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PEDIATRI YDUS 2024-2.DONEM

Soru No: 1

Pediatri poliklinigine getirilen 20 aylik bir bebegin

rutin bilissel ve duygusal dederlendirilmesi yapihyor.
OSYM

Asaqidakilerden hangisi bu gelisimsel

donemde degerlendirilen baslhica bilissel ve

duygusal ozelliklerden deqildir?

A) Nesne sirekliligi
B) Sembolik oyun
C) Aynlik anksiyetesi
D) Taklit etme

E) Biylsel disiince

Cevap Anahtan: E



«Bilissel Gelisim Donemleri»

Duyu-motor 0-2 yas
donem
Islem 6ncesi
2-7 yag i dénem
Somut 7-11 yas

islemler
donemi

_ Soyut
Islemler
donemi

11 yas ve Uzeri



Duyularini ve
algilarini koordine
etmek i¢in fiziksel
hareketlerini ve
faaliyetlerini
Zihinsel gelistirirler.
kombinasyonlar Refleksler
ve problem asamasi
¢O6zme asamasi (0-1 ay)
(18-24 aylar)

Duyu-Motor

o Donem
lll. dongusel

tepkiler, I. dongiisel
yenilik, merak tepkiler

e (1-4 aylar)
(12-18 aylar)

Il. dongiisel
tepkilerin Il. dﬁngﬁsel
koordinasyonu ve ;
amaca yonelik tepkiler

davraniglar (4-8 aylar)
(8-12 aylar)




Zihinsel kombinasyonlar ve problem
c6zme asamasl (18—24 aylar)

Bu donemde cocukta zihinsel gelisme yonlinden buylk
ilerlemeler gorulur. Cocuk dis dinyanin kendince gelistirdigi bir
resmi (zihni imajini) tasiyabilir. Problemler bilissel faaliyetlerle
cozumlenebilir. Semboller bebeklere somut olaylar hakkinda
distinme olanagi verir. Bebek artik kapiyi acmak icin onidndeki
sandalyeyi cekmesi gerektigini biliyor. Kapinin sandalyeyi nasil
etkiledigini artik anlamaktadir.

e Ertelenmis taklit bu donemde gorulur.



e 18-24 aylar arasinda nesne devamliligi gelisir.

Nesne Devamliligi: Nesne ve olayin direkt olarak
gorinmedigi, isitiimedigi ya da dokunulmadigi
halde devam edip var oldugunu anlamadir. Bu
evre dustincenin basladigi asamadir.




4. Soyut islemler donemi
(11 vas ve yukarisi)

. Mantiksal dustinmenin yetiskinler dizeyine ulastigi donemdir.
Cocuklar, cevaplarini hakli gosterebilecek formal dustince
kurallari ve mantik yollari bulmaya baslarlar. Kurduklari
hipotezleri sinamadan gecirir, soyut dusunur, genellemeler yapar
ve soyut kavramlari kullanarak bir durumdan diger duruma

gecebilirler.

. Ayrica bu donemde cocuk sebep-sonuc iliskilerinin ana
ilkelerini anlar.



Soru No: 3

I. Motor aktivitenin eslik etmesi
Il. Olay sonrasi konflizyon varligi

I1l. Uykunun hangi evresinde ortaya c¢iktigi
OSYM
V. Otonomik aktivasyc:nhn eslik etmesi
Yukarida verilen durumlardan hangileri cocukluk
¢aginda goriilen uyku terérii ve kabuslarin ayirt
edilmesinde kullanilacak kriterlerdendir?

A) 1. 1lve IV
B) Ilve IV
C) Ivelll
D) I, 1l ve Ill
E) 11, 11l ve IV

Cevap Anahtarn: E



Parasomnialar

e NREM uyku : Parasomnialar (
uyurgezerlik, uyku terorui, konfiizyonel
uyanma

e REM uyku : Kabus, haltusinasyonlar,
uyku paralizisi, hasta kabusu hatirlar,
ancak gece teroriinde NREM de gorulen
rdyalar hatirlanmaz




