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PEDIATRI YDUS 2024-2.DONEM

Soru No: 15

Otuz bes yasinda tip 1 diyabet tanisiyla izlenen ve ilk
trimesterde HbA1c diizeyi %9,5 olarak tespit edilen
anne 37. gebelik haftasinda dogum yapiyor. Dogum
agirhgi 3.950 gram olan bebegin fizik muayenesinde
batinda ele gelen kitle fark ediliyor. Tam kan sayiminda
beyaz kiire sayisi 12.000/mms3 (760 parcali, %40
lenfosit), hemoglobin 22 g/dL, hematokrit %72,
trombosit sayisi 96.000/mm3 saptaniyor. Idrarinda kan
gorulen bebegin idrar tetkikinde kan reaksiyonu 4+ ve
mikroskopisinde bol eritrosit tespit ediliyor.

Bu bebekte en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Akut glomerllonefrit

B) Hidronefroz

C) FPolikistik bébrek hastahid
D)} Renal ven trombozu

E) Wilms timéra

Cevap Anahtari: D



Renal Ven Trombozu (RVT) Nefroloji 3. Ders Hematiiriye Yaklasim

e Genellikle tek taraflidir. iki tarafli olursa bébrek yetmezligine ilerleyebilir.

Yenidogan ve siit cocugunda

e Asfiksi, konjenital renal ven defekti
Dehidratasyon, polisitemi

e Sok

Sepsis, umblikal katater,

Diabetik anne bebegi, prematdurite

Bliyuk cocuklarda

* Nefrotik sendrom, renal transplantasyon
e Siyanotik konjenital kalp hastaligi

e Kalitsal hiperkoagtlopati (FV Leyden)

e Anjiografik kontrast madde kullanimi



RVT Patogenez

 Tromboz bobrek ici ven6z damarlardan baslar. Ana renal vene
ve vena cava inferiora kadar ilerleyebilir.

Trombus olusumuna katkisi olan faktorler:
e Hipoksi, endotoksin, kontrast madde - Endotel hasari

e Nefrotik sendrom, F V Leiden - Hiperkoagulabilite

* Septik sok, dehidratasyon, Nefrotik sendrom - Hipovolemi, venoz kan
akiminin yavaslamasi

e Konjenital kalp hastaligi, kronik akciger hastaligi - Polistemi



RVT

Klinik:

Ani baslayan makroskopik
hematiri

Bobrek lojunda kitle

Yan agrisi

Hipertansiyon

Oliguri

Mikroanjiopatik hemolitik

anemi ve trombositopeni de
goralur.

Sol tarafta daha sik goérular.

Tant:
e USG'de
bobrek boyutlarinda artis

® Radyoniiklid sintigrafide

etkilenmis bobrek
fonksiyonlarinda azalma goérular.

® Doppler akim ¢alismasiile

tani kesinlestirilir.



RVT

* Ayirici tani: USG ile ayirici tani basariyla yapilir.
e Ayirici tanida dustintilecek hastaliklar

HUS

Hidronefroz

Polikistik bobrek hastalig

Wilms timori

Hematom, apse.

Tedavi: Destek tedavisi.

Direncli hipertansiyon varliginda nefrektomi gerekebilir.

Antikoagullan ve trombolitik tedavi tartismalidir.
e Cerrahi trombektomi yapilabilir.
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SoruNo:42

On bes yasindaki kiz hasta el parmaklaninda agri,
yuziinde giineste artan kizarikliklar, ates, éksiriik ve
g6z kapaklarinda sislik nedeniyle getiriliyor. Fizik
muayenesinde vicut sicakhgi 38,5 °C, kan basinci
135/95 mmHg, malar ras, el parmak uclarinda ve avug
icinde belirgin, basmakla solmayan hiperemik dékintii,
el parmaklarinda artrit ve pretibial 2+ gode birakan
o0dem saptaniyor. Laboratuvar incelemesinde
hemoglobin 9,3 g/dL, I6kosit sayisi 3.200/mms3,
trombosit sayisi 110.000/mm3bulunuyor. Serum
kreatinin 2,1 mg/dL, serum albiimin 2,3 g/dL, ALT 89
IU/L, AST 67 IU/L, CRP 0,5 mg/L, eritrosit
sedimentasyon hizi 65 mm/saat, anti-niikleer

antikor pozitif ve kompleman C3 azalmis olarak
bulunuyor. Tam idrar analizinde protein 4+, eritrosit
1260/mm3, |6kosit 130/mma3, eritrosit ve 16kosit
silendirleri goriiliyor.

