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Alti aylik erkek bebek, dogumundan itibaren tim vicutta olan kizariklik sikayetiyle
getiriliyor. Oykiisiinden sik enfeksiyon gecirdigi, kilo aliminin ayina gére yetersiz oldugu
ve hipernatremik dehidratasyon ile 2 kez hastaneye yattigi 6greniliyor. Fizik
muayenesinde derinin cok kuru ve iktiyozis ile uyumlu, saclarin seyrek ve ciliz oldugu
gozleniyor. Saci mikroskopik olarak incelendiginde trikorheksis invaginata ile uyumlu
bulunuyor. Laboratuvar degerlendirmeleri sonucu eozinofili ve total IgE ylksekligi
saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) iktiyozis vulgaris

B) Netherton sendromu

C) Agir kombine immun yetmezlik
D) Wiskott-Aldrich sendromu

E) DOCKS8 eksikligi




% . COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI  RCRZEE
USMER

25. Soru

Alti aylik erkek bebek, dogumundan itibaren tim viicutta olan kizariklik sikayetiyle
getiriliyor. Oykiisiinden sik enfeksiyon gecirdigi, kilo aliminin ayina gore yetersiz
oldugu ve hipernatremik dehidratasyon ile 2 kez hastaneye yattigi 6greniliyor. Fizik
muayenesinde derinin ¢cok kuru ve iktiyozis ile uyumlu, saclarin seyrek ve ciliz oldugu
gozleniyor. Saci mikroskopik olarak incelendiginde trikorheksis invaginata ile uyumlu

bulunuyor. Laboratuvar degerlendirmeleri sonucu eozinofili ve total IgE ylksekligi
saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) iktiyozis vulgaris

B) Netherton sendromu

C) Agir kombine immun yetmezlik
D) Wiskott-Aldrich sendromu

E) DOCKS8 eksikligi
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Dogru Cevap: B) Netherton sendromu
Aciklama:

Dogumdan itibaren yaygin eritrodermi + iktiyozis benzeri kuru deri

Sacta trikorheksis invaginata (bambu sac)

Sik enfeksiyonlar + biliyiime geriligi
Hipernatremik dehidratasyon ataklan
Eozinofili ve belirgin yliksek total IgE

Bu kombinasyon Netherton sendromu icin klasik ve ayirt edicidir.




Netherton Sendromu

Klinik Bulgular

e YD'lar genellikle prematire olarak dogarlar.
* Yaygin iktiyoziform eritrodermi gordaldr.

* Konjenital alopesi gorilebilir.

e Transepidermal SIVI kaybina bagli hipernatremik
dehidratasyon ve hipotermi gorulebilir.




Netherton Sendromu

Klinik Bulgular

e Saclar seyrek, kisa ve kurudur.
e Trichorrhexis invaginata (bambu sac)
e Trichorrhexis nodosa

« Pili torti gorular.




Netherton Sendromu

Laboratuvar - Tani
e IgkE yuksekligi gorular.
e Hastalarin cogunda eozinofili vardir.

e Kesin tani SPINK5 gen analizi ile konulur.




COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLAR|  REIEPLzEe:

25. Soru

@I-yandal

Diger Secenekler Neden Yanls?

A) iktiyozis vulgaris

Iktiyozis vulgaris genellikle daha ge¢ baslar, hafif-orta seyirlidir ve sa¢ saft anomalisi, agir
enfeksiyonlar, yuksek Igk veya eozinofili ile birlikte degildir. Hipernatremik dehidratasyon
beklenmez.

C) Agir kombine immiin yetmeazlik

SCID’de ciddi ve erken baslayan enfeksiyonlar goriltr; ancak iktiyoziform eritrodermi, bambu
sac, yuksek IgE ve eozinofili tipik degildir. Ayrica sa¢ mikroskobisinde spesifik bir bulgu
beklenmez.

