Orijinal Soru: Klinik Bilimler 179

179 Asagidaki immun yetmezliklerin hangisinde katalaz pozitif bakterilerin oldiirlilmesinde yetersizlik goriilmesi en olasidir?

A) Bruton hastaligi
B) Kompleman 3 eksikligi
C) Kronik granulomatéz hastalik

D) DiGeorge sendromu
E) Wiskott-Aldrich sendromu

Dogru Cevap:C

HIZLI TEKRAR NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

|L T

-

Otozomal resesif Hiper IgE sendromunda ekstra
enfeksiyonlar.. HPV, HSV, MCV, VZV

Otozomal resesif Hiper IgE sendromunda dominant
formdan farkh bulgular .. Alerjik hastaliklar (Astim,
atopik dermatit, anafilaksi, gida allerjisi), Norolojik
bulgular

Otozomal dominant ve resesif formda ortak cilt
bulgusu... egzama

Diger
IgE B

Ig’ler

Omenn sendromu Yiiksek Diislik

STAT3 defekti (OD Hiper IgE) Yiksek Normal

DOCKS8 eksikligi (OR Hiper IgE) Yilksek Duslik

-

BCG agisi sonrasi dissemine tiberkiilloz enfeksiyonu
olusan gocukta tam.. IL-12, Interferon-gama veya
STAT-1 defekti

SORULAR

1

On bes gunlik erkek bebek morarma ve nobet
gecirme sikayeti ile getiriliyor. Fizik muayenesinde
distk kulak, mikrognati ve yank damak saptanan
hastada 3/6 siddetinde sistolik Gfaram duyuluyor.

Bu g¢ocukta en olasi tani asagidakilerden
hangisidir?

A) Wiscott Aldrich sendromu

B) Bruton hastali g

C) Yaygin degisken immun yetmezlik
D) Di George sendromu

E) Omenn sendromu

Dogru cevap: D

28.

Bir list sorudaki hastada bulgulara neden olan en
olasi genetik defekt asagidakilerden hangisidir?

A) IRAK-4 mutasyonu
B) 22q11 delesyonu
C) STAT3 mutasyonu
D) 5p13 delesyonu

E) 14913 delesyonu

Dogru cevap: B

29.

Dort aylik hasta ates, oksuruk ve agiz icinde yaralar
nedeniyle getiriliyor. Oykisiinden adiz iginde yaralarin
uzun zamandir oldugu ve daha dnce Iki kez phémoni
nedeniyle tedavi gérdugu égreniliyor.

immiin yetmezlik én tanisiyla servise yatirilan
hastadaki bulgulara asagidakilerden hangisinin
neden olmasi gn az olasidir?

A) Gama-c zincir eksikligi

B) Bruton tirozin kinaz defekti
C) Janus kinaz enzim defekti
D) Adenozin deaminaz eksikligi
E) RAG-1 eksikligi

Dogru cevap: B

ve oOyklsinden yenidojan doneminde kanl ishal
sikayeti ile sik gecirilen orta kulak enfeksiyonu oldugu
égreniliyor.

Bilateral kulak zarlan perfore, viicudunda yaygin
egzema ve trombositopeni bulunan gocukta en
olas| tani asagidakilerden hangisidir?

A) Ataksi telenjiektazi

B) Wiscott Aldrich sendromu

C) Di George sendromu

D) IgA eksikligi

E) Yaygin degisken immun yetmezlik

Dogru cevap: B

65. FAGOSITER SISTEM DEFEKTLERI

Klinik Bilimler 179. soru
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Fasikul Sayfa 089

Fagosit bozukluklarinda tarama testi.. Burst testi,
natrofil sayisi

Fagosit bozukluklarinda tedavi.. KIT

Fagosit bozukluklarinda tedavi istisnalari.. Kronik
graniilomat 5z hastalikta KIT diginda IFN-gamma
profilaksisi de verilir, Chediak Higashi sendormunda
da KIT diginda yiiksek doz C vitamini verilir

Kaalazpzii uerier [5.reu5 vb), spergillus

Kronik granulomatoz hastalikta en si buigu ...
Tekrarlayan boyun abseleri

Kronik granilomatoz hastalikta en sik 6lim sebebi..
Aspergillus pnomonisi

Kronik granilomatéz hastalikta en tipik laboratuvar
bulgusu... Reaktif hipergammaglobulinemi

Kronik graniilomatdz hastalikla iliskili barsak hastaligi...
Crohn (%80 KGH vakasinda crohn igin seroloji pozitif)

Kronik graniilomatéz hastalikta graniilom olusumuyla
iliskili eslik eden durumlar... Ileus, Hidronefroz, Pilor
stenozu (Obstriiksiyona bagl geligirler)

Kronik graniilomatdz hastalikta tam testleri... NBT ve
DHR (daha duyarl)

Kronik graniilomatéz hastalikta profilaksi..
kotrimaksazol, interferon-gama, itrakanazol

Noropati ve albinizmli gocukta immiinyetmezlik..
Chediak Higashi sendromu

Trombositopeni olmadan kanama diyatezi olan immiin
yetmezlik.. Chediak Higashi sendromu

Chediak Higashi sendromunda periferik yayma bulgusu...
Nétrofillerde PAS (+) sitoplazmik dev grarniiller

Chediak Higashi sendromu’'nda en mortal komplikasyon...
Hemofagositik lenfohistiyositoz

Chediak Higashi sendromunun tedavisinde verilen
vitamin... C vitamini

Yenidoganda gibek 40 giindiir diigmedi, 3 en olas
tani.. Lokosit adezyon defekti, Konjenital hipotiroidi,
Faktdr XIII eksikligi

