENITAL ADRENAL HIPERPLAZILER Dogru cevap: C

1. Asadidaki enzimlerden hangisinin  eksiklidi, 2. Yirmi ginlik erkek bebek kusma, emmeme ve kilo
cinsel geligsim sirasinda virilizasyona neden olur? alamama sikayetleri ile getiriliyor. Oykuistinden annesi
(ilkbahar 2003) ile babasinin yakin akraba oldugu ve erkek kardesinin

1 aylikken sepsis suphesi ile oldugu égreniliyor. Fizik
muayenesinde kan basinci 50/20 mmHg ve nabiz
sayisi 160/dk olarak bulunuyor. Agirhgr 3 persentilin

: > 4 . altinda boyu 3 persentilde, cildi kuru, skrotum,

D) 11 beta hlfirok5|ster0|d dehidrogenaz meme basl ve bukkal mukoza hiperpigmente olarak

E) 5 alfa-rediktaz tespit ediliyor ve testisler skrotumda palpe ediliyor.

Virilizasyon= Androjenik etkiler= Kizda erkekiesme Laboratuvar incelemelerinde Na: 118Meq/L K: 7 mEg/L,

bulgulart demektir. O halde soru bir kizda asgiti kan sekeri: 40 mg/dl olarak saptaniyor.

testesteron etkileri olarak da ddsdindilebilir.

A) 17 alfa-hidroksilaz
B) 17-20 liyaz
C) 11 beta-hidroksilaz

Bu hasta igin en olasi tani asagidakilerden

11 beta hidroksisteroid dehidrogenaz enziminin hangisidir? (Ilkbahar 2014 Orijinal)

eksikliginde mineralokortikoid reseptorleri artmis kortizol

tarafindan isgal edilir ve artmis intrarenal kortizol A) Cushing Sendromu

sebebiyle sodyum retansiyonu ve potasyum sekresyonu B) Akut gastroenterit

olur. Klinik olarak politri, erken baslangigl hipertansiyon C) Sepsis

gorultr. Agirhipopotasemive metabolik alkaloz mevcuttur. D) izole konjenital ACTH eksikligi

Plazma renin ve aldosteron ¢ok dusguktar. E) Primer adrenal yetmezlik

Konjenital adrenal hiperplazi
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Aciklama ile ¢oziilen
TUS sorusu




Orijinal Soru: Temel Bilimler 100

100.Eroin intoksikasyonu sonucu solunum depresyonu olan bir hastanin acil tedavisinde asagidakilerden hangisinin
kullaniimasi daha uygundur?

A) Nalokson
B) Buprenorfin
C) Metadon
D) Oksazepam
E) Akamprosat

Dogru Cevap:A

Bir opioid olan eroinin
antidotunun nalokson

678 4 TUM TUS SORULARI oldugunu yazmisiz

Serotonin sendromu basta SSRl'lar olmak (izere
bircok farkli ilag zehirlenmesinde karsilasabilecegimiz
bir tablodur. Bu hastalarda sempatomimetik ilag
zehirlenmesini andiran hipertermi, tasikardi, terleme
artis, ajitasyon, miyoklonik atimlar, pupil dilataysonu
ve bagirsak hareketlerinde ve seslerinde artma ve
ona bagl ishal gértlir. iki énemli farki néromuskuler
hipereksitabilite, yani derin tendon reflekslerinde artis
ve otonom instabilite ve ona bagh hem hipertansiyon
hem hipotansiyon ataklarinin gérilmesidir.

Dogru cevap: E

3. Gocuklarda gériilen zehirlenmelerle ilgili asagidaki

toksik madde-antidot eglestirmelerinden hangisi

yanlistir? (ilkbahar 2015 Orijinal)

Cocukluk c¢aginda gériilen zehirlenmeler ve
kullanilan antidotlann sorgulandigs bu soruda
Ozellikle parasetamolde N  asetil sistein,
Organofosfatiarda  atropin ve  pralidoksim,
Siyanidde hidrokskobalamin, kalsiyum kanal
blokerlerinde insilin  ve kalsiyum tuzlannin
kullanifacagi unututmamalidir.

Dogru cevap: C

5. Cocukluk gagi zehirlenmeleri ile ilgili asagidaki
zehirlenme etkeni — antidot eslestirmelerinden
hangisi yanlistir? (llkbahar 2022 Orijinal)

A) Organofosfat — Atropin
B) Izoniazid — Piridoksin

Toksik madde Antidot C) Metanol —"Fomepizol
A) Antikolinerjikler Atropin D) Beta blokér — Glukagon
B) Metanol Fomepizol E) Salisilat — N-asetilsistein
C) Organofosfatlar Pralidoksim
D) Astetaminofan N-asetil sistein Bu soru, bagka bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:
E) Benzodiazepinler Flumazenil Asagidaki zehirlenme ve antidot eslestirmelerinden hangisi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sGyle de sorulabilirdi:

Atropin zehirlenmesinde kullanilan antidot agagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2015 BENZERI)

Cocukluk cagr zehirlenmeleri ile ilgili sorulabilecek
iki 6nemii soru kalibi vardir: Temel tedavi
yaklasim (antidot) ve sik kullanilan ilaclaria olan
zehirlenmelerin (parasetamol, salisilat, digoksin
gibi) klinik ozellikleri...

Atropin, kolinerjik ajanlar ile olan zehirlenmelerde
kullantlir.

A) Fizostigmin B) Fomepizol E) Methemoglobinemi — C vitamini
C) Flumazenil D) Pralidoksim 2 =

E) Nalokson Hogrycevap: A
Dogru cevap: A

vanlistir? (ilkbahar 2022 BENZERI)

A) Salisilat — N-asetil sistein
B) Beta blokér — Glukagon
C) Organofosfat — Atropin
D) lzoniazid ~ Piridoksin

Zehitrlenme konusunun belki de en ¢ok soru ¢tkan
kismi antidotlaradrr!

Zehirlenmelerin  antidotlann  hem farmakoloji hem
pediatri sinavlan i¢in gok énemli bir alandir. Cocukluk
¢agi icin 6zellikle salisilat zehirlenmesi ve asetaminofen
zehirlenmesi kesinlikle bilinmelidir.

Zehirlenme etkenleri ve antidotlan

Dogru cevap: A Zehirlenme Antidot Zehirlenme Antidot
etkeni etkeni
4. Gocukluk g¢agi zehirlenmelerinde, agagidakilerden 7
hangisinin antidotu dogru verilmistir? Salisilat Hk:rﬂ'"at Metanol Fomepizol
(Sonbahar 2019 Orijinal)
A N-Asetil -
A) Parasetamol — Fizostigmin Asetaminofen s Agir metaller IBAL. DMSA
B) Organofosfat — Epinefrin N B 1
C) Siyanid — Hidroksikobalamin Bl 20 .
£ 32 s 3 antidepresan bi
LS D) Antikolinesteraz — Epinefrin Temel Blllmler 100 soru
g @ E) Kalsiyum kanal blokérii — Beta blokor Digoksin pid TUm Tus Sorulan Pediatri 1. Fasikil
c
S .3 eoatin pd Sayfa 678
< Q Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi: P st
GCocukluk caginda gérilen zehirlenmelerde kKullanilan Beta bloker Glukagon [ |Opioidler Nalokson
antidotlaria ilgili asagidaki eslestirmelerden hangisi dogru .
degildir? (Sonbahar 2019 BENZERI) Katsiyam kanal - ingyiin  =foutromore oRTeoTd
Antikolinerjik
A) Organofosfat Pralidoksim : v s ntikolinerjil e
B Rersedcseon Flumazenil Methemoglobinemi |C vitamini ajanlar Fizostigmin
C) Kalsiyum kanal blokeri  Beta blok&r
D) Siyanid Hidroksikobalamin Atropin, : :
£y Satainaten N-asetil sistein Organofosfat Eealido\eim IMetotreksat Folik asit
Dogru cevap: € Izoniazid Pridoksin  |Karbonmonoksit |Oksijen