Konflizyonel Gece 7 Rem davrams

Ozellikler uyan tarsril Uyurgezerlik Kabus Ba vl ki ar Moktlirnal ndbet
Zaman Erkem Erken Erken-orta G Geg Herhangi bir zaman
Uyku donermi SVA, S, SA REM REM Herhangi bir zaman
EEG N _ _ +
degisiklikleri - -
Crghk - + 4+ 4+ -+ = -+ + ==
Dbonamilk
aktivasyon + + 444 =+ -+ + +
Motor aktivite - -1 + 4+ + =4+ b i i ol
Farkinda olma-
uyanik olma - B - + + -
Sure (dakika) 0,5-10 1-10 2-30 3-20 1-10 5-15
Olay sonrasi _ _
kanflzyon + - + +

Cocuk-Geng S ; . s

Yas Cocuk Coculk Caoculk erishin Bliyik eriskin Addlesan, geng eriskin
Genetik B +4 + - ] +
Organik santral
sinir sistemi - - - - +4 -+ 44

lezyonu
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Soru No: 25

Skolyoz cerrahisi sonrasi sol akciger alt zonda solunum
sesleri duyulmayan 9 yasindaki kiz hastanin akciger
grafisinde sol siniis kiint gériliip ultrasonografide plevral
eflizyon tespit ediliyor. Hastaya tanisal amacli

torasentez yapiliyor ve siit'géfihiimlia sivi regi elde
ediliyor.

Asagidaki torasentez bulgularindan hangisi bu
hastada en olasi taniy1 desteklemektedir?

A) Plevra sivisi/serum trigliserid <1

B} Plevra sivisi/serum kolesterol >1

C) Noétrofil orani >%80

D} Plevra sivisi trigliserid dizeyi =110 mag/dL
E) Plevra sivisi pH <7,20

Cevap Anahtan: D



Silotoraks

* Torasik kavitedeki lenfatiklerden veya torasik kanaldan kacan siloz mayinin plevrada

toplanmasidir.

* Cocuklardaki en sik neden kardiyotorasik cerrahi komplikasyonu olarak torasik

kanal hasarina baghdir. Genelde sagdadir.

* Diger nedenler; gbgls yaralanmasi, ECMO ve primer veya metastatik malignite

(lenfoma)

* Yenidogan direncli silotoraks varsa integrin aa9 gen mutasyonu dusunilmelidir.



Silotoraks

* Bulgular plevral eflizyon gibidir. Plevral agri nadirdir.

* Silotoraks olan yenidoganlarin %50’sinde ilk gtin solunum sikintisi vardir.
* Siloz sivi siit rengindedir, icinde yag, protein ve lenfositler yogundur.

* Yenidoganda beslenme olmadigindan sivi berrak goriinebilir.

* Silotoraks sivisinda
* Trigliserid >110 mg/dL
* Plevral sivi trigliserid/plazma trigiserid orani >1

Plevral sivi kolesterol/plazma kolesterol orani <1
* Lipoprotein analizinde silomikronlar gordlur.

Immunglobulinler yiiksektir ve T lenfositler vardir.



Silotoraks

* Lenfangiogram ile siloz kacagin yeri tespit edilebilir.
* Silotoraks tekrarlayan aspirasyonlar ile bosaltilabilir.

* Tekraklayan aspirasyona bagli malnttrisyon, hipogamaglobulinemi
ve T lenfosit kaybina bagl immun yetmezlik gelisebilir.

* Neonatal vakalarin en az %50 si spontan duizelir.
* 1-2 haftada gerilemezse TPN baslanr.

* Pleroperitoneal sant, torasikkanal ligasyonu ve fibrin glue
uygulamasi yapilabilir.

* Diger tedavi secenekleri; oktreotid, PEEP uygulamasi, perkutan
torasik kanal embolizasyonu, ploéredezi, NO inhalasyonu, OK432
(picibanil) (fetal-neonatal silotoraks)
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Soru No: 26

Asagidakilerden hangisinin primer siliyer diskinezi
hastaligi olanlarda goriilebilen bir bulgu olmasi
en az olasidir?