Bu hastada disinilen taniya yonelik
asagidakilerden hangisinin yapilmasi en uyqundur?

A) Bobrek biyopsisi

B) Abdominal BT anjiyografi
C) Abdominal BT

D) DMSA sintigrafi

E) MR anjiyografi

Cevap Anahtari: A



Nefrotik Sendromlu Cocukta
Biyopsi Endikasyonlari®**
Nefroloji 4. Kisim Proteiniiriye yaklasim
Tani aninda 1 yasindan kucuk, 12 yasindan buyik olmak
Makroskopik hematuri
Inatci, uzun sireli hipertansiyon
Sistemik hastalik bulgularinin varhgi
Ciddi bobrek yetmezligi (hipovolemiye baglanamayan)
Disuk kompleman duiizeyleri

Steroide direncli olgular
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Soru No: 43

I. Kas enzimler hastalarin cogunda yiksek olarak
saptanir.

[l. Kas enzim yuksekligi hastalarin timiinde hastalik
aktivitesi ile iligkilidir.

ll. Antintikleer antikor hastalann yarisindan azinda
pozitiftir. -

IV. Miyozit spesifik antikorlar, klinik fenotipi
belirlemede ve prognozu éngérmede yardimcidir.

Juvenil dermatomiyozitin laboratuvar bulgulan ile
ilgili yukaridaki ifadelerden hangileri dogrudur?

A) 1, 1l ve lll
B) I.llvelV
C) lvelV
D) Ivelll
E) lllve IV

Cevap Anahtan: C



Classic rash

Table 200.2 | Diagnostic Criteria for Juvenile
Dermatomyositis

Heliotrope rash of the eyelids
Gottron papules

Plus three of the following:

Weakness

Muscle enzyme
elevation (21)

Electromyographic
changes

Muscle biopsy

Symmetric
Proximal

Creatine kinase
Aspartate transaminase
Lactate dehydrogenase

Aldolase

Short, small polyphasic motor unit
potentials

Fibrillations

Positive sharp waves

Insertional irritability

Bizarre, high-frequency repetitive
discharges

Mecrosis
Inflammation

Data from Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis (second of two parts),

Romatoloji Soru Kampi Bolum 11
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On dért yasindaki kiz hasta bayilma nedeniyle getiriliyor.
Oykiisiinden son bir aydir bas agrisi, kilo kaybi ve
halsizliginin oldugu 6greniliyor. Fizik muayenesinde kan
basinci 150/105 mmHg olan hastanin her iki radial ve
karotis nabizlan ¢ok zayif olarak aliniyor. Laboratuvar
incelemesinde eritrosit sedinéhtasyon hizi 89 mm/saat,
CRP 56 mg/L bulunuyor. MR anjiyografide subklaviyan
arter ve torasik aortada duvar kalinlasmasi ve stenoz
saptaniyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Takayasu arteriti

B) Kawasaki hastalig

C) ADA-2 eksikligi

D) Poliartentis nodoza

E) Grantlomatéz polianjiitis

Cevap Anahtan: A
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Takayasu arteriti Romatoloji — 2. Kisim

Blyuk damar vaskduliti
Takayasu arteriti
Orta capli damar vaskduliti
Cocukluk tipi poliarteritis nodoza
Kutandz poliarteritis
Kawasaki hastalig
Kigcuk damar vaskuliti
Granulomatoz

Wegener granulomatozi

Churg-Staruss sendromu
Non-granulomatoz

Mikroskopik polianjiitis

Henoch-Schdnlein purpurasi

Izole kutan®z 6kositoklastik vaskiilit

Hipokomplmentemik UGrtikeryal vaskdilit
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TAKAYASU ARTERITI

Aort ve maor dallarinin  grantlomatoz
Inflamasyonu

Genelde 50 yastan oOnce ve kadinlar (15-45 yas)