Dogru cevap: E

Aciklama ile yapilan
TUS sorusu




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 112

112.Altmis dért yasindaki erkek hasta, 5 giindiir olan ishal, kusma ve uykuya meyil sikayetleriyle getiriliyor. Oykiisiinden hipertansiyon
tanisi oldugu ve giinde bir doz 10 mg ramipril + 12,5 mg hidroklorotiyazid kullandigi 6greniliyor. Vital bulgularinda arteriyel kan basinci
100/70 mmHg saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde sodyum 122 mEq/L ve glukoz 98 mg/dL &l¢uluyor. Kraniyal gérintilemede akut

norolojik patoloji saptanmiyor.
Bu hastadaki klinik tabloya asagidakilerden hangisinin yol agmasi en az olasidir?

A) Glukokortikoid eksikligi

B) Hipotiroidi

C) Ditretik kullanimi

D) Diabetes insipidus

E) Uygunsuz ADH sendromu

Dogru Cevap:D

Pediatrik Endokrinoloji
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414 4TUM TUS SORULARI

* Renal ve adrenal fonksiyonlar normaldir.
«  Cilt turgoru ve kan basinci normaldir.

= Serum Na ve Clkonsantrasyonu dusiiktir. Serum
bikarbonati ise genellikle normaldir.

« Serum sodyumunun distuk olmasina karsin
hipernatritri vardir.

« Hipoosmolar serum, hiperosmolar idrar

Volim ekspansiyonuna bagl Urat klirensi artar ve
hipotirisemi olusur.

Dogru cevap: D

11. Lenfoma tanisi alan 10 yasindaki erkek hastada
siklofosfamid tedavisi sonrasinda idrar miktarinda azalma
ve kilo artisi izleniyor. Laboratuvar tetkikinde idrar rengi
aclk, serum sodyum dizeyi 123 mEg/L, serum Urik asit
diizeyi distk idrar dansitesi 1.030, serum osmolalitesi
disuk ve idrar osmolalitesi yliksek bulunuyor.

Bu hastadaiki en olasl tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2022 Orijinal)

A) Diabetes mellitus

B) Diabetes insipidus

C) Uygunsuz ADH sendromu
D) Hiperaldosteronizm

E) Serebral tuz kaybi sendromu

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $dyle de sorulabilirdi:

Asag@idakilerden hangisi uygunsuz anti-diiiretik hormon
salinimi sendromunun  bulgulanndan birisi  deqildir?
(Ilkbahar 2022 BENZERI)

A) Hiponatremi

B) Hipolirisemi

C) Serum osmolaliteside yiikselis
D) Idrar osmolalitesinde yukselis
E) Idrar voliimiinde azalma

Dogru cevap: C

Sodyum ve su metabolizmasi TUS'un olmazsa
olmaz Konu basfiklarindan birisi. Soruyu yaptiran
ipucu ise; hiponatremi ve hipolirisemi birlikteligi.

UYGUNSUZ ADH SALINIMI SENDROMU

« Arginin vazopressinin (ADH) kontrolstz salinimi
sonucu ortaya gikar. En sik nedeni, santral diyabetes
insipidus nedeniyle asiri ADH (desmopressin)
kullanimidir.

« Diger nedenler arasinda santral sinir sistemi
patolojileri, akciger patolojileri, bazi ila¢ ve
kemoterapotikler (karbamazepin, klorpropamid,
vinkristin, vinblastin, siklofosfamid, trisiklik
antidepresanlar gibi), maligniteler (akcigerin kiiguk
htcreli kanseri, Ewing sarkom, lenfoma, pankreas
ve duodenum timéorleri) sayilabilir.

Klinik ve Laboratuvar Bulgular:

«  Klinik bulgular genellikle hiponatremiye bagl gelisir.

« istahin azalmasi, bulanti, kusma, irritabilite,
kisilik degisiklikleri, konvulsiyon, agir hiponatremi
durumunda ise agir nérolojik bulgular (koma, biling
bozuklugu) gérulebilir. ADH'nin etkisi ile idrar iKis1
azalir.

*  Uygunsuz ADH salinimi sendromunda atriyal
natritiretik faktorlin natritiretik etkisi nedeniile serum
sodyumu duser, idrar sodyumu yuksek bulunur (=30
mEg/L).

= Cilt turgoru ve kan basinci normaldir, 6dem yoktur
(6volemik hiponatremi gérullr).

» Plazma osmolalitesi diislik, idrar osmolalitesi
normal-yiksektir (>100 mOsm/kg).

Klinik Bilimler 112. soru

Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 414

Diabetes insipidus, ADH eksikligi veya etki
edememesi sonucu gelisir, politri polidipsi ve

hipernatremik dehidratasyon tablosu tipik bulgulandir.

Hiperaldosteronizmde hipernatremi, hipopotasemi
ve hipertansiyon 6n plandadir.

Serebral tuz kaybinda idrarda fazla miktarda sodyum
kaybi ile hiponatremi gelisir. Hastalarda politri ve
dehidratasyon tablosu gorilir, buna bagh olarak urik
asit dizeyi normal veya yliksektir.

Dogru cevap: C

12. Arac disi trafik kazasi nedeniyle kafa travmasi geciren

10 yasinda bir erkek c¢ocuk, gelisen koma tablosu
nedeniyle izleniyor. Cocukta travma sonrasi 3. giinde
agir hiponatremigelisiyor. Laboratuvar incelemelerinde
serum potasyum, urik asit ve glukoz dizeyleri normal;
idrarda sodyum atilimi cok artmis olarak bulunuyor.

Bu gocukta geligen hiponatreminin nedeni olarak
oncelikle asagidakilerden hangisi diigtintimelidir?
(ilkbahar 2011)

A) Uygunsuz antiditretik hormon salgisi

B) Serebral tuz kaybi

C) Adrenal yetmezlik

D) Polidipsi

E) Diabetes insipidus

Etyolojisi ve birgok major kiinik ve laboratuvar
bulgusu ile uygunsuz ADH sendromu gibi
goziiken ama ayirict tanida ¢ok 6nemli farkliliklar:
ile rahatlikla ondan ayirt edilebilen bir hastalik;
Serebral tuz kaybi. Normaller arasina sanki birka¢
test de normal saptandis dercesine yerlestirilmis ve
farkedemeyenler icin sorunun yanlis yapiimasina
neden ofan ipucu; Urik asit.

Pozitif patolojik bulgulara bakildiginda hiponatremi,
kafa travmasi ve idrar sodyumunun ¢ok ylksek olmasi
dikkat gekicidir. En buylk celdirici olan uygunsuz ADH
salinimi da travma sonrasi hiponatreminin énemli bir
nedenidir. Ancak uygunsuz ADH saliniminda idrar
sodyumu gok yliksek degildir (yiiksek olabilir);
daha da dénemlisi bu hastalarda serum (rik asit
diizeyinin diisiik olmasi beklenir. Bu nedenle bu
hastada en olasi tan1 “serebral tuz kaybi”dir.