A} Nazal polip

B) Mekonyum ileusu

C) Yenidogan déneminde solunum sikintisi
D) Tekrarlayan akciger enfeksiyonu

E) Sensdrindral isitme kaybi

Cevap Anahtan: B



Primer Siliyer Diskinezi (PSD)
* Diger isimleri Immotil Silia Sendromu veya Kartagener Sendromu

* PSD bozuk siliyer fonksiyonlara bagl kronik sinopulmoner enfeksiyon,

persistan orta kulak efiizyonu, infertilite gibi degisik klinik tablolara yol

acabilen kalitimsal bir hastaliktir.

* OR kaltiir, cok sayida mutasyon tanimlanmistir. Ozellikle DNAH11
mutasyonu vyapisal bozukluk yapmadan silia hareketlerinde azalmaya neden
olan bir mutasyondur



Primer Silier Diskinezi Klinik Manifestasyonlari
SOLUNUM

Erken infant doneminde giunluk produktif okstrik (1slak)
Term yenidoganda aciklanamayan solunum distresi

Erken infant doneminde mevsimsel olmayan gunluk rinosinusit

Kronik otitis media ve persistan orta kulakta effuzyon
Comak parmak (cocuklarda nadir)
Tedaviye yanitsiz atipik astim

Tekrarlayan pnomoni

Bronsektazi

SOL-SAG LATERILIZASYON DEFEKTI

Situs -inversus totalis

Hetorotaksi komplet kalp defekti ile birlikte yada olmaksizin
DIiGER |

Erkek infertilitesi, immotil sperm

Kiz subfertilitesi, ektopik gebelik
HIDROSEFALI (Nadir)
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Soru No: 27

Asagidakilerden hangisininparmaklarda
¢omaklasmaya neden clmasi en az olasidir?

A) Fallot tetralojisi

B) Kistik fibrozis

C) Ulseratif kolit

D) Trakeomalazi

E) Bakteriyel endokardit

Cevap Anahtan: D



« Comak Parmak kronik hastaligin bir belirtisi olarak ortaya
cikablilir. Bronsektazi, Kistik fibrozis, Kronik akciger absesi,
Ampiyem, Akciger kanseri, mezotelyoma, mediastinal timorler,
Intersitisyel akciger hastaliklari, Konjenital kalp patolojileri,
Crohn, Ulseratif kolit gibi inflamatuar bagirsak hastaliklari

» Akut enfeksiyonlarda, astim ve KOAH gibi hava yolu hastaliklal
ve konjenital anomalilerde comak parmak beklenmez.
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Soru No: 31

Primer immun yetmezligi bulunan ¢ocuklarin
asilamasi [mmumzasynh{r] ile ilgili asagidaki
ifadelerden hangisi yanhstir?

A) Adir kombine immin yetmezligi olanlarda bitin canli
asilar kontrendikedir.

B) Kompleman eksikligi olanlarda OPV ve BCG asisi
kontrendikedir.

C) Kronik grantlomatdz hastaligi olanlarda BCG
kontrendikedir.

D) Ataksi telanjiektazi olanlarda bitin canl asilar
kontrendikedir.

E) Selektif IgA eksikligi olanlarda OPV ve BCG asilan
kontrendikedir.

Cevap Anahtari: B



Ce.

Soru

Kompleman eksikligi tespit edilen hastaya asagidaki
asillardan hangisi yapilmamahdir?

a. BCG

b. Canliinfluenza

c. Tifo

d. Meningokok

e. Tum asilar yapilabilir
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immun yetmezlik

Asi Kontrendikasyonu Etki-yorum

Agir Ab Eksikligi
(CVID, X'e bagli
agamaglobulinemi)

B lenfosit
(humoral)

Agir olmayan AB eksikligi
(selektif IgA ve 1gG alt sinif
eksik)

OPV, canliinfluenza, sarihumma Etkinlik kesin degil. Pnémokok asisi dnerilir. Sugicegi ve
(SH), canh bakteri (BCG,tifo) KE'dir.  rotavirls igin bilgi yok. Kizamik ve sugicegi yapilmasi
distiniilebilir.

OPV, BCG, SH KEdir.
Diger canh asilar dikkatli
yapilabilir.

Tum asilar etkin. Pnomokok onerilir.