D) Wiskott-Aldrich sendromu
Wiskott-Aldrich triadi: egzema, trombositopeni, enfeksiyonlardir. Bu olguda trombositopeni
yoktur, sa¢c anomalisi beklenmez ve iktiyozis + hipernatremik dehidratasyon tabloya uymaz.

E) DOCKS eksikligi

DOCKS eksikligi hiper-Igk sendromlari arasinda yer alir; ancak daha cok viral deri
enfeksiyonlari, ciddi alerji ve malignite riski ile iliskilidir. Trikorheksis invaginata ve konjenital
iktiyozis tipik degildir.
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Daha dnce cok defa sorunsuz sekilde penisilin kullanmis bir cocuk hasta, ilacin son
kullaniminda yasadigi reaksiyon nedeniyle doktoru tarafindan penisilin alerjisi oldugu
dusunulerek cocuk alerji klinigine konsulte ediliyor.

Asagidaki senaryolardan hangisinde penisilinlerle deri testleri yapilmadan dogrudan
ila¢ yukleme testi ile tanisal islem yapilabilir?

A) Penisilin alimindan 30 dakika sonra aniden ortaya ¢ikan yaygin urtiker ve
hipotansiyon

B) Penisilin alimindan bir saat sonra her iki goztin kapaklarinda ve dudaklarda
anjiyoodem

C) Penisilin alimindan bir giin sonra govde ve ekstremitelerde makutlopapuler
erupsiyon

D) Penisilin alimindan 10 dakika sonra bogazda ve gozlerde kasinti, konjonktival
hiperemi ve sulanma

E) Penisilin alimindan hemen sonra oksurik, hiriltilh solunum ve vicutta yaygin kasinti
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Dogru Cevap: C) Penisilin alimindan bir giin sonra govde ve ekstremitelerde makiilopapiiler
erlpsiyon

Aciklama:
Penisilin alerjisinin degerlendiriimesinde temel ayrim reaksiyonun zamani ve klinik siddetine
gore yapilr.

Gec baslangi¢l (26—24 saat sonra)

Sadece deriyle sinirli

Makilopapiuler, non-uirtiker dokiintii

Sistemik bulgu (hipotansiyon, solunum sikintisi, anjiyo6dem) icermeyen

reaksiyonlar dusuk riskli kabul edilir.

Bu tur olgularda IgE aracili ani tip asiri duyarlilik diistiniilmez. Bu nedenle 6nce deri testleri
vapilmasina gerek olmadan, kontrollii kosullarda dogrudan ilag yiikleme (oral provokasyon)
testi ile tanisal degerlendirme yapilabilir.




llac alerjisi — Beta laktam Alerjisi

e Amoksisiline bagl gec reaksiyon olan morbiliform
dokuntl Igk aracili reaksiyon kabul edilmez.

* Bu nedenle deri testi yapilmasina gerek yoktur.
e Dogrudan provokasyon testi yapilabilir.

e Ancak Urtiker veya sistemik reaksiyon varsa test
yapilmalidir.
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Diger Secenekler Neden Yanlis?

A) Penisilin alimindan 30 dakika sonra aniden ortaya ¢ikan yaygin uirtiker ve hipotansiyon
Bu tablo anafilaksi ile uyumludur ve yiiksek riskli, IgE aracili ani tip reaksiyondur. Dogrudan
yikleme kesinlikle yapilmaz; tani deri testleri ve ileri degerlendirme ile konur.

B) Penisilin alimindan bir saat sonra her iki goziin kapaklarinda ve dudaklarda anjiyo6dem
Anjiyoodem, Ozellikle erken donemde ortaya ¢ikmissa IgE aracili ciddi reaksiyon gostergesidir.
Oncesinde deri testleri yapilmadan ila¢ yluklemesi yapilmaz.