A) Hiperurisemi

B) Hiperkalsemi

C) Hiperkalemi

D) Hiperfosfatemi

E) Kreatinin dizeyinde artis

Dogru Cevap:B

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 115

115.DiffGz bayuk B hicreli lenfoma, mediastinal kitlesel hastalik tanisi almis olan 25 yasindaki kadin hastaya R-CHOP kemoterapi rejimi
baslaniyor. llk uygulamadan iki giin sonra yorgunluk ve idrar ¢ikigsinda azalma sikayetleriyle acil servise bagvuran hastanin idrar
cikisinin 500 mL/guin oldugu saptaniyor. Hastanin Uriner ultrasonografisinde obstruksiyon bulgusu izlenmiyor.
Bu hastadaki klinik tablo g6z oniine alindiginda asagidakilerden hangisinin saptanmasi beklenmez?

PEDIATRI> 565

AML'de Prognostik faktaorler

+ Kot prognoz gostergeleri
- Auer cisminin olmamasi
- Monoblastik tip (M5) veya M7
- M4 (Eos<%3)
- Sekonder AML
- Tanidan dnce prelosemik dénem (miyelodisplastik
sendrom ile olan inv(3))
- delb ve del7, monozomi 5 ve monozomi 7
- 1(11:17)
- 1(4;11): (11923 MLL geni)
- FLT3-ITD mutasyonu
- Trizomi 8
- Ilk kiir sonunda yanit olmayisi (tedavinin 15.
gliniinde KI'de blastlarin >%5 olmasi)
= Iyi prognoz géstergeleri
- Auer rod ile birlikte olan M1, M2 AML
- AML M3
- M4 (Eos>%3)
- M6 (eritrolosemi)
- NPMI1 mutasyonu
- CEPBA mutasyonu
- Down sendromuna sekonder AML
- Indiksiyon tedavisine hizli cevap (tedavinin
15. guniinde kemik iliginde blastlarin < % 5
olmas:)
- 1(8:21); AMLI-ETO, 1(15;17; PML-RARA) ve
inv (16)

Dogru cevap: A

16. Asagidakilerden hangisi akut lenfoblastik 16semi
tedavisi baslanan bir gocukta gncelikle beklenen
bir komplikasyondur? (Sonbahar 93)

A) Hiperkalsemi B) Hiperglisemi
C) Hipokalemi D) Hiponatremi

E) Hiperirisemi
Tamér lizis sendromu en ¢ok Burkitt lenfomada
goriilse de ikinci en stk neden ofan I6semilerde de
gordiilebilir. Tim parametrelere hazirlikli olunmali.
Digaridan hi¢c beklenmeyen bir parametre gelebilir
veya olmasi beklenen bir tanesi ters ¢evrilebilir.

Tedavi sirasinda olusan timér lizis sendromu, en sik
Burkitt lenfomada gorilse de, ¢ok yiiksek malign hiicre
saylsl ve bunlarin pargalanmasindan dolayl, akut
lenfoblastik I6semili gocuklarda ikinci siklikta gorulir.

Timor lizis sendromu

+ Ozellikle blast yiku yiksek olan hastalarda
tedaviye baslandiktan sonra gorilir. Tumor lizis
sendromunda;

- Hipertrisemi (En sik)

- Hiperkalemi

- Hiperfosfatemi

- Hipokalsemi

- Akut bébrek yetmezligi goralur.

Dogru cevap: E

17. Alti yasindaki T hucreli akut lenfoblastik [6semi tanisi

alan, mediasten tutulumu ve hiperldkositozu olan bir
hastanin tedavi baslangicindan yaklasik 24 saat sonra
genel durumunda kétllesme; idrar miktarinda azalma
ve bobrek fonksiyonlarinda bozulma saptaniyor.

Bu hastada en olasl tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2020 Orijinal)

A) Superior vena cava sendromu

B) Tumor lizis sendromu

C) Uygunsuz ADH sendromu

D) Horner sendromu

E) Spinal kord basisi

Hemen her TUS bir onkolojik acil karsimiza geliyot,
en stk da timéor lizis sendromu! HiperlGkositozu
olan bir hasta; tedavi ile hizli hiicre ytkimi, ve

Klinik Bilimler 115. soru "
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul E
Sayfa 565

Tumér lizis sendromunda karsimiza gelen bulgular;
-Hipertrisemi (En sik)
-Hiperkalemi
-Hiperfosfatemi
-Hipokalsemi
-Akut bébrek yetmezligidir.

Tedavisinde, hasta acil olarak intravenéz yolla hidrate
edilir ve urik asit yapimini azaltmak icin allopurinol
baslanir. Yuksek trik asiti, daha kolay atilabilen baska
maddelere c¢evirmek icin, Rasburicase (rekombinan
Urat oksidaz preparati), gerekirse kalsiyum verilir ve
fosfor baglayan ilaglar eklenebilir.

T hucreli l6semilerde anterior mediastende kitleye bagli
vena cava superior sendromu gelisebilir. Bu durumda
plevral sivi, solunum sikintisi, boyun, yuz ve kollarda
sisme gorullr.

Uygunsuz ADH sendromunda bdbrek fonksiyonlar
normal olmalidir ve hastalarda hiponatremiye bagl
klinik bulgular géralur.

Dogru cevap: B

18. Akut miyeloid I6semi tanisi alan 10 yasindaki hastaya

ylksek doz Ara-C (sitarabin) iceren kemoterapi
protokolll veriliyor. Kemoterapi tedavisi bitiminden
5 gln sonra 39 °C'ye yukselen atesi olan hastanin
fizik muayenesinde ates ve mukozit disinda bulgu
saptanmiyor. Laboratuvar tetkiklerinde mutlak nétrofil
sayisi 100/mm?® altinda olup anemi ve trombositopeni
tespit ediliyor.

Febril nétropeni tanisi konulan bu hastada ilk
asamadasecileceken uygun tedaviasagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2022 Orijinal)

A) intravenéz imminoglobulin (iViG)

B) Oral antibiyotik (Amoksisilin-klavulanat)
C) Antifungal tedavi (Amfoterisin B)

D) Antiviral tedavi (Asiklovir)

E) Antipsddomonal tedavi (Meropenem)
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 116

116.Neoplazmlarda goériilen sistemik durumlar ile ilgili asagidaki eslestirmelerden hangisi yanlistir?

A) Feokromositoma — Hipertansiyon

B) Paratiroid adenomu — Hiperkalsemi
C) Karsinoid tumor — Cushing sendromu
D) Germ hucreli timoér — Jinekomasti

E) Noroblastom — Konstipasyon

Dogru Cevap:E

Klinisyen Tum TUS Sorular

Klinik Bilimler 116. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 159

Bunun yaninda elektrolit bozukluklari (6zellikle
hipokalemi), endokrin  bozukluklar (diyabetes
mellitus, hipotiroidi) ve kistik fibrozis (Mekonyum tikaci
olusturarak) kabizliga neden olabilirler. Ancak Kistik
fibrozisin daha gok ishal, malabsorbsiyon ve yagh
digkiya neden oldugu da unutulmamaldir.