Kompleman Kompleman komponentleri,
properdin veya faktor B
eksikligi

Fagosit KGH, LAD,

Fonksiyonu myeloperoksidaz eksikligi

KE olan asi YOK

Tdm asilar etkin. Pnémokok ve meningokok
onerilir.

Tum inaktif asilar ve canli virus asilari
glivenli ve muhtemelen etkin.

Canli Bakteriyel asilar KE
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M Asi Kontrendikasyonu Etkinlik-Yorum

Malignite, Tx,
Ol hastalik,
immunsupresyon, RT

Aspleni

Kronik bobrek hastaligi

immun duruma gére canl bakteri ve canli
viras asilari KE'dir.

KE olan asi YOK

Canli influenza asisi KE'dir.

Etkinlik immun supresyon durumuna
gore degisir.
Pnomokok onerilir.

Tum rutin asilar etkin.
Pnomokok ve meningokok énerilir.

Pnomokok ve HBV asisi dnerilir.
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Soru No: 40

Asagidaki sendrom ve e olasi kardiyak
anomali eslestirmelerinden hangisi yanhstir?

A) Down sendromu — Atrioventrikller septal defekt

B) Turner sendromu = Aort koarktasyonu, biklspit aortik
kapak

C) Marfan sendromu — Hipoplastik sol kalp sendromu,
mitral hipoplazi

D) Holt-Oram sendromu — Atriyal septal defekt,
ventrikiler septal defekt

E) DiGeorge sendromu — Fallot tetralojisi, trunkus
arteriozus

Cevap Anahtan: C



Marian Sendromu

* Revize Ghent Tan1 kriterleri (2010)

e Sistemik bulgular

e Bas parmak ve el bilegi isareti

e pektus deformitesi, asimetrisi

e Hindfoot deformitesi, pes planus
* Pnemotorax

e Dural ektazi

e Protruzio asetabuli

e Azalmis Ust/alt segment orani; artmis kulac /boy orani
e Skolyoz veya torakolumbar kifoz
* Dirsekte azalmis extansiyon

e Tipik ylz

e Strialar

* 3 ve Uzeri miyopi

e MVP




Marian Sendromu

* Revize Ghent Tani kriterleri (2010)
o Aile 6yklsu yoksa

e Aile oykiisii yok, aort dilatasyonu (Z23)beraberinde sistemik
skor (27)

e Aile oykiisii yok, aort dilatasyonu (Z23) beraberinde FBN1
mutasyonu pozitifligi

 Aile oykiisii yok, aort dilatasyonu (Z23) beraberinde ektopia
lentis bulunmasi

* Aile oykusii yok, Marfan ile iliskisi tanimlanmis FBN1 mut
pozitifligi ve lens ektopisi
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Soru No: 45

Asagidakilerden hangisi Herleyici miyoklonik
epilepsi grubunda deqildir?

A) Lafora hastahidi

B) Unverricht-Lundborg hastahig

C) Westsendromu

D) Ndéronal seroid lipofuskinozis

E) Sialidozis tip 1 ve 2

Cevap Anahtan: C



Progresif Miyoklonik Epilepsi

Heterojen bir gruptur, progresif demans ve giderek kotilesen
miyoklonik nobetler ve diger nobet tipleri ile karakterizedir

Unvericht Lundborg hastaligi

e Lafora hastaligi

MERFF (miyoklonik epilepsi ve “ragged red fiber”)

Siyalidozis tip 1
 Noronal seroid lipofuksinozis

e Juvenil noropatik Gaucher hastaligi

Dentatorubral-pallidoluysian atrofi

Infantil néroaksonal distrofi bu grupta yer alir



Unvericht Lundborg Hastalig

* Progresif myoklonik epilepsi tip 1(CSTB geni)

e Diger progresif miyoklonik epilepsilere gore daha
yavas ilerler

e Genellikle addlesan donemde baslar
e Sistatin B geninde mutasyon sonucu gelisir

 Miyoklonik ndbetler, JTK nobetler ve progresif ataksi
ile karakterizedir



Lafora Hastaligi

OR gecisli bir hastaliktir.