PEDIATRI HIZLI TEKRAR

30. Bir yasindaki cocuga otitis media tanisi konuluyor

ILGILI NOTLAR

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



Net olarak kronik

i) rusoata _ R —— granillomatéz hastalikta
e katalaz pozitif bakterileri

* Qtozomal resesif Hiper IgE sendromunda ekstra 30. Bir yasindaki ¢ocuga otitis media tanisi konuluyor YR I or

enfeksiyonlar.. HPV, HSV, MCV, VZV ve oOyklslnden yenidogan déneminde kanl ishal Oldumlemedlgl
*  Otozomal resesif Hiper IgE sendromunda dominant g,iikaygt_i ile sik gecirilen orta kulak enfeksiyonu oldugu

formdan farkh bulgular ... Alerjik hastaliklar (Astim, ogreniliyor. nOtumUZda yaZIYOI'

atopik dermatit, anafilaksi, gida allerjisi), Norolojik

bulgular Bilateral kulak zarlan perfore, viicudunda yaygin
* QOtozomal dominant ve resesif formda ortak cilt egzema ve trombositopeni bulunan gocukta egn

bulgusu... egzama olasi tani asagidakilerden hangisidir?

Diger A) Ataksi telenjiektazi
IgE g’ ler B) Wiscott Aldrich sendromu
C) Di George sendromu
Omenn sendromu Yiiksek Diislik D) IgA eksikligi
STAT3 defekti (OD Hiper IgE) Yiiksek Normal E) Yaygin degisken immun yetmezlik
Dogru cevap: B

DOCK8 eksikligi (OR Hiper IgE) Yiiksek Diislik

65. FAGOSITER SISTEM DEFEKTLERI

* BC& agisi sonrasi dissemine tiberkiloz enfeksiyonu

olusan gocukta tam.. IL-12, Interferon-gama veya _ : _
STAT-1 defekti * Fagosit bozukluklarinda tarama testi.. Burst testi,

natrofil sayisi

SORULAR *  Fagosit bozukluklarinda tedavi... KIT

Fagosit bozukluklarinda tedavi istisnalari.. Kronik

graniilomat &z hastalikta KIT diginda IFN-gamma

27. On bes gunlik erkek bebek morarma ve nébet profilaksisi de verilir, Chediak Higashi sendormunda
gecirme sikayeti ile getiriliyor. Fizik muayenesinde da KIT diginda yiiksek doz C vitamini verilir

dusik kulak, mikrognati ve yank damak saptanan . acacis o s ooilame
Klinik Bilimler 179. soru

hastada 3/6 siddetinde sistolik Gftrim duyuluyor.
N Tusdata Pediatri Hizli Tekrar Kampi 1.
Bu c¢ocukta en_ olasi tanm asagidakilerden FESlkUI Sayfa 089

hangisidir? T ————
A) Wiscott Aldrich sendromu us vb), Aspergillus
B) Bruton hastalig . ik granilomatéz hastalikta en si inik bulgu ...
C) Yaygin degisken immun yetmezlik Tekrarlayan boyun abseler|
D) Di George sendromu *  Kronik granillomatéz hastalikta en sik dlim sebebi...
E) Omenn sendromu Aspergillus pnémonisi

Dogru cevap: D *  Kronik granilomatéz hastalikta en tipik laboratuvar

bulgusu... Reaktif hipergammaglobulinemi
28. Bir ust sorudaki hastada bulgulara neden olan en

: . . Bginice *  Kronik graniilomatdz hastalikla iligkili barsak hastalig:...
olasi genetik defekt agagidakilerden hangisidir? Crohn (%80 K6H vakasinda crohn igin seroloji pozitif)
A) IRAK-4 mutasyonu *  Kronik graniilomatéz hastalikta granilom olusumuyla
B) 22¢11 delesyonu iligkili eslik eden durumlar... Ileus, Hidronefroz, Pilor
C) STAT3 mutasyonu stenozu (Obstriiksiyona bagl geligirler)
D) 5p13 delesyonu *  Kronik graniilomatdz hastalikta tam testleri.. NBT ve
E) 14913 delesyonu DHR (daha duyarli)
Dogru cevap: B * Kronik granillomatéz hastalikta profilaksi..

kotrimaksazol, interferon-gama, itrakanazol
29. Dort aylik hasta ates, Oksuruk ve agiz icinde yaralar . Ngpopati ve albinizmli gocukta imminyetmezlik..
nedeniyle getiriliyor. Oykusunden agiz iginde yaralarin Chediak Higashi sendromu
uzun zamandir oldugu ve daha &nce iki kez pnémoni

nedeniyle tedavi gérdoda reniliyor Trombositopeni olmadan kanama diyatezi olan immin

yetmezlik.. Chediak Higashi sendromu

Chediak Higashi sendromunda periferik yayma bulgusu...

Immin yetmezlik 6n tanisiyla servise yatirlan Nétrofillerde PAS (+) sitoplazmik dev grariiller

hastadaki bulgulara asagidakilerden hangisinin : _ ; : _

Hemofagositik lenfohistiyositoz

A) Gama-c zincir eksikligi Chediak Higashi sendromunun tedavisinde verilen
B) Bruton tirozin kinaz defekti vitamin... C vitamini

C) Janus Kinez enzimdefekt Yenidojanda gébek 40 giindir dismedi, 3 en olasi
D) Adenozin dfe;?njnnaz eksikligi tani.. Lokosit adezyon defekti, Konjenital hipotiroidi,
E) RAG-1 eksikligi Faktsr XIII eksikligi

Dogru cevap: B

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