Vaskdler lezyonlar (anevrizma, stenoz, dilatasyon,
okllzyon)

Ana renal arter sikhkla tutulur; yalniz
glomeruler tutulum nadirdir.
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TAKAYASU ARTERITI

* Olgu %20 < 19y KIE: 2.1
» Arkus aorta, AoD,

« Dev hucreli, grantlomatoz artertt,
STENOZ

 Brakiyal nabiz yok (nabizsizlik hst)
» Kollarda sistolik TA farki >10 mmHg
- Kladikasyo, KKY, HT, GIS bulgulari
« SSS: Konvulsiyon, hemiparezi
 Tani: Anjiyografi

» Tedavi: KS+ immsup+ cerrahi
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Takayasu arteriti — Tanit EULAR

“Olmazsa olmaz kriter”: Aorta veya ana dallarinda anjiografik
anormallikler (konvansiyonel, CT, MR)

+
asagidakilerden en az birisi

v Azalmis periferal arter nabizlari ve/veya kladikasyon

v 10 mmHg den cok kan basinci farki (kollar veya bacakliar
arasinda)

v Aorta ve/veya ana dallarinda Gfirim
v Hipertansiyon
v Akut faz reaktanlarinda artis
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Soru No: 57

Asagidaki ilaglardan hangisigocukta “hem” negatif
kirmizi idrar nedenleri arasinda deqildir?

A} Klorokin

B) Ampisilin

C) Fenitoin

D) Silfasalazin

E) Deferoksamin

Cevap Anahtan: B



Table 558.1 | Other Causes of Red Urine

HEME POSITIVE

Hemoglobin

Soru Kamp

Drugs

Adriamycin
Chloroguine
Deferoxamine
Hydroxocobalamin
lbuproten

Iron sorbitol
Levodopa
Metronidazole
Mitrofurantoin
Phenazopyridine (Pyridium)
Phenolphthalein
Phenothiazines
Phenytoin

Quinine

Rifampin
Salicylates
Sulfasalazine

Dyes (Vegetable/Fruit)
Beets

Blackberries

Blueberries

Food and candy coloring
Paprika

Rhubarb

Metabolites
Homogentisic acid
Melanin
Methemoglobin
Porphyrin
Tyrosinosis

Urates




Tam idrar Tetkiki Nefroloji Giris

Dansite

* Mormalde 1010-1030 arasi

* Dehidratasyonda dansite artar

* Tubulus kaynakli sorunlarda- ADH eksikligi ve asiri hidrasyonda
dansite azalir

Seker

Mormalde saptanmaz

Bilirubin

Konjuge bilirubini saptar

Lakosit

Kizlarda 3-4 lokosit, erkeklerde 2-3 lskosit normaldir

Eritrosit

Normalde 5° e kadar eritrosit saptanabilir

Silendir

Hyalen silendir: TAMM HORSFALL proteininden olusur. Ates,
dehidratasyon ve nefrotik sendromda izlenir

Lokosit silendir: Pyelonefrit- interstisiyel nefrit

Epitel silendir: ATN- AGN

Eritrosit silendir: AGMN

Protein

Mormalde 0150 mg/gun
MNefrotik diuzeyde 40 mg/m2/saat

Cocuklarda fiztelojik proteinuride idrarla kaybolan esas protein
TAMM HORSFALL proteinidir

18



Tam idrar Tetkiki Nefroloji Giris

Kirmizi renkte idrar

Hematiiri (cogunlukla alt 6US)

Porfiri

Yenidoganda pembe renkte ise Urat kristalleri

Red diaper sendromu (patojen olmayan Serratia m.o.)

Siych-kahverengi

Alkaptonuri

Melanin
Myoglobin-hemosiderin
Glomerul kaynakh hematuri
Biliverdin

Kinin

Mavi-yesil renkte

Blue diaper sendromu (Hartnup hastaligi
Pseudomonas enfekiyonu

Metilen mavisi
Ribaflavin

19
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Soru No: 58

On yasindaki kiz hasta 3 gun 6nce baslayan bas agrisi,
idrar renginde koyuluk ve miktarinda azalma, géz
kapaklarinda ve bacaklarinda sislik yakinmasi ile
getiriliyor. Fizik muayenesinde kan basinci 150/100
mmHg, bifissiir ve pretibial 2+ 6dem saptaniyor.
Laboratuvar incelemesinde;hemoglobin 8,2 g/dL, l6kosit
9.800/mm3, trombosit sayisi 212.000/mm3. dre 120
mg/dL, kreatinin 3,9 mg/dL bulunuyor. Yatisinin 2. glind
nefes darligi ve masif hemoptizi gelisiyor.