10-19 yaslarinda baslar, daha hizli bir progresyon gosterir ve 20’li 30’lu yaslarda
olumculdir

Once JTK ndbetler ardindan miyoklonik sicramalar baslar
Mental gerileme nobetlerden sonra 1 yil icinde baslar
Fotosensitivite hastaligin onemli bir 6zelligidir

Mental kotlilesme ndbetlerden sonra baslar ve ilerler

Deri (Ozellikle ekrin ter bezlerinde), kas ve KC biyopsisinde i1sitk mikroskopisinde PAS
(+) Lafora cisimleri goralir



LANDAU-KLEFFNER SENDROMU

e Nadir gorulur
e Ortalama baslangic yasi 5.5 yastir
Erkeklerde daha siktir

Otizmle karisir ciinkd onceden normal olan bir cocukta konusma kaybi ile iliskilidir

e |sitme normaldir

EEG de yuksek amplitidli diken dalga desarjlari hakimdir ve bitemporal olma
egilimindedir (desajlar NREM uykuda daha belirgin hale gelir)

Tedavide valproik asit, klobazam, levetirasetam kullanilabilir

Direncli vakalarda steroid denebilir. IVIG yararli olabilir
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Soru No: 46

Ataksiye yol acan asagidakihastaliklardan
hangisinde asetazolamid tedavisi kullanilabilir?

A) Ailesel epizodik ataksi tip 1 ve 2
B) Bassen-Kornzweig sendromu
C) Refsum hastalig

D} Hartnup hastahd

E) Multipl karboksilaz eksikligi

Cevap Anahtan: A



ATAKS]

e Ataksinin semptom ve bulgulan beceriksizlik, yarime
oturmada guclik, otururken bir tarafa disme, konusma
bozuklugu, hipotoni, intensiyonel tremor, motor gelisme
geriligi seklindedir.

ve

Genetik ya da kronik nedenlere bagl ataksilerde semptomlar
uzun sdrelidir, pozitif aile oykusu, kas gucgsuzltgt ve anormal

yuruayus, anormal derin tendon refleksleri, pes kavus ve
duyusal bozukluklar mevcuttur

Ataksilerin vestibuler disfonksiyon ayirt edilmesi zor ola
Ic kulak bozukluklar genellikle siddetli bas dénmesi, bu
kusma, pozisyon kaynakl vertigo, ciddi bir dengesizlik i

oilir
anti ve
e

Karakterizedir. Epizodik ataksilerde ditretik asetozalamid tedavisi etkilidir.



o Akut veya Reklrren Ataksi Nedenleri:

e Beyin timarler

« Konversiyon reaksiyonlari

e [lac alimi

« Ensefalit (beyin sapi)

» Genetik hastaliklar

- Dominant reklrren ataksi- Hartnup hastaligi

- Epizodik ataksi Tip 1,2 - MSUD

- PirGvat dehidrogenaz eksikligi

e Migren (basilar migren, benign paroksizmal vertigo)

» Postenfeksiyoz/ otoimmun (ADEM, MS, akut postenfeksiyoz serebellit,
Miller Fisher sendromu)

« PsOdoataksi (epileptik)

* Travma (hematom, vertebrobaziler okllzyon)

» Vaskduler bozukluklar (Serebellar hemoraji, Kawasaki hastaligi)
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Soru No: 48

Uc yasindaki erkek hasta nébet gecirme nedeniyle
getiriliyor. Oykiisiinden ilk olarak 10 aylikken atesli
dénemde fokal klonik tarzda nébet gecirdigi, ardindan
atesli ve atessiz donemlerde ¢ok sayida nébetlerinin
oldugu, 2 kez yogun bakimda febril status epileptikus
nedeniyle yatarak takip edildigi, bir kez de asilama
sonrasi uzamis nébet ve biling,degisikliginin oldugu
ogreniliyor. On sekiz ayliga kadar gelisimi yasitlan ile
uyumlu olan hastanin bu dénemden itibaren gelisim
basamaklarinda gerileme basliyor. Genetik analizinde
SCN1A geninde patojenik mutasyon saptaniyor.

Bu hastada asagidaki antiepileptik ilagclardan
hangisi idame tedavide tercih edilmemelidir?