Dogru cevap: C

6. Asagidakilerden hangisi g¢ocuklarda gdriilen
kabizligin nedenlerinden biridir? (/lkbahar 2011)

A) Hipogamaglobulinemi B) Laktoz intoleransi
C) intestinal lenfanjiyektazi D) Biliyer atrezi
E) Hipotiroidi

Cocuklarda kabizlik en sik olarak non-organik

nedenlere baglhidir.

« Cocuklarda patolojik konstipasyonun en sik
nedeni, anal fissiir ve Hirschsprung hastaligidir.

« Toksik olaylarda en sik neden, kursun
intoksikasyonudur.

« infeksiyonlardan en sik neden, tifodur.

« Endokrin olaylardan en sik neden, hipotiroidi ve
hiperparatiroididir.

Primer immiin yetmezlikler, Colyak hastalidi, kistik
fibrozis, disakkaridaz eksiklikleri, kisa barsak
sendromu, abetalipoproteinemi, inflamatuvar barsak
hastaliklari vb. durumlarda ishal én plandadir.

: b it iaiiat. [t

Klinik Bilimler 116. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 159

Normal bir gocuk 2-3 glnde bir, zorlanmadan ve
yumusak kivamda digkilama yapabilir be bu durum
kabizlik olarak adlandirilamaz. 3 giin veya daha uzeri
glnde zor ve sert diskilama ise kabizlik olarak kabul
edilmelidir.

Spina bifida (Norolojik hasara bagh), hipotiroidizm,
kursun zehirlenmesi, anal striktiir, Hirschsprung
hastaligi ve antikolinerjik ilag kullanimi, gocukluk yas
grubunda kabizliginin bilinen 6nemli nedenleridir.
Sorularda en ¢ok kafa karistiran sik botulizmdir.

Botulizmde  ozellikle eriskinlerde ishal de
gorllebilmesine ragmen, ¢ocukliuk yas grubunda ve
ozellikle infantil botulizmde konstipasyon hakim olan
ve cogunlukla baslangic bulgusudur. Bir yasindan
kicluk gocuklarda C. Botulinum toksini iceren besin
alimi sonucu gelisen infantil botulizm; kabizlik, zayif
aglama, yutma gugligi, bas kontroliintin kaybi, pitozis,
oftalmopleji, asagdl dogru inen gevsek felg, solunum
yetersizligi ve kimi zaman ani bebek olimu seklinde
seyreder.

Néroblastom, siit gocuklugu déneminde en sik
goriilen malignitedir. Noral krestten kdéken alir.
Erkeklerde kizlardan daha fazla goérdlar. Siklhikla 2
yas altinda goérulur. Vicutta néral krestin bulundugu
herhangi bir bélgeden c¢ikabilir. %70 abdomenden
(genellikle adrenal bezden), %20 torakstan (posterior
mediastenden) geriye kalan %10'luk kisim ise viicudun
herhangi bir bolgesinden gelisebilir.

Noéroblastomun en énemli 6zelliklerinden birisi,
Vazoaktif intestinal peptid (VIP) salgilayarak,
ishale neden olmasidir.

bgru cevap: E

7. Asagidakilerden hangisi gocukluk yas
grubunda kabizlik nedenlerinden biri dedildir?

(Sonbahar 2016 Orijinal)
A) Spina bifida B) Hipotiroidizm
C) Kursun zehirlenmesi D) Botulizm

E) Noéroblastom

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Kabizlign olan bir ¢ocukta, agagidakilerden hangisi nedenler
arasinda diistnilmez? (Sonbahar 2016 BENZERI)

A) Anal striktiir

B) Hirschsprung hastaligi

C) Kursun zehirlenmesi

D) Antikolinerjik ilag kullanimi
E) Néroblastom

Dogru cevap: E

Aslinda kolay sayilabilecek bir soru olmasina
ragmen, bu soruya c¢ok fazla itiraz geldi.
Noéroblastomun en 6nemli Ozelliklerinden birisi,
Vazoaktif intestinal peptid (ViP) salgilayarak, ishale
neden olmasidir. 2011 TUS sinavinda buna vurgu
yapan bir soru da soruimustu.

neden glmaz? (Sonbahar 2009)

A) Colyak hastalig B) Kistik fibrozis
C) inek sitii intoleransi D) Rotavirus
E) Laktoz intoleransi

14 giin ve (zerinde devam eden ishal kronik olarak
tanimianir. Oysa D segenegindeki Rotavirus, tipik
olarak kronik degil akut tabloda seyredisi ile bu
tanimin disinda kalacaktir.

Cdlyak hastaligl, Kistik fibrosis, klor kaybettirici
enteropati ve laktoz intoleransi, ¢ocukluk ¢aginda
stk gorilen malabsorbsiyon sendromlarindan olup,
siklikla kronik ishale neden olurlar.

D sikkinda verilen Rotaviriis gocuklarda gériilen
akut gastroenteritin en sik nedenidir. Bazen ishal
slresi uzayarak persistan ishala neden olabilir fakat
kronik ishal nedeni degildir.

Dogru cevap: D
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 116

116.Neoplazmlarda goriilen sistemik durumlar ile ilgili asagidaki eslestirmelerden hangisi yanlistir?

A) Feokromositoma — Hipertansiyon

B) Paratiroid adenomu — Hiperkalsemi
C) Karsinoid tumor — Cushing sendromu
D) Germ hucreli timoér — Jinekomasti

E) Noroblastom — Konstipasyon

Dogru Cevap:E

PEDIATRI» 585

Bu soruda karinda kitle ile beraber kemik iliginde rozet
formasyonu (Homer Wright rozetleri) olusturan blastlar,
noroblastomun tipik ozelligidir (néroblastomun en sik
kemik ve kemik iligine metastaz yaptigini hatirlayiniz).

16. Ust mediastende kitlesi olan 2 yasinda erkek cocukta
Horner sendromu saptanmistir.

Bu hasta igin en_ olasi tani asadidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2012)

A) Lenfoma B) Néroblastom
C) Rabdomiyosarkom D) Ewing sarkomu

E) Germ hucreli timér
Noroblastomda Ust mediasten/servikal kitle Horner
sendromuna neden olabilir; Ptozis, myozis, enoftalmus
ve terleme azlidi ile karsimiza gelir.

Klinik Bilimler 116. soru
TUum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl

Sayfa 585

Dogru cevap: C

19.Abdominal Kkitlesi, proptozisi ve periorbital
ekimozu olan ve idrarda vanililmandelik asiti pozitif
bulunan 2.5 yasindaki bir gocuk igin en olasi tani
asagidakilerden hangisidir? (ilkbahar 2009)

B) Non-Hodgkin lenfoma
D) Rabdomiyosarkom
E) Noéroblastom

Karinda Kitle olan 6 yasindan kliciik ¢ocuklarda
ilk akla gelecek iki tiimé6r; Noroblastoma ve Wilms
tiimorii. Akut batin gibi bulgu vermisse bir de Non-
Hodgkin lenfoma.

A) Wilms timoru
C) Retinoblastom

17. Asagidakilerden hangisi gocuklarda direngli ishale
yol agan peptid salgilayan tiimérlerden biridir?
(llkbahar 2011)

A) Noroblastom B) Wilms timoru
C) Rabdomiyosarkom D) Hepatoblastom
E) Adrenokortikal karsinom
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Bu soruda 2.5 yasinda olmasi nedeni ile yluksek riskli
grupta bulunan ve metastatik néroblastomun en sik
prezentasyonu olan proptozis ve periorbital ekimoz
ipuclan verilerek abdominal kitlenin ayirici tanisinin

Her sinavda pediatrik maligniteler i¢inde soru
beklenen iki tiimérden biri néroblastom, digeri de
Wilms tiimérdidiir. Ancak bu sefer 6nceki sorulardan
biraz daha farkii bir pencereden soruimus.