D) Penisilin alimindan 10 dakika sonra bogazda ve gozlerde kasinti, konjonktival hiperemi ve
sulanma

Bu bulgular erken baslangich alerjik reaksiyon dusindurir. Zamanlama ve semptomlar
nedeniyle yuksek riskli kabul edilir, dogrudan yikleme uygun degildir.

E) Penisilin alimindan hemen sonra oksiiriik, hiriltili solunum ve viicutta yaygin kasinti
Solunum yolu tutulumu iceren bu tablo anafilaksi spektrumundadir. Mutlak surette yuksek
risklidir ve dogrudan yukleme kontrendikedir.
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On aylik kiz hasta tekrarlayan ishal ve pnomoni nedeniyle getiriliyor. Anne ve babasi
arasinda akrabalik oldugu 6grenilen hastanin, kilo ve boy gelisiminin yasitlarina gore
geride oldugu saptaniyor. Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 10,5 g/dL, |6kosit
7.200/mm3, mutlak lenfosit sayisi 1.500/mm3, mutlak notrofil sayisi 2.000/mm3,
trombosit sayisi 300.000/mm3, IgA, 1gG ve IgM dlizeyleri yasina gore disuk tespit
ediliyor. Lenfosit alt gruplarina bakildiginda CD8 diizeyi normal ve CD4 diizeyi diisuk

olarak saptaniyor. HLA DR %1 olarak belirleniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?
A) Wiskott-Aldrich sendromu

B) MHC sinif 1l eksikligi

C) X’e bagli agamaglobulinemi

D) Selektif IgA eksikligi

E) X’e bagl lenfoproliferatif hastalik




OCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI  RCIREZES.
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Dogru Cevap: B) MHC sinif Il eksikligi

Aciklama:
Bu olguda kombine immiin yetmezligi diistindiiren cok sayida 6zgul bulgu birlikte yer

almaktadir:

Tekrarlayan ishal ve pnomoni - hem hicresel hem humoral immunitenin
bozuldugunu duistndurtr

Akraba evliligi - otozomal resesif gecis lehine
Buyume—gelisme geriligi
IgA, 1gG ve IgM’nin tamaminin dusiik olmasi - panhipogammaglobulinemi
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Mutlak lenfosit sayisinin diisik olmasi
CDA4 diisiik, CD8 normal
HLA-DR ekspresyonunun ¢ok diisiik olmasi (%1)

Bu tablo MHC sinif Il eksikligi (Bare Lymphocyte Syndrome tip Il) icin klasiktir.
MHC Il molekdilleri antijen sunumunda CD4* T hiicrelerinin gelisimi ve aktivasyonu
icin zorunludur. Eksiklik durumunda:

CD4* T hiicreleri gelisemez / azalir
B hucreleri CD4 yardimi alamadigi icin immuinoglobulin uiretimi ciddi sekilde bozulur
HLA-DR ekspresyonu cok dusuktlr veya yoktur

Sonuc olarak hem hiicresel hem humoral immiin yetmezlik gelisir.




Kombine Immiin Yetmezlik

MHC 2 eksikligi (Bare lenfosit sendromu tip 2)

e MHC 2 eksojen antijenlerin CD4 T hucrelere
sunumundan sorumludur.

e CD4 T huicre sayisi dusuktuir.

 Hastalar bakteriyel, viral, fungal ve opportunistik
enfeksiyonlara yatkindir.




Kombine Immiin Yetmezlik

MHC 2 eksikligi (Bare lenfosit sendromu tip 2)
e Ig’ler diisiiktiir, klinik AKIY’den daha hafiftir.

* CD4 lenfositler belirgin azalmis, CD8’ler normal veya
yuksektir.

e Total lenfosit sayisi genelde cok disuk degildir.
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Diger Secenekler Neden Yanlis?

A) Wiskott-Aldrich sendromu
Wiskott-Aldrich triadi: egzema, trombositopeni ve enfeksiyonlardir. Bu hastada
trombosit sayisi normaldir. Ayrica WAS X’e baglidir ve HLA-DR kaybi beklenmez.