Bu hastada asagidakilerden hangisinin olmasi
en az olasidir?

A) Goodpasture hastaligi

B) Granilomatoz polianjitis
C) Mikroskobik polianjiitis

D) Sistemik lupus eritematozus
E) IgA nefropatisi

Cevap Anahtan: E



Hematurili Hastaya Tanisal Yaklasim Nefroloji Giris

e Hematiiri + Odem + Hipertansiyon + Oligiiri***

Nefritik sendrom diistiniilmeli
APSGN

HSP

SLE

IgA nefropatisi

Wegener granulomatozisi

PAN

Goodpasture sendromu

HUS

MPGN

21



Goodpasture
Sendromu

idiopatik RPGN

Yas/cinsiyet

Akut nefritik
sendrom

Asemptomatik
hematiiri

Nefrotik sendrom

Hipertansiyon

Akut bobrek

yetmezligi

Diger

Ortalama 7 yas/

E: K=2:1

%90

Bazen

% 10-20

%70

%50 (gecici)

1-3 hafta latent
siire

10-35 yas/

EK=2:1

%50

50%

Nadir

%30-50

Cok nadir

Viral
enfeksiyonlardan
sonra

15-30 yas/

EkK=6:1

%90

Nadir

Nadir

Nadir

%50

Pulmoner kanama,
demir eksikligi
anemisi

Eriskin yas/

E: K=2:1

%90

nadir

%10-20

%25

%60



Goodpasture idiopatik RPGN
Sendromu

Laboratuar bulgulari

Renal patoloji

Isik mikrokobi

IF

EM

Prognoz

Tedavi

ASO (%70)
Streptozim
(+)(%95)
C3-C9 |
C1,C4 normal

Difiiz
proliferasyon

Graniiler 1gG,C3

Subepitelyal
birikim

%95 spontan
diizelme, %5
RPGN veya yavas
ilerleyen seyir

Destek

Serum IgA P (%50) AntiGBM antikor (+) ANCA (+)
Dermal kapillerde

IgA birikimi
Fokal proliferasyon Fokal->Difiiz Kresentik GN
proliferasyon
Kresent
Difiiz mezangial Linear IgG, C3 immiin depozit
IgA yok
Mezangial birikim - -
%25-50 yavas %75 stabil seyir ya %75 stabil seyir
ilerleme da erken donem ya da erken
tedavi ile iyilesme donem tedavi ile
iyilesme
Steroid, balik yagi, PE, Steroid pulse

ACEI steroid,siklofosfamid tedavi

23



Table 510-1 CLASSIFICATION OF RAPIDLY PROGRESSIVE

(CRESCENTIC) GLOMERULONEPHRITIS
ANTI-GEM ANTIBODY-MEDIATED RPGN

Goodpasture syndrome

Idiopathic anti-GEM nephritis

Membranous nephropathy with crescents

RPGN ASSOCIATED WITH GRANULAR IMMUNE DEPOSITS

Postinfectious

= Postsireptococcal glomerulonephritis

= Bacterial endocarditis

= Shunt nephritis

= Visceral abscesses, other nonstreptococcal infections
Moninfectious

= Systemic lupus erythematosus

= Henoch-5Schanlein purpura

= Mixed cryoglobulinemia

= Solid fumors

Primary renal disease

= Membranoproliferative glomerulonephritis

= |gA nephropathy

= |dippathic immune-complex nephritis

RPGN WITHOUT GLOMERULAR IMMUMNE DEPOSITS

Vasculitis

= Polyarteritis

= Hypersensitivity vasculifis
= Wegener granulomatosis
Idiopathic RPGMN

APFGN, rapidly progressive [crescentic) glomerulonephritiz; GBM, glomerular basement

mem bramne.