Ndroblastom, gocukluk caginin beyin timéarleri disinda
en sik gorllen solid timoérudir ve infant déneminde
gorulen malignitelerin en sik gorulenidir.

« Klinik olarak beklenen bulgular: Hipertansiyon,
spinal kord basisi, kemik agrisi, orbital ekimoz,
subkutan noddller, kanama, infeksiyon,
abdominal kitle, torakal kitle (posterior Kitle),
Horner sendromu, hepatomegalidir.

« Noroblastoma ile birlikte gériilen opsoklonus-
miyoklonus-ataksi sendromunda (dans eden
gozler ve ayaklar sendromu) rastgele goz
hareketleri, ataksi, gelisme geriligi ve anormal
davranis gorulir.

« Vazoaktif intestinal peptid salgilanmasina
hagh ishal gorilebilir (Kerner - morrison
sendromu).

Dogru cevap: A

18.1ki yasinda bir kiz gocuk karin sisligi yakinmasi ile
getiriliyor. Fizik muayenede sol Ust kadranda 7x8 cm
boyutlarinda kitle palpe edilen gocugun kemik iliginde
rozet olusturan blastlar saptaniyor.

Bu c¢ocuk igin en_olasi tani asadidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2010)

B) Rabdomiyosarkom

D) Hepatoblastom
E) Ewing tumora
Kaminda kitlesi olan bir ¢ocugun ayirict tanisi
her zaman pediatrik onkoloji sorusu ofmaya aday
bir konudur. Bu nedenle karninda Kitlesi olan bir
cocukta karinda kitle ile beraber verilen ipuclari
dikkatle degeriendirilmelidir.

A) Lenfoma
C) Noéroblastom

yapilabilmesi istenmistir.

idrarda katekolaminlerin artisi da tiimére has spesifik
tanisal bir ozelliktir.

Dogru cevap: E

20.Asagidakilerden hangisi ndroblastom tanisinda

degerli bir bulgudur? (Sonbahar 2009)

A) idrarda katekolaminlerin artmasi

B) Serum o-fetoprotein dizeyinde artma

C) Sedimentasyon artisi

D) Serum LDH artisi

E) Serum B-hCG artisl

Néroblastom, c¢ocukluk c¢agr malign hastafiklar
igcinde hemen her sinavda ya klinik bulgulari, ya da
taruss ileilgili olarak soru sorulan bir timér. Burada
da tanida yararfanilan bulgular sorgufanirken ayni
zamanda tiimériin kéken aldigi dokunun da bilinip
bilinmedigi sorgulanmis oluyor.

Noroblastomun spesifik tanisal 6zelligi, idrarda
katekolaminlerin ~ (dopa, dopamin, norepinefrin,
normetanefrin, homovanilik asit ve vanilmandelik asit)
artisidir.

+ Tanr
Biyopsi ile konulabilir.

Kemik iligi tutulumu varhginda idrarda VMA/
HVA ylksekligi saptanmasi ile de konulabilir.

Alfa-fetoprotein ve Beta-HCG, dlizeyinde artma Germ
hucreli tumorlerde ve karaciger timérlerinde gorulr,

Sedimantasyon artisi ve LDH artisi, non-spesifik
bulgular olup birgok timérde yukseklik saptanir. Ancak
hastaligin aktivitesi-tedaviye cevapta faydalanilan
parametrelerdir.

Dogru cevap: A




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 117

117.Asagidaki hastaliklarin hangisinde hasta serumunda Ro/SSA ve La/SSB antijenlerine karsi otoantikorlar tespit edilmesi en
olasidir?

A) Graves hastaligi

B) Myastenia gravis

C) Addison hastaligi

D) Goodpasture sendromu
E) Sjégren sendromu

Dogru Cevap:E

246 4TUMTUS SORULARI

Sendrom Kardiyak ozellikler

Endokardiyal yastik defekti

Yenidogan bebeklerde komplet kalp bloguna
yol agma olasiigl en yiiksek maternal hastalk
Sistemik lupus eritematozus (SLE)'dur.

Trizomi 21 ASD, VSD Dogru cevap: B
ASD, VSD, PDA, TOF, Aort .
Trizomi18 koarktasyonu, bikispit aort ve 3. Konjenital tam kalp blogu olan bir bebekte tani i¢in

pulmoner kapak

ASD, VSD, PDA, Aort
Trizomi 13 koarktasyonu, bikuspit aort ve
pulmoner kapak

Aort koarktasyonu, bikuspit

Supravalviler aort ve

Williams sendromu pulmaner darig

Diabetik anne bebegi VSD, Kardiyomyopati, IHSS

Williams sendromu Supravalviiler aort darligi

Diabetik anne bebegi VSD, Kardiyomyopati, IHSS

HolG 0 am s rdramu ASD, VSD, birinci derece AV

asagidaki otoantikorlardan hangisine bakilmalidir?
(Sonbahar 2003)

A) Anti-SSA/Ro antikoru
B) Anti-DNA antikoru

= Turner Gt C) Antintikleer antikor

E D) Antikardiyolipin antikor

o= i ASD, VSD, PDA, TOF E) Antihiston antikor

-g CHARGE iliskisi Endokardiyal yastik defekti )

P4 TPRTET, Cok klasik, énemli ve tekrarlart sorufabilecek bir
ASD, VSD, PDA, TOF < . :

= Mol L - soru. Konjenital AV TAM blogu olan bir hastada

= Dogumsal kizamikeik PDtA' "_”mmer darlik, mitral en olasi neden maternal kollajenoziardir(SLE-

b JEErIZ Sjégren) ve sorumlu antikor da Anti Ro/SS-A’dir.

= Mitral prolapsus, dissekan aort

Marfan sendromu anevrizmas1, aort ve mitral Neonatal Lupus Sendromu (NLS): SLE veya Sjgren

yetmezlik sendromlu annelerin bebeklerinde gorillr denilmesine

karsin yapilan bazi arastirmalarda annelerin %70’inin
asemptomatik oldugu gosterilmistir.

Eritema anulare (eritemli zeminde pul pul soyulan
paptller) + Komplet A-V blok + Trombositopeni.
NLS'de Tani: Yukaridaki bulgulara ek olarak anne
veya ¢ocukta Anti Ro antikorlarin gosteriimesi ile olur.
Diger antikorlar:

blok
Annede SLE Ritim bozukluklan T S

T Klinik Bilimler 117. soru
Maternal fenilketondiri | | 0 cvong Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikiil

Maternal Romatoid Artrit, herhangi bir dogumsal
kalp hastalifina neden olmaz.

Dogru cevap: E

2. Yenidoganlarda komplet kalp blogu ile iliskili

olma olasiligi en yliksek maternal hastalik
asagidakilerden hangisidir? (ilkbahar-97)

A) Diyabetes mellitus

B) Sistemik lupus eritematozus
C) Mitral valviler hastalik

D) Tuberkiloz

E) Piyelonefrit

Yenidogan bebekierde komplet kalp bloguna yol agan
en 6nemli maternal hastalitk maternal kollajenozlardir
ve bunlar icinde en Onemlileri; Sistemik lupus
eritematozus (SLE) ve Sjogren sendromudur.