C) X’e bagh agamaglobulinemi (Bruton)
Bu hastalikta B hiicreleri yoktur, ancak T hiicreleri (CD4 ve CD8) normaldir. Ayrica

genellikle 6 aydan sonra enfeksiyonlar baslar ve HLA-DR ekspresyonu normaldir.

D) Selektif IgA eksikligi
Yalnizca IgA dusuklugii vardir; 1gG ve IgM normaldir. Hicresel immunite ve CD4 sayisi
korunur. Bu olgudaki panhipogammaglobulinemi ile uyumlu degildir.

E) X’e bagh lenfoproliferatif hastalik

Genellikle EBV enfeksiyonu sonrasi fulminan mononikleoz, hemofagositik sendrom
veya lenfoma ile ortaya cikar. Baslangicta immunoglobulinler normal olabilir ve HLA-
DR eksikligi gorulmez.




OCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI  RCIREZES.
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Asagidakilerden hangisinin agir kombine immiin yetmezlikte uygulanmasi en az
olasidir?

A) Kullanilacak kan trtnlerinin isinlanmasi

B) Pneumocystis jirovecii pnomonisi icin profilaksi
C) Fungal enfeksiyon profilaksisi

D) Prokain penisilin profilaksisi

E) Dizenli intravendz immunoglobulin profilaksisi
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Dogru Cevap: D) Prokain penisilin profilaksisi

Aciklama:

Agir kombine immiin yetmezlik (SCID), hem hiicresel hem de humoral immiunitenin
ciddi sekilde bozuldugu, yasami tehdit eden bir tablodur. Bu hastalarda temel
yaklasim; enfeksiyonlardan korunma, pasif immiin destek ve iyatrojenik
komplikasyonlarin 6nlenmesidir.

SCID’de standart ve sik uygulanan énlemler sunlardir:

Isinlanmis kan lirtinleri (transfizyon iliskili GVHH’yi 6nlemek icin)
Pneumocystis jirovecii pnomonisi profilaksisi (genellikle TMP-SMX)
Fungal enfeksiyon profilaksisi

Diizenli intraven6z immiinoglobulin (IVIG)

Prokain penisilin profilaksisi ise SCID icin rutin veya 6zgul bir uygulama degildir; bu
nedenle en az olasi secenektir.




Agir Kombine Immuin Yetmezlik (AKIY)

Tedavi
e AKIY bir pediyatrik acildir.

e Eger HKH nakli veya gen tedavisi uygulanmazsa
genelde ilk 1 yilda kaybedilirler.

 BCG asisI yapilmasi KIT basarisini dusirdr.

HKHN: Hematopoetik Kok Hiicre




Agir Kombine Immuin Yetmezlik (AKIY)

Tedavi

e Kesin tedaviye kadar hastaya destek tedavileri
uygulanmalidir.

e Diizenli IVIG verilmelidir.

e Antibiyotik proflaksisi 4-6. haftada baslanmalidir:
e PCP proflaksisi (TMP-SMX 5 mg/kg/glin)
 Antifungal proflaksi (itrakonazol 2-5 mg/kg/gin)
o HSV proflaksisi (Asiklovir, 20 mg/kg/doz 3 doz)
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Bes yasindaki kiz hasta sik sinopulmoner enfeksiyon gecirme ve 2 yasindan sonra
baslayan yurimede dengesizlik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde ataksi ve
konjonktivalarda telanjiektaziler saptaniyor.

Bu hastada asagidaki tetkiklerden hangisinin tanida en fazla yardimci olmasi
beklenir?

A) Serum lipid dizeyleri

B) Serum alfa-fetoprotein dizeyi
C) Serum E vitamini dlzeyi
D) Serum aminoasit dizeyleri

E) Serum bakir dizeyi
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Dogru Cevap: B) Serum alfa-fetoprotein diizeyi

Aciklama:
Bu olguda 2 yasindan sonra baslayan progresif ataksi, sik sinopulmoner enfeksiyonlar ve
konjonktival telanjiektaziler birlikteligi Ataksi-telanjiektazi (A-T) icin tipiktir.