A) Valproik asit

B) Topiramat

C) Karbamazepin
D) Levetirasetam
E) Benzodiazepinler

Cevap Anahtani: C



Dravet Sendromu (Cocukluk Caginin Agir Miyoklonik
Epilepsisi)

Bebeklik doneminde baslayan en agir epileptik sendromlardan biridir

Baslangic ilk 1 yas icindedir
1-2 ayda bir tekrarlayan, febril ve afebril tek tarafli klonik nébetler seklindendir

Baslangicta nobetler atesle tetiklenirken, ilerleyen donemlerde ates olmadan da
gorular

e Bu febril nobetler hem uzun surelidir, hem de sik aralarla tekrarlar, kime
seklindedir

e 2 yas doneminde miyoklonik, atipik absans ve parsiyel ndbetler de eklenir ve
ardindan gelisimsel gerilik baslar

e Geni SCN1A drr.



e ——

b ] L

On 24 NEUROLOGY

Focal seizures Generalized seizures

amotrigine
Levetiracetam

- Phencbarbital
Oxcarbazepine S
Carbamazepine FIuhrua dhois Clobazam
Phenytoin Topiramate Felbamate
- Valproic Acid
Lacosamide Zonicamide
Ketogenic Diet

Epilepsy surgery

Special circumstances:

1. For absence epilepsy, ethosuximide is the first-line treatment.
2. Adrenocorticotropic hormone, oral corticosteroids, or vigabatrin are used to
treat infantile spasms.

FIGURE 181.1 Treatment for epilepsy.

PAROKSISMAL BOZUKLUKLAR
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Epilepsi

Tedavi

Fokal nobetler
Fokal epileptik sendromlar

Karbamazepin,Levetirasetam Okskarbazepin,Levetirasetam

Absans nobetler

Etosiksimid, Valproat, Lamotrijin

Juvenil myoklonik epilepsi

Valproat, Levetirasetam, Lamotrijin

Lennox-Gastaut sendromu

Klobazam, Valproat, Topiramat
Lamotrijin, Rufinamide

infantil spazm

ACTH
Vigabatrin

Parsiyel ve sekonder jeneralize
tonik klonik nébetler

Okskarbazepin, karbamazepin,
Levetirasetam, fenobarbital, topiramat,
Valproat, lamotrijin, klobazam, klonazepam

PAROKSISMAL BOZUKLUKLAR
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Soru No: 49

Beckwith-Wiedemann sendremunda asagidaki klinik
bulgulardan hangisinin gorillmesi en az olasidir?

A) Hiperglisemi

B) Organomegali
C) Umbilikal herni
D) Wilms timéri
E) Hepatoblastom

Cevap Anahtarni: A



e DRASH Sendromu: Wilm's timordi, nefropati, erkek psodohermafroditizm (11p13)
e WAGR Sendromu: Wilm's timord, aniridi, genitolriner anomali, mental gerilik (11p13)

e Beckwith-Wiedeman Sendromu: Organomegali, hipoglisemi, makroglossi, omfalosel,
solid timorler (Wilm's timoru, karaciger, adrenal korteks timoru), hemihipertrofi
(11p15)

e PerIman Sendromu: Wilms tiumordu, Atipik yiz, renal hamartom, makrozomi, ada hucre
hiperplazisi

e Wilm's sporadiktir, ancak aniridi olanlarda 11. kromozomda 11p 13 delesyonu vardir

e Ailesel Wilm's timorunun bilateral olma 6zelligi daha fazladir
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Soru No: 50

Uc yasindaki erkek hasta konusmada gecikme, asiri
hareketlilik, iletisim kurmakta giicliik ve tekrarlayici
davranislan nedeniyle getiriliyor. Yapilan klinik
degerlendirmede bilissel gelisimde gecikme,
hiperaktivite, ismine bakmayaa; pas ¢cevresinin 97.
persentilde olmasi, uzun yiiz, genis ve belirgin kulaklar,
eklemlerde laksite bulgular saptaniyor.

Bu hasta i¢in en olasi tani asagidakilerden
hangisidir?