Modified from Kliegman BEM, Greenbaum LA, Lye PS: Praciical siradegies in pediaine diagnosis
and therapy, ed 2, Philadelphia, 2004, Saunders, p 426.




Pulmoner —Renal Tutulum
Yapan Diger Hastaliklar Nefroloji Kisim 2

e SLE

e HSP

 Wegener granulomatozisi
* Mikroskopik polianijiitis

e Churg-Strauss sendromu

25
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Soru No: 59

Asagidakilerden hangisininnefrojenik diabetes
insipidusa yol agmasi en az olasidir?

A) Amfoterisin B
B) Sisplatin

C) Lityum

D) Toluen

E) Kolsisin

Cevap Anahtari: D



Nefrojenik Diyabet Insipitus
® Ensik: X'e bagli resesif (primer)

® Sekonder nedenler
Obstriktif Gropati
Akut/kronik renal yetmezlik
Renal kistik hastaliklar
interstisyel nefrit
Nefrokalsinozis
Hipokalemiye bagh toksik nefropati
Hiperkalsemi
Lityum

Amfoterisin B

Nefroloji-Sivi Elektrolit

27



Table 1
Causes of nephrogenic diabetes insipidus

Congenital Acquired
X-linked NDI- Xq28 encoding Antimicrobials: foscarnet, aminoglycoside, methicillin,
AVPR2 (arginine vasopressin rifampin
receptor 2) Electrolyte abnormalities: hypokalemia, hypercalcemia,
Autosomal recessive NDI- Ch12qg13 hypercalciuria
encoding AQP2 Renal parenchyma disorders, obstructive uropathy

Other drugs: lithium, furosemide, colchicine, cisplatin,
Isophosphamide, vinblastine

Systemic disorders: amyloidosis, sarcoidosis, sickle cell
disease and trait, Sjogren syndrome

28



Klinik

Klinik triad: Poliuiri + Polidipsi + Hipernatremi

Volim deplesyonu
* Hipertermi

e Konstipasyon

Kilo aliminda azalma
e Enurezis
Istahsizlik

e Hiperaktivite, davranis problemleri



Poliuri:

e >5ml/kg/saat

¢ >2000 ml/m?%gin
Polidipsi:

* > 2000 ml/m?gin




NDI-Tani

® Polilri, hipernatremi ve dillie idrari olan erkek bebek!!
(sabah ilk idrari konsantre ise (dansite 1030) NDI ekarte edilebilir.)

® Es zamanli idrar ve serum osmolaritesi bakilr.
® Serum ozmolaritesi >300 mOsm/kg iken
idrar ozmolaritesi <300 mOsm/kg ise

su kisitlama testine gerek yok.

® Parsiyel ve sekonder NDI vakalarinda basta serum osmolaritesi <300
mOsm/kg olabilir, bu durumda su kisitlama testi yapilabilir.

® Test cocuklarda 7 saat, infantlarda 4 saat stire ile yapilir.

31



NDI-Tani

Su kisitlama testi sirasinda viicut agirhginin %3’tinden (bazi kaynaklar
%5) fazlasi kaybolursa test sonlandirilir.

Idrar osmolalitesi bir defa >1000 mosm/kg veya iki defa >600 mosm/kg
bulunursa test sonlandirilir, bu hastada Diabetes Insipidus yoktur.

Serum osmolalitesi >300 mosm/kg iken idrar osmolalitesi <600 mosm/kg
ise hasta DI kriterlerini karsiliyordur; santral ve nefrojen ayrimi icin
vazopresin verilir.

Vasopresin sonrasi idrar osmolalitesi <300 mosm/kg olmasi NDl ile
uyumludur.



Collect
baseline
serum
chemistry,
osmolality,
urine
osmolality,

urine sodium
and specific

gravity

Fig. 2. Water deprivation

Check weight
and vitals
every hour.
Stop iIf 3—5%
loss of body
weilght
ac hieved or
exhibits signs
of
hy povolemia

Monitor serum
chemistry and
osmolality,
unne
osmolality,
specific gravity
and urine
sodium every

Upon
completion
check

c hemistry and
osmolality,
and urine

b . osmolality

test. Duration of test: 7 hours in children;: 4 hours in infants.
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NDI-Tedavi

Distk ozmolar yikli ve disiik Na’lu diyet (<0.7 mEq/kg/gun)
infantlarda anne siiti veya diistik soliit yiklii mamalar tercih edilir.
infantta gastrostomi ve NG ile besleme gerekebilir.