Ataksi-telanjiektazi, ATM gen mutasyonuna bagli gelisen bir DNA tamir bozuklugudur ve:
Serebellar dejenerasyon - progresif ataksi

Humoral ve hiicresel immiin yetmezlik - sik enfeksiyonlar

Telanjiektaziler

Malignite riski artisi
ile seyreder.

Bu hastalikta taniya en fazla yardimci olan laboratuvar bulgusu serum alfa-fetoprotein (AFP)
diizeyinin yliksek olmasidir.




Ataksi Telenjiektazi - Klinik Bulgular - Norolojik Bulgular:
e Ataksi:

e Genellikle en erken gorulen norolojik bulgudur.

e Cocuklarin cogu ilk 1 yil saghklidir. Normal yasta yurimeye
baslarlar. Genellikle ylirimeye baslayinca ortaya cikar.




Ataksi Telenjiektazi - Klinik Bulgular - Telenjiekazi

e 3-6 yas civarinda baslar.

* En sik bulbar konjonktiva, burun, yiz cene ve kulaklarda
gorular.

* Hastalarda cafe-au lait lekeleri ve hipopigmente makuller
de gorulebilir.




Ataksi Telenjiektazi - Laboratuar

 Alfa fetoprotein diizeyi yiiksektir (> 6 ayda > 30 ng/ml).
e T hicre fonksiyonlari bozuktur.
e En sik gorilen immiunolojik anormallik selektif IgA eksikligidir.

* |g A ve E duzeyleri dusuktdir.
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Diger Secenekler Neden Yanlis?

A) Serum lipid dlizeyleri
Lipid metabolizma bozukluklari bazi nérolojik hastaliklarda gorulebilir; ancak ataksi,
telanjiektazi ve immun yetmezlik triadini aciklamaz. A-T tanisinda yeri yoktur.

C) Serum E vitamini diizeyi
E vitamini eksikligi ataksiye yol acabilir; ancak telanjiektazi ve immiin yetmezlik ile

seyretmez. Klinik tablo A-T'ye cok daha 6zgudur.

D) Serum aminoasit diizeyleri
Aminoasit metabolizma hastaliklari (6rn. MSUD) erken donemde agir norolojik tablo
yapar; ancak telanjiektazi ve secici immun yetmezlik beklenmez.

E) Serum bakir diizeyi
Bakir metabolizmasi bozukluklari (6rn. Menkes, Wilson) farkli yas ve klinik tablolarla
seyreder. A-T icin tanisal degildir.




OCUK SAGLIGI VE HASTALKLAR [
(o-yanda ™

Bilinen bir hastaligi olmayan 12 yasindaki kiz hasta uykuya meyil, ani gelisen sararip
halsizlesme ve idrar renginde koyulasma sikayetleriyle getiriliyor. Fizik muayenesinde
cilt soluk goriinimde ve hasta tasikardik degerlendiriliyor, karaciger kot altinda 2 cm
palpe ediliyor. Birinci basamak laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 6 g/dL, direkt
Coombs testi negatif, total bilirtibin 15 mg/dL, direkt bilirtibin 4 mg/dL, ALT 230 IU/L,
AST 285 IU/L, ALP 50 IU/L, INR 2 ve serum haptoglobilin diisiik saptaniyor. idrarda

cubuk testinde kan ve bilirtbin pozitif bulunuyor.

Bu hastada gorulen klinik tabloya asagidakilerden hangisinin neden olmasi en
olasidir?

A) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
B) Otoimmun hemolitik anemi

C) Wilson hastaligi

D) Coklu organ yetmeazligi

E) Amanita cinsi mantar zehirlenmesi
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Dogru Cevap: C) Wilson hastaligi

Aciklama:

Olguda Coombs testi negatif hemolitik anemi, karaciger yetmezligi bulgulari
(AST/ALT yiuksekligi, INR uzamasi, diisiik ALP) ve hepatosplenomegali birlikte
goruilmektedir. Bu tablo, Wilson hastaliginin pediatrik akut karaciger tutulumunu

dustndardr.

Wilson hastaligi, bakir metabolizmasinin bozulmasi sonucu karaciger, beyin ve diger
organlarda toksik bakir birikimine yol acar.

Akut hemolitik krizler, 6zellikle cocukluk ve ergenlik ddneminde Wilson hastaliginda
sik gorulen bir ozelliktir.

AST>ALT ve dustik ALP: Akut hepatik dekompansasyonla uyumlu klasik laboratuvar
bulgusudur.

Coombs negatif hemoliz: Wilson hastaliginin karakteristik bulgusudur.
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Diger Secenekler Neden Yanlis?

A) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi: Hemoliz yapar ancak karaciger enzimleri
genellikle bu kadar yluksek olmaz ve INR uzamaz.

B) Otoimmiin hemolitik anemi: Coombs testi genellikle pozitiftir; akut karaciger
yvetmezligi bulgulari yoktur.

D) Coklu organ yetmezligi: Genellikle ciddi enfeksiyon veya travma sonrasi gelisir;
olguda 6nceden belirgin bir kritik hastalik 6ykutsi yoktur.

E) Amanita cinsi mantar zehirlenmesi: Akut hepatotoksik tablo yapabilir, ancak
hemoliz nadirdir ve olgunun kronik bulgulari (4 aylik semptomlar, karaciger kot altinda
palpasyon) mantar zehirlenmesiyle uyumlu degildir.




OCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI  RCIREZES.
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Acil servise kusma ve karin sisligi nedeniyle getirilen 2 yasindaki kiz cocuguna volvulus
tanisi konularak opere ediliyor. Ameliyat sonrasi kisa bagirsak sendromu gelisen hasta
1 yildir parenteral yoldan besleniyor.

Bu hastanin izleminde beslenme sekline bagl olarak asagidaki komplikasyonlardan
hangisinin gelismesi en az olasidir?

A) Nefrotik sendrom
B) Pankreatit

C) Ince bagirsakta bakteriyel asiri cogalma
D) Kolestaz
E) Bobrek tasi
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Dogru Cevap: A) Nefrotik sendrom

Aciklama:
Bu olgu, kisa bagirsak sendromu (KBS) sonrasi uzun siireli total parenteral beslenme
(TPN) alan ¢ocuk ile ilgilidir. TPN ve KBS’in yaygin komplikasyonlari sunlardir:

Pankreatit (B): Uzun sureli TPN veya lipid soliisyonlari bazi hastalarda pankreatiti
tetikleyebilir.

Ince bagirsakta bakteriyel asiri cogalma (C): Kisa bagirsakta motilite bozuklugu ve staz
nedeniyle sik goralur.

Kolestaz (D): Uzun sireli TPN’e bagl hepatik komplikasyonlar arasinda en sik
gorulenidir.

Bobrek tasi (E): Kalsiyum, oksalat ve Grat dengesizlikleri nedeniyle TPN alan hastalarda
gorulebilir.

Nefrotik sendrom (A): TPN veya kisa bagirsak sendromuyla dogrudan iliskili degildir;
bu nedenle gelismesi en az olasi komplikasyondur.
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Dort haftaliktan itibaren her beslenme sonrasi fiskirir tarzda kusmasi olan bebek hasta
kilo aliminin durmasi nedeniyle getiriliyor. Oykiisiinden anne ve babasinin akraba
olmadigl, yalnizca anne sutuyle beslendigi, bebegin term ve 3.400 g dogdugu
ogreniliyor. Kusmayla cikan mide iceriginin sari/yesil renkte olmadigi ve kusma sonrasi
tekrar emme istegi oldugu belirleniyor. Dehidratasyon saptanan hastada epigastrik
bolgede ele gelen kitle palpe ediliyor.