Cocuklarda gorilen konjenital kalp  blogunun
(atrioventrikiiler blok) en sik nedeni, asemptomatik veya
hafif sistemik lupus eritematozuslu (SLE) annelerden
plasental yolla gegen IgG antikorlarin {anti SSA/Ro,
anti SSB/La) fetal iletim sisteminde otoimmiin hasara
neden olmasidir. Bunun yaninda Sjégren sendromiu

Sayfa 246

Anti-Ro/SS-A: SLE'nin deri, bobrek ve akciger
tutulumunda, Neonatal lupus, Sjégren send.

Anti-La/SS-B: Neonatal lupus, Sjogren send.

Anti-Sm(Smith). Hucre RNA'sina karsi olusur ve
SLE'deki SSS tutulumunu gosterir.

Anti RNP: SLE deki eklem tutulumunu gosterir.

Konjenital tam kalp blogu olan bir hastada en olasi
neden maternal kollajenozlardir(SLE-Sjégren) ve
sorumlu antikor da Anti Ro/SS-A'dr.

Dogru cevap: A

4. Kalp hizinin yavasglamasi nedeniyle 35. gebelik
haftasinda dogurtulan yenidogan bebegin fizik
muayenesinde kalp hizi 58/dakika olarak saptaniyor.
Ozellikle yizde daha belirgin olmak Uzere tim
vicutta anniiler, eritematdéz lezyonlari olan bebegin
elektrokardiyografisinde atriyoventrikiler tam blok
saptaniyor.

Bu hebekte atriyoventrikiiler tam bloga yol agan en
olasi maternal antikor agagidakilerden hangisidir?
(llkbahar 2017 Orijinal)

anne bebeklerinde de benzer antikor iligkili AV TAM A) ANA
BLOK riski vardir. B) Anti-dsDNA
Annenin sitemik hastaliklart iginde Diyabetes C) Ant?-Ro

D) Anti-Sm

Mellitusunda en ¢ok bebeklerde gegici olan
hipertrofik KMP ile iliskili oldugu bilinmelidir.

E) Anti-fosfolipid antikor

Sjogren'in anti Ro/SSA
ve anti La/SSB ile
iliskisini net olarak
ortaya koymusuz
Kolayca soru yapiliyor




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 117

117.Asagidaki hastaliklarin hangisinde hasta serumunda Ro/SSA ve La/SSB antijenlerine karsi otoantikorlar tespit edilmesi en

olasidir?

A) Graves hastaligi

B) Myastenia gravis

C) Addison hastaligi

D) Goodpasture sendromu
E) Sjégren sendromu

Dogru Cevap:E

PEDIATRI b 643

6. Kalp hizinin yavaslamasi nedeniyle 35. gebelik
haftasinda dogurtulan yenidogan bebegin fizik
muayenesinde kalp hizi 58/ dakika olarak saptaniyor.
Ozellikle yuzde daha belirgin olmak tzere tim
vicutta anniler, eritematéz lezyonlari olan bebegin
elektrokardiyografisinde atriyoventrikiler tam blok
saptaniyor.

Bu bebekte atriyoventrikiiler tam bloga yol agan en
olasi maternal antikor agagidakilerden hangisidir?
(llkbahar 2017 Orijinal)

A) ANA B) Anti-dsDNA
C) Anti-Ro D) Anti-Sm
E) Anti-fosfolipid antikor

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

I. ANA

Il. Anti-Ro
IIl. Anti-dsDNA
IV. Anti-La

V. Anti-Sm

Neonatal lupus sendromu olan yenidogan bebeklerde
atriyoventrikider tam bloga yol agma olasiligl en_viksek
maternal antikor/antikorlar yukandakilerden hangisidir?
(likbahar 2017 BENZERI)

A)Yalnizl Bylvell C)livelV D)yl lllvelV E)lllveV
Dogru cevap: C

Lupus ve antikorlan, TUS’un hem pediatri hem
dahiliye bélimleri i¢cin klasikleridir. Soru fetal
bradikardisi saptanan ve postnatal cekilen
EKG’sinde AV Tam Blok gbriilen bir hastayi
tanimlamaktadir. Yenidogan ddneminde yilizde
gdriilen eritema anndilare ile bu vaka tipik neonatal
Lupus sendromudur. Bu sendromda konjenital
AV tam bloktan sorumiu matemmal antikor, Anti
Ro (Anti SSA) antikorudur. Daha oénce farkli
branslarda da sorufan bu klinik bilgi, daha bir ¢ok
kez sorulacaktir.

Neonatal Lupus Sendromu (NLS)

intrauterin Anti Ro (daha spesifik), anti La ve anti
RNP (riboniikleoprotein) antikorlarinin, gebeligin
12-16. haftalan arasinda fetusa gecmesiyle olusur.
Neonatal lupus sendromlu bebeklerin anneleri
asemptomatik olabilir veya sadece hafif P-R uzamasi
olabilir. Antikor pozitif gebeligin 16. haftasindan itibaren
fetal ekokardiyografi ile takibi yapilir.

Klinik
« Kutanéz lezyonlar: En sik bulgudur ve genellikle ilk
bulgudur. Genellikle glines 1s1g1 ve ultraviyole 1siga
maruziyet sonrasi, ilk 6 haftada ortaya gikar. Siklikla

yluz ve sacl deridedir (Eritema annulare). Tedavi
gerekmez.

« Konjenital kalp bloklari: Neonatal lupus sendromlu
bebeklerde en 6nemli morbidite ve mortalite nedeni
anneden gecen anti Ro/La (SS-A/SS-B) antikorlarina
bagl olarak gelisen konjenital kalp blogudur.
Gebelikte deksametazon ve IVIG verilir. Dogumdan
sonra kalici olabilir ve bazen pacemaker takilir.

« Trombositopeni:Tedavide IViG ve steroid kullanilir.

« Notropeni

Romatolojik Hastalhklarda Saptanal korlar

* Hepatit

+ Pulmoner ve nérolojik hastalik

Dogumsal AV TAM Blok: Siklik 1/20.000'dir ve
olgularin yaklasik % 30-40'si dogumsal kalp hastalidi
(KKH) ile beraberdir. DKH icinde en siklikla dogustan
dizeltimis buyuk arter transpozisyonu (L-TGA) ve
sol atrial izomerizmlerde gorullr. Geri kalanlarin
¢ogunu kollagen doku hastaligi olan anne ¢ocuklar
(SLE, Sjégren, MKBD Hastaligi ve SSA/Ro, SSB/
La pozitifligi) olusturur. Klinik bulgulara bakildiginda
ventrikll hizina gére asemptomatik seyirden, senkop
ve hatta |lU dénemde olup, hidrops fetalis tablosuna
kadar ilerleyebilir.

Dogru cevap: C

7. Gocuklarda asagidakilerden hangisinin sistemik

lupus eritematozusun ilag iliskili oldugunu
desteklemesi en olasidir? (Sonbahar 2025)

A) Antihiston antikor varlidi

B) C-reaktif protein ylksekligi

C) Eritrosit sedimentasyon hizinin asin yiksekligi

D) Kompleman-3 dizeyinin ylksekligi

E) Kompleman-2 diizeyinin ylksekligi

Romatolojinin vazgecilmez sorusu.. Antikor-klinik
6nem iliskisi...

ilaca bagl lupus eritematosus ile iliskili antikor anti-
histon antikordur.