IV sivi destegi verilecekse hipotonik sivilarin (1/4 SF gibi) verilmesi
onerilmektedir.

Bu hastalara idrardan daha hipertonik sivilarin verilmesi hipernatremi; asiri
verilen miktarda verilen hipotonik sivilarin da hiponatremi yapma riski
vardir!!!

Hastanin hipernatremiye girmesini dnlemek norolojik gelisim acisindan
onemlil!!!



NDI-Tedavi

¢ Tiazid diliretikler tercih edilirler (hidroklorotiazid 2-4 mg/kg/24saat, 2
doza boliinerek), en sik komplikasyonu hipokalemidir.

(distalde tuz kaybini arttirir ve buna ikincil proksimal tibilden su ve tuz

emilimini arttirir).

® Potasyum tutucu ditretiklerden amilorid kullanilabilir, tiazidlerle
kombine edilebilir.

¢ Diiiretiklere yanit yoksa indometazin (1-3 mg/kg/gtin, 3 doza
boltnerek) verilebilir. Tiazidlerle kombine verilmesi hizla hiponatremi
gelismesine ve buna bagli konvtlziyonlara neden olabilir. Diger yan etkisi
de karin agrisi ve GIS kanamasidir.
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Soru No: 60

Antenatal 21. gestasyon haftasinda yapilan
ultrasonografide her iki bobrek ekojenitesinde artis
ve kortikomediiller ayrnnmda -kayip bildirilen bebegin
dogum sonrasinda otozomal resesif polikistik
bobrek hastahgi tamisini dogrulamak icin hangi
gende mutasyon varliginin gosterilmesi gereklidir?

A) MEKE geni
B) PKHD1 geni
C) JBTS1 geni
D) BBS1 geni
E) CXORF5 geni

Cevap Anahtarn: B



Otozomal Resesif
Polikistik Bobrek Hastaligi

1:10.000-40.000

Gen: PKHD 1 (Policystic Kidney and Hepatic Disease)

Protein: Fibrokistin

Korteks ve medullada kistler vardir.(ektatik toplayici
tubdller)

Caroli hastaligina benzer karaciger tutulumu da olur
(“Ductal plate” anomalisi).

e Konjenital hepatik fibroz eslik eder
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Otozomal Resesif
Polikistik Bobrek Hastaligi

Bobrek lojunda bilateral kitle (genelde yenidogan ve erken st
cocuklugu déneminde fark edilir).

Oligohidramniyoz
Pulmoner hipoplazi
RDS

Spontan pndmotoraks

Potter sekansi (distk kulak, mikrognati, diz burun, ekstremite
pozisyon defekti, IUBG)

Hipertansiyon (yasamin ilk haftasinda)

Oligliri ve ABH

Gecici hiponatremi

Vakalarin %20-30’unda bobrek fonksiyonlari normaldir.
YD doneminde tani alanlarin %50’sinde 10 yasta SDBH
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Otozomal Resesif
Polikistik Bobrek Hastaligi

* Yenidogan doéneminde karaciger tutulumuna ait
vakalarin %45’inde saptanir.

e Karaciger bulgulari:
Portal hipertansiyon
Hepatosplenomegali
Kolanjit
Periumblikal venlerde belirginlesme
Gastroozofageal varisler
Portal vende ters akim
Trombositopeni

bulgular

39



vV V VYV V

OR PKB -Tani ve Tedavi

Cift tarafli palpable bogirde kitle,
pulmoner hipoplazi, oligohidramniyoz ve hipertansiyon
olan bir sut cocugunun ebeveynlerinde bobrekte kist yoksa

kuvvetle OR PKB tanisi disunular.

USG’de bliyimus, kortikomeduller ayrimi silinmis, hiperekojenik bobrekler gorilur.
Ayirici tani:

Multikistik displastik bobrek

Hidronefroz

Wilms timora

Bilateral renal ven trombozu

Tedavi: Destek tedavisidir. Bobrek yetmezligi gelisince transplantasyon yapilmalidir.
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