A) Down sendromu

B) Frajil X sendromu

C) Cornelia de Lange sendromu
D) Prader-Willi sendromu

E) Rett sendromu

Cevap Anahtan: B



Frajil X Sendromu

Frajil X Sendromu

YUZ OZELLIKLERI
e Uzun yuz
e Belirgin, one donmiis kulaklar
e Yiksek damak

BAG DOKUSU ANOMALILERI

e Eklem hiperlaksisitesi
e D{z taban

e Mitral valf prolapsi

e Skolyoz




Frajil X Sendromu

DAVRANIS VE KOGNISYON
e Otistik davranislar (%20-30)
e ADHD (Attetion Deficit Hyperactivity Disorder) (%80)
e Anksiyete (%70-100)
e Mental retardasyon
DIGER
® Makroorsidizm (Hipotalamik disfonksiyona bagli) (%40)
e Hipotoni
e Strabismus
e Rekirren otitis media
e Nobet




Frajil X sendromu

HASTALIK

FULL MUTASYON

FXS

SEMPTOM

ADHD

Anksiyete, Asiri
hareketlilik, agresif
patlamalar

Nobetler

Bilissel bozukluk

TEDAVI VE MUDAHALE

Stimulanlar

SSRI, atipik antipsikotikler,
psikiyatrik destek

Karbamazepin, valproik acit

Psikiyatrik destek

GELECEKTE
POTASIYEL
TEDAVI

mMGIuR5
antagonistleri

mMGIuRS5
antagonistleri

mGIuR5
antagonistleri

mGIuR5
antagonistleri
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Soru No: 53

CGocuklarda mainutrisyonun degerlendiriimesinde
kullanilan antropometrik ‘6I¢iim ve hesaplamalarla
ilgili asagidaki ifadelerden hangisi yanhistir?

A) Yasa gdre boy bir kronik malnitrisyon belirteci olarak
degerlendirilir.

B) Boya gdre vicut agiridinin disik olmasi akut
malnltnsyona isaret eder.

C) Yasa gore vicut agirhg akut ve kronik malnitrisyon
ayrnminda tek basina kullanilmaz.

D) Yasa gore boy ile bodurluk, boya gére vicut agirhg
lle zayiflik degerlendinlir.

E) Yasa gore vicut agirlid disik olan her gocugun boya
gore vacut agirhig1 da dasuktar.

Cevap Anahtan: E



Beslenme Bozukluklari

Akut beslenme bozuklugunun ilk gostergeleri
» 1. Yasa gore viicut agirhginin azalmasi (Gomez klasifikasyonu)
»2.Boya gore viicut agirhiginin azalmasi (Waterlow klasifikasyonu (*daha anlamli*)

»Boyda yasa gore beklenenden sapma olmasi malnttrisyonun kroniklestigini gosterir

» Cilt kalinliginin azalmasi protein malnitrisyonunu disindurir



MalnUtrisyon

Siniflama Tanim Derece Kriter

Gomes Yasa gore VA Hafif(grade 1) 75%-90%
Orta (grade 2) 60%-74%
Agir (grade 3) <60%

Waterlow Boya gore VA Hafif 80%-90%
Orta 70%-80%

Agir <70%



Cocuk Beslenmesine Iliskin Gostergeler®**

e Akut malnutrisyon
* Yasa gore agirlik (Gomez) (Agirhik <%90)
 Boya gore agirlik (Waterlow) (Agirlik <%90)

e Kronik malnutrisyon
e Yasa gore boy (Boy <%95)

e Kronik zeminde akut malnutrisyon
e Hem boy hem agirhk diisuk (Agirhk <%90) + (Boy <%95)

 Malnutrisyonun 4-6 aydan uzun sdrmesi boy uzamasini etkiler.



Klinik siniflama (Welcome)***

Yasa gore Agirlik (standartin yilizdesi) Odem var Odem yok
%80-60 Kwashiorkor Beslenme yetersizligi
%60’tan az Marasmik-kwashiorkor Marasmus

= Akut malnutrisyon tanimi igin kullanihr

= Protein ve enerji eksikligi durumlarini ayirir
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Soru No: 55

Otizm tanisiyla izlenen ve 6 aydir pika oykustu
bulunan 6 yasindaki erkek-hastada asagidakilerden
hangisinin gorulmesi en az olasidir?