Bu hasta icin en olasi tani ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi yanlistir?
A) Kan gazinda hipokloremik hipokalemik metabolik alkaloz gorulur.
B) Elektrolit bozukluklarina indirekt hiperbiliriibinemi eslik edebilir.

C) Metabolik alkaloz olmasi nedeniyle asidiri gortulmesi beklenmez.

D) Ik tercih edilen tetkik abdominal ultrasonografidir.

E) Ayirici tani icin kontrasth direkt grafiler yardimci olur.
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Dogru Cevap: C) Metabolik alkaloz olmasi nedeniyle asidiiri goriilmesi beklenmeaz.

Aciklama:
Olgu, pilor stenozu ile uyumlu klasik bir tablo gostermektedir:

Fiskirir tarzda kusma: Pilor stenozunun tipik belirtisidir.

Kilo alamama ve dehidratasyon: Uzun siiredir kusma nedeniyle beslenme yetersizligi
ve sivi kaybi olusur.

Epigastrik “zeytin” seklinde kitle: Palpabl pilor, tani icin karakteristiktir.

Laboratuvar ve tani ile ilgili bilgiler:
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Hipokloremik, hipokalemik metabolik alkaloz (A): Uzun stiren kusmaya bagl siklikla
goruldr.

Indirekt hiperbiliriibinemi (B): Dehidratasyon ve hemokonsantrasyon nedeniyle eslik
edebilir.

Abdominal ultrasonografi (D): Pilor stenozu tanisinda ilk tercih edilen tetkiktir.

Kontrasth direkt grafiler (E): Ayirici tanida 6zellikle duodenum anomalileri veya
gastrointestinal obstriksiyon siphesinde yardimcidir.

Ancak:

C sikki yanhistir cinkid metabolik alkalozda bdbrekler H* iyonunu atmaya ¢alisir; bu
nedenle asiduri beklenir, yani asidiri beklenmemesi dogru degildir.
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On aylik bebek hasta yiiksek ates nedeniyle getiriliyor. Oykusiinden 45 giinliik iken
Kasai portoenterostomisi yapildigi 6greniliyor. Kolanjit 6n tanisi ile antibiyotik tedavisi
baslaniyor.

Bu hastada asagidakilerden hangisinin kolanjit etkeni olarak izole edilmesi en az
olasidir?

A) Escherichia coli

B) Klebsiella spp.

C) Pseudomonas spp.
D) Enterococcus spp.

E) Clostridium difficile
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Dogru Cevap: E) Clostridium difficile

Aciklama:
Kasai portoenterostomisi sonrasi biliyer atrezili bebeklerde kolanjit sik
gorulen bir komplikasyondur.

Kolanjitin en sik etkenleri, enterik Gram-negatif bakteriler ve bazi Gram-
pozitif koklardir:

Escherichia coli (A)

Klebsiella spp. (B)

Pseudomonas spp. (C)

Enterococcus spp. (D)

Clostridium difficile (E): Daha cok antibiyotik kullanimina bagl
pseudomembranoz kolit yapar; portal veya biliyer enfeksiyon olarak izole
edilmesi nadirdir.
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Cocukluk donemindeki Alagille sendromunda gorulen kasinti yakinmasina yonelik
asagidaki ilaglardan hangisinin verilmesi en az olasidir?