« ANA: SLE {tarama testi)

Klinik Bilimler 117. soru
Tdm Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 643

» Anti Ro: Sjogren ve neonatal lupus

» Anti La: Sjogren ve neonatal lupus

. 1- ¥ derma

« Anti-Sentromer antikorlar: CREST sendromu

« Anti-JO-1: Polimiyozit/dermatomiyozit

« Anti Pm-Scl: Seklerodermatomiyozit

= Cc-ANCA (PR3 antijeni): Wegener

« ANCA (BPIl antijeni): Kistik fibroz

« P-ANCA: (MPO antijeni): Mikroskopik polianjiitis, Churg-

Strauss, ilseratif kolit, Crohn hastaig), sklerozan kolanjit

P-ANCA (Actin antijeni): Otoimmiin hepatit tip |

Anti-Histon antikorlar: llaca bagh lupus

Anti-RNP: Mikst bag dokusu hastaligi, SLE

Antikardiyolipin antikor IgM ve IgG: Antifosfolipid antikor

sendromu

« Lupus antikoagiilam: Antifosfolipid antikor sendromu

« Anti-glomeriil bazal membran antikoru: Goodpasture
sendromu, rapidly progressif glomeriilonefrit

« Anti CCP: RF pozitif JIA

Dogru cevap: A
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 118

118.Yirmi iki yasindaki kadin hasta karin agrisi, ates, gégis agrisi ve eklem sisligi yakinmalariyla basvuruyor. Oykiisiinden ayni

sikayetlerin 8 yasindan beri tekrarladigi ve kuzeninde de benzer sikayetlerin oldugu 6greniliyor. Ailesel Akdeniz atesi tanisi ile kolsisin
baglanan ve maksimum doza ¢ikilan hastanin, diizenli olarak tedavisini almasina ragmen ataklarinin devam ettigi goézleniyor. Kolsisin

direncli oldugu disunilen hastada atak kontrolu igin farkli bir ilag eklenmesi dusunullyor.
Bu hastanin tedavisinde asagidaki ilaglardan hangisinin kullaniimasi en olasidir?

A) Anakinra

B) Rituksimab
C) Febuksostat
D) Sulfasalazin
E) Siklosporin

Dogru Cevap:A

PEDIATRI b 659

Soruda verilen hastadaki bulgulara bakacak olursak,
6-7 yasindan beri 3-4 gin slren atesli epizodlarinin
oldugu dikkat cekmektedir. Segeneklerde verilen
diger hastaliklarin higbirisinde bu sekilde atesli ataklar
olmaz. FMF hastaliginin baslica 6zelligi ise ataklarla
seyretmesidir. Atak araliklan duzensizdir ve suresi
genellikle 48-64 saat kadardir. Atakta ates hizla 38-
40°C’ye cikar, 1-3 gln surer. Hastanin diger bulgulan
iginde bobrek tutulumu oldugu gérulmektedir. FMF'de
proteinlriyi takiben nefrotik sendrom ve bobrek
yetmezligi gelisir.

FMF hastalig tekrarlayan ates-karin agrisi-eklem
agrilan ataklan ile karakterizedir ve bobrek tutulmus
ise amiloid gelismis demektir ve FMF'de gorilen
amiloid sekonder amiloid (AA tipi) dir.

FMF’de Amiloidoz Gelisimi igin Risk Faktorleri:
1. Ailede AA tipi amiloid dykusu
2. M694V mutasyonunun homozigot pozitifligi
3. Serum AA geninde polimorfizm
4. Erkek cinsiyet
5. Kolsisin tedavisine uyumsuzluk

* Atak sirasinda serum AA proteininde ve akut faz
reaktanlarinda asirn ylkseklik olan hastalarda
Amiloid riski yUksektir.

Dogru cevap: D

5. Ailevi Akdeniz Atesi ile ilgili agagidaki ifadelerden
hangisi dogrudur? (Sonbahar 2012)

A) Otozomal dominant gegislidir.

B) Klinik bulgular genellikle 15 yasindan sonra baslar.
C) Hastalar artrit ile bagvurabilir.

D) Kolsisin 15 yasina kadar verilir.

E) Kolsisin, amiloidoz gelisme riskini etkilemez.

Ailevi Akdeniz atesi hastaliginin 6zetini yapan
ve gegis seklinden hastaligin baslangi¢ yasina,
basvuru seklinden tedavisine ve en o6nemli
komplikasyonuna kadar secgenekierde hastalig
Ozetleyen bir soru. Tlrkiye’de c¢ok gorilen bir
hastalik olmasi herseyinin sorulacagi anlamina
gelmektedir.

Ailevi Akdeniz Atesi, Ulkemizde de boélgesel dagilim
goOsteren otozomal resesif kalitilan bir hastaliktir. Bu
hastalik tekrarlayan, kendini sinirlayan ates ve serozit
ataklari ile karakterizedir.

Patogenez; pyrin (diger adi marenostin) mutasyonu
onemlidir. FMF tek gen hastaligi olup, Geni 16.
kromozom kisa kolundadir ve bir ¢ok mutasyon ile
birliktedir. Peritoneal ve sinovial sivida C5a inhibitéru
eksikligi saptanmistir. Bu pirin  protein defektine
bagl olarak C5a inhibitér eksikligine bagh olarak
inflamatuar cevap artar. Pyrin mutasyona ugradig
durumlarda caspaze-1 Uzerine reglle edici etkisini
gosterememekte, apoptoz gecikmekte ve kontrolstz
bir IL-1 cevabi olusmaktadir. En sik beraber olan
mutasyon M694V'dir.

Ailevi Akdeniz atesi hastalarinin % 65’i 5 yasin altinda,
%901 20 yasin altinda klinik bulgu vermektedir. En
sik basvuru bulgusu steril peritonite bagh karin agrisi
ataklari olsa da diger gorllebilen bulgular sirasi ile
artrit/artralji ve plorite bagh goégus agnsidir. Nadiren
perikardit, erizipel, miyalji, akut skrotum, nérolojik
tutulum, splenomegali, Henoch Schoeinlein purpurasi
ve hipotiroidi gorulebilir.

Bu hastaligin tedavisinde en énemli ilag olan Kolsisin,
hem akut ataklan azaltmakta hem de amiloidozu
engellemektedir, dmur boyu verilir.

Hastaligin en sik bulgulan atesli karin agrilandir.
Olgularin % 95’inde yineleyen ateg-karin agrisi
ataklari tanimlanmaktadir. Ataklar genellikle 12 saat-3
giin devam eder. Klinik ve laboratuvar olarak peritoniti
taklit edebilir.

Serozit bulgulari en sik peritonit seklindedir. Ayrica
plevra tutulumuna bagl (tek tarafl) goégus agnlarn
ve perikard tutulumuna baglh tekrarlayan perikardit
ataklari olabilir. T. vaginalis tutulumuna bagll olarak
testis etrafinda agn goérulebilir.

Hastalarin yaklasik yansinda eklem tutulumu olur.
Eklem tutulumu % 70 olguda artrit, % 30 olguda ise
artralji seklinde gorilur. AAA'daki artrit, cogunlukla
alt ekstremiteye yerlesen, sekel birakmayan, gezici
olmayan, noneroziv, akut bir monoartritdir ve en ¢ok
diz ve ayak bilegi tutulur.