A) Ozofagus darligi

B) Kursun zehirlenmesi
C) Intestinal obstriiksiyon
D) Demir eksikligi anemisi
E) Parazitik enfeksiyonlar

Cevap Anahtan: A



OTIZM

e Atipik sosyal etkilesim, iletisimde bozulma ve sapma, ilgi alanlarinin
kisith olmasi ve 3 yasindan dnce baslangic otizmin temel 6zellikleridir.

e (GOz temasl kurmama, cagirildiginda bakmama, gilimsememe vb.)

e Tani klinik muayene ile konur.
e Erkek cocuklarda daha sik, EEG normaldir.

e ¢ Otizm icin Onerilen tarama zamanlari 18 ve 24. aylardir. ® Otizm
spektrum bozuklugu ile ayirici tanida dustnlilmesi gereken hastaliklar:
Frajil-X, Prader-Willi, Smith-Lemli-Opitz, Rett, Sotos, Angelmann,
Tuberoskleroz, Norofibromatozis, Duchenne, tedavi edilmemis
fenilketonuri, konjenital kizamikcik, fetal alkol sendromu




Otizm spektrum bozuklugu ile ayirici tanida dustnutlmesi
gereken hastaliklar:

e Otizm spektrum bozuklugu ile ayirici tanida distinulmesi gereken
hastaliklar:

* Frajil-X, Prader-Willi, Smith-Lemli-Opitz, Rett, Sotos, Angelmann,
Tuberoskleroz, Norofibromatozis, DMD

* Fenilketoniri, konjenital kizamikgik,

e Kursun zehirlenmesi, demir eksiklgi anemisi, paraziter enfeksiyonlar,
intestinal obstriksiyon

e fetal alkol sendromu



PEDIATRI YDUS 2024-2.DONEM

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



» A-Allesel

o — X'e bagl resesif (V2 reseptor geninde inaktivasyon

e mutasyonuna bagh) (%90), erkek

» — Otozomal resesif, dominant (akuaporin/AQP2 gen kusuru)
« — Klinik olarak erkek hastalarda ADH’a vazodilatasyon ve

o factor Vlllc ve von Willebrand's factor yanitinin olmasi

e akuaporin gen kusuru lehinedir

o - Politri-polidipsi genellikle hayatin ilk haftalarinda baslar



* B-Edinsel

 2- Nefrojenik DI

« > llaclar (amf. B, lityum, aminoglikozid, demeklosiklin,
 foscarnet, rifampin, metisilin, difenilhidantoin,
 furosemid, izofosfamid, kolsisin, metoksifloran, nikotin,
e sisplatin, vinblastin)

« > Elektrolit bozukluklari (hipokalemi, hiperkalsemi,

* hiperkalsitri)



e C-Sistemik hastaliklar

e — Obstruktif Gropati

e — Kronik bobrek yetmezlig
e — Polikistik bobrek hastaligi
e — Orak hc anemi

e — Fanconi sendromu

 — Amiloidoz

 — Renal tubuler asidoz

e — Sarkoidoz
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Soru No: 60

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

A) NEKE geni
B) PKHD1 geni
C) JBTS1 geni
D) BEBS1 geni
E) CXORF5 geni

Cevap Anahtari: 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 tibdller)

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

Konjenital hepatik fibroz eslik eder
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Otozomal Resesif
Polikistik Bobrek Hastaligi

Bobrek lojunda bilateral kitle (genelde yenidogan ve erken siit cocuklugu doneminde fark edilir).
Oligohidramniyoz

Pulmoner hipoplazi

RDS

Spontan pnomotoraks

Potter sendromu(dusuik kulak, mikrognati, diiz burun, ekstremite pozisyon defekti, IUBG)
Hipertansiyon (yasamin ilk haftasinda)

Oligtri ve ABY (yaygin degil)

Gegici 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 doneminde karaciger tutulumuna ait bulgular vakalarin %45’inde saptanir.

e Karaciger bulgulan:
Portal hipertansiyon
Hepatosplenomegali
Kolanjit
Periumblikal venlerde belirginlesme
Gastroozofageal varisler
Portal vende ters akim
Trombositopeni
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vV V VvV Y e

OR PKB -Tani ve Tedavi

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

kuvvetle OR PKB tanisi dusunulir.

USG’de biylimius, 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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