A) Ursodeoksikolik asit
B) Kolestiramin

C) Maraliksibat

D) Naltrekson

E) infliksimab
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Dogru Cevap: E) infliksimab

Aciklama:

Alagille sendromu, cocukluk doneminde intrahepatik kolestaz ile karakterizedir ve sik

gorulen bulgular arasinda pruritus (kasinti) vardir. Kasintinin tedavisinde kullanilan
farmakolojik secenekler:

Ursodeoksikolik asit (A): Safra akisini artirarak kolestazi hafifletir, kasintiyr azaltabilir.
Kolestiramin (B): Safra asitlerini bagirsakta baglayarak kasintiyi azaltir.

Maraliksibat (C): Intestinal iletim Gizerinden kasintiy1 azaltan IBAT inhibitérii; son
donem tedavilerindendir.

Naltrekson (D): Opioid antagonisti; kolestatik kasintida etkili olabilir.

Infliksimab (E): Anti-TNF-a ajanidir ve Alagille sendromu veya kolestatik kasinti
tedavisinde kullanilmaz; hepatik inflamasyon veya otoimmiin hastalik disinda bu
kullanim yoktur.
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Diger Secenekler Neden Yanlis?

A) Ursodeoksikolik asit: Kolestaz ve safra akisini diizenleyerek kasintiyi azaltir; Alagille
sendromunda sik kullanilan bir tedavidir.

B) Kolestiramin: Safra asitlerini bagirsakta baglayarak kasintiyi hafifletir; cocukluk
déneminde yaygin olarak uygulanir.

C) Maraliksibat: IBAT inhibitori olarak bagirsaktan safra tuzlarinin geri emilimini
engeller; kolestatik kasintiy1 azaltmada etkili modern bir ilactir.

D) Naltrekson: Endojen opioidlerin kasinti tUzerindeki etkisini bloke ederek kolestatik
pruritus tedavisinde kullanilabilir.
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Kistik fibrozis tanisiyla takip edilen 14 yasindaki erkek hasta son 1 giindir karinda sislik,
kramp seklinde ve siddeti giderek artan karin agrisi, istahsizlik ve sonuncusu safrali olmak
lizere son 6 saatte 3 kez kusma sikayetleriyle getiriliyor. Oykistinden 1 yil dnce benzer
belirtilerle tedavi gordigl, yenidogan doneminde mekonyum ileusu ile kistik fibrozis tanilari
aldigi ve dnerilen pankreatik enzim replasmanini dizenli almadigi 6greniliyor. Fizik
muayenesinde sag alt kadranda hafif hassasiyet, ele gelen kitle ve belirgin abdominal
distansiyon saptaniyor.

Bu hastada asagidakilerden hangisinin distal intestinal obstriiksiyon sendromu tanisini
desteklemesi en olasidir?

A) Karin grafilerinde hava-sivi seviyeleri ve ileocekal bélgede yogun gaita gorinimu

B) Karin ultrasonografisinde inflame gorinimde ve capi artmis apendiks
C) Karin ultrasonografisinde sol alt kadranda tlbduler kitle
D) Yatarak direkt karin grafisinde tim kolonu dolduran yogun gaita

E) Abdominal bilgisayarli tomografide duvar kalinhgi artmis ve icinde taslar olan safra kesesi
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Dogru Cevap: A) Karin grafilerinde hava-sivi seviyeleri ve ileogcekal bolgede yogun gaita
gorunumui

Aciklama:

Olgu, kistik fibrozisli cocukta distal intestinal obstriiksiyon sendromu (DIOS) klasik
bulgularini gostermektedir:

Akut karin agrisi, abdominal distansiyon, kramp tarzi agri, kusma

Ele gelen kitle: Genellikle terminal ileum ve cekumda yogun viskoz gaita (inspissated
stool) kitlesi seklinde palpe edilir.

Onceki 6ykii: Yenidogan déneminde mekonyum ileusu ve diizensiz pankreatik enzim
kullanimi, DIOS riskini artirir.

Karin grafilerinde hava-sivi seviyeleri ve ileocekal bolgede yogun gaita: DIOS tanisinda
ilk basamak ve destekleyici bulgudur; distal intestinal obstriksiyonu disundurur.
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