Tek deri bulgusu erizepel benzeri eritemdir. Genellikle
alt ekstremitede, egzersiz sonrasi gorilur. Dokuntl
atak olmadan gorulir.

Klinik Bilimler 118. soru
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+ Kolsisine yanit vermeyen hastalarda IL-1
reseptdr antagonisti anakinra ya da IL-1
inhibitdrii rilonacept kullanilabilir.

Komplikasyonlar

Hastalarda en &nemli komplikasyon AA tipi
amiloidoz gelisimidir ve proteiniri ile baslar. Tablo
nefrotik sendrom ve KBY'ye ilerleyebilir. Olim nedeni
genellikle enfeksiyon, tremi ve tromboembolidir.

FMF'e bagh amiloidozda makroglossi ve néropati
beklenmez.

FMF’de Amiloidoz Gelisimi icin Risk Faktorleri:

. Ailede AA tipi amiloid dykusu

. M684V mutasyonunun homozigot pozitifligi

. Serum AA geninde polimorfizm

. Erkek cinsiyet

. Kolsisin tedavisine uyumsuzluk

*  Atak sirasinda serum AA proteininde ve akut faz

reaktanlarinda asin yikseklik olan hastalarda
Amiloid riski yuksektir.
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Dogru cevap: C
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 119

119.Romatoid artrit tedavisinde kullanilan asagidaki biyolojik orijinli hastalik modifiye edici anti-romatizmal ilaglardan hangisinin
etki mekanizmasi digerlerinden farkhdir?

A) Golimumab
B) Adalimumab
C) Infliksimab
D) Sertolizumab
E) Tosilizumab

Dogru Cevap:E
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640 4TUM TUS SORULARI

Bu soru, baska bir hoca tarafindan syle de sorulabilirdi:

I. Daktilit
Il. Tirnaklarda distrofi ve noktalanma
Ill. Birinci derece akrabalarda psériyazis Sykiisu

Yukarida verilen bulgulardan hangisi veya hangiler
c¢ocukluk caginda psdriyatik artrit tani kriterleri arasinda yer
almaktadir? (llkbahar 2021 BENZERI)

A) Yalniz | B) Yalniz I

C) lvelll D) llve lll
E) I llvelll

Dogru cevap: E

Hem pediatride hem dahiliyede bahsi gecen ve
tipik bulgulan ile taninmasi kolay bir vaka sorusu.
Hastada tans i¢in ayirt edici bulgular; artrite eslik
eden daktilit ve tirnaklarda distrofi...

PSORIATIK ARTRIT

*  Psoriatik artritin en sik gérilen paterni; asimetrik
oligoartrittir. Bu buyuk ve kugluk eklemleri
asimetrik bir patternde etkiler. Psoriatik artritli
hastalarda seyrek olarak gérilen simetrik
distal interfalangeal eklem hastaligi tani
Koydurucudur.

» HLA-B27 ile iliskili sakroileit %30 olguda
gorllebilir, ancak hastalann buylk cogunlugu
HLA-B27 negatiftir ve sakroiliak eklem veya
lumbosakral spinada artrit yoktur. HLAB27 pozitif
olgularda kalgca ve sakroiliak eklem tutulumu
daha siktir.

» Tirnaklarda pittingin varlidi, daktilit, onikoliz
veya ailede psoriasis oykiisii oligoartritli
veya poliartritli bir kiz gocukta psériatik artriti
distndurebilir. ANA pozitifligi gorlebilir.

Psdriatik artit tani Kriterleri;

Artrit + psoriazis veya Artrit ve asagidakilerden en az
2 tanesi
1. Daktilit (=1 parmagin sismesi, asimetrik dagilim)
2. Tirnaklarda piting veya onikolizis
3. 1. Derece akrabalarda psdriazis

Ailevi Akdeniz atesi, ankilozan spondilit, akut
romatizmal ates veya juvenil oligoartikiiler
idiyopatik artritte daktilit veya tirnaklarda distrofi,
noktalanma goérulmez.

Dogru cevap: C

Jwvenil Idyopatik Artrit ile Ilgili Sorulabilecek

Onemli Bilgiler

1. J1A tanisinda 2 en snemli kriter... Cocuk 16 yagindan
kiiglik olacak ve Artrit 6 haftadan uzun siirecek

2. Kiz=Erkek orani olan tek tip JIA... Sistemik tip

3. Erkeklerde 7 kat daha fazla gérilen tek JiA..
Entesit iligkili JIA

4. ANA pozitifiigi en gok yapan JIA... Oligoartikiiler
tip JIA

9

. ANA pozitifligi yapan JIA tipleri... Oligoartikiiler

. Artriti olan gocukta parmaklarda sisme, tirnaklarda
. Artriti olan gocukta sakroiliak eklem tutulumu ve
. Sakroiliak eklem tutulumu ve akut dveit olan

. Sistemik JIA'da RF ve ANA... Negatif
10.Sistemik JIA'da cilt bulgusu... Eritematsz makiiler

11.Sistemik JiA'da kéti prognostik kriterler...

tip, RF negatif poliartikiiler tip, Psoriatik tip

yatagindan ayrilma var bu gocukta beklenen cilt
bulgusu... Psoriasis

akut iveit var bu gocukta beklenen pozitiflik...
HLAB27

gocukta HLAB27 pozitif en olasi tani.. Enfesit
iligkili artrit
dskiintii, Koebner fenomeni

Poliartikiiler futulum, 3 aydan uzun ates, 6 aydan

Klinik Bilimler 119. soru
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13.JIA tedavisinde TNF-alfa inhibitéri olan

ilaglar... Etanercept, Adalimumab, Infliksimab

14, J1A tedavisinde IL-1 inhibitérleri... Anakinra,

Rilonacept, canakinumab

15.JIA tedavisinde IL-6 reseptér antagonisti...

Tosilizumab

SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS,
JUVENIL DERMATOMYOZIT VE
SARKOIDOZiS

. On iki yasindaki ¢ocugun fizik muayenesinde uretrit,

artrit ve konjunktivit saptaniyor.

Bu hastada gen olas| tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar-93)

A) Reiter sendromu

B) Jivenil romatoid artrit

C) Sistemik lupus eritematozus

D) Lyme hastalig

E) Jivenil Polimyozitis

Triadl ile karakterize bir spondiloartropati. Reiter
sendromu olarak Kitaplarda gecerken, hastaliga
ismini veren doktorun Nazi déneminde yaptigs
insaniik disi uygulamalardan dolays hastaligin ads
artik reaktif artrit.

Reaktif artrit:

Uretrit

Artrit

Oktler inflamasyon (Uveit, konjuktivit)
Hastaligin diger klinik o6zellikleri gastroenterit ve
dokintudur. Erkekler daha fazla etkilenir. Cocuklarda
Shigella, Y. enterocolitica, Campylobacter ve

Notumuzda adalimumab
ve infliksumab'in anti-
TNF ajan oldugu net
olarak var.

Etki mekanizmasi farkl
olan ilag soruluyor ve 2
ajanin anti-TNF
oldugundan eminsek
dogru cevabimiz anti-
TNF olmayan ajan
olacak.

Bir kac satir asagida
tosilizumab'in anti-IL6
ajan oldugu goérulmekte









































































