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 فصل غدد 

 

 

 غدد  فصل 

 

درصد  3سانتی متر صدک  138به درمانگاه آورده شده است. قد وی  ساله ای با شکايت کوتاه قدی  5/12دختر  -1

والدين   قد  متر می  173و    158است.  قبل  6باشد. طی  سانتی  است. سن   4ماه  داشته  قد  افزايش  متر  سانتی 

 استخوانی نیز تاخیر دارد. کدام نوع کوتاه قدی مطرح است؟

 د( اندوکرین ج( سندرومیک ب( سرشتی الف( ژنتیکی

 باشد. صحیح می  گزينه ب

قد واریانی از رشد طبیعی است )تأخیر قد، تأخیر استخوان( عضوی از خانواده هم تأخیر رشد داشته ولی    تأخیر سرشتی رشد:

است. می تواند منجر به تأخیر بلوغ جنسی شود. از استروئید های جنسی برای شروع بلوغ می توان استفاده    نهايی او طبیعی 

 تأخیر سن استخوانی ندارد.   -میلی یا ژنتیکی والدین کوتاه قد هستند  کرد. در کوتاه قدی فا

 

کیلوگرم به علت پلی اوری پلی ديپسی و کاهش سطح هوشیاری در اورژانس بستری   20ساله با وزن    5دختر   -2

. وی BS=500  ،PH=7/12  ،HCO3=7  ،BUN=45  ،Cr= 0. 9شده است. بررسی ازمايشگاهی بدين شرح است:  

میلی لیتر سرم نرمال سالین و انسولین وريدی قرار گرفته است. پس از   1900ل تحت درمان با  ساعت او  6در  

بهبودی سطح هوشیاری در ساعات اول درمان دچار کاهش سطح هوشیاری افزايش فشارخون و براديکاردی 

 شده است. اقدام مناسب کدام است؟

 ب( افزایش درصد قند سرم   الف( تجویز مانیتول وریدی

 د( شروع بیکربنات وریدی   قطع موقت انسولین وریدی ج( 

 باشد.گزينه الف صحیح می

بدتر شدن    -وضعیت عصبی در فواصل مکرر باید چک شود )سردرد  DKAاست. در بیماران    DKAتشخیص ادم مغزی در زمینه  

نج از علائم ادم مغزی  افتالموپلژی و تش  -مردمک گشاد    -آپنه    -  HTN  -برادیکاردی  -استفراغ    ،کاهش حس   -هوشیاری  

 هستند(. عواملی که با افزایش احتمال ادم مغزی همراه هستند )مهم(: 

• BUN  اولیه بال 

• 2PCo  اولیه پایین 

 عدم افزایش سدیم با کاهش گلوکز حین درمان •

 درمان بیکربنات •

 اینتوباسیون و هیپرونتیلاسیون.   - مانیتول داخل وریدی   ⟵درمان ادم مغزی  •
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 کنید. کدام تشخیص مطرح است؟ راديوگرافی مچ دست دختری را مشاهده می -3

 
 

 ب( ریکتز   الف( استئوژنزیس ایمپرفکتا 
 د( هیپرپاراتیروئیدیسم   ج( استئوپتروزیس  

 باشد. گزينه ب صحیح می

 در متافیز دیستال رادیوس و اولنا دیده میشود که مطرح کننده ریکتز است.  cuppingو  frayinfدر این تصویر 
 ریکتز ناشی از اختلال در مینرالیزاسیون استخوان است. تظاهرات شامل: 

 کرانیوتابس )لمس جمجمه مثل توپ پینگ پنگ است( -

 پهن شدن مچ دست و پا  -

 بزرگ شدن محل اتصال دنده به غضروف )راشیتیک روزاری( -

 فونتانل قدامی بزرگ  -

 پاها پرانتزی و کجی زانو -

RF  ها: تماس ناکافی با نور مستقیم خورشید، مصرف ناکافی ویتامینD داروهایی مثل فنوباربیتال، فنی توئین، سوء جذب ، 

 )دیستال رادیوس و اولنا(تغییرات راديوگرافی ) مهم(:  
 (، حدود نامشخص. Frayed)(، ساییده شدگی Cupping(، تقعر فنجانی)wideningپهن شدگی)

 فاصله رادیوس و اولنا با استخوان های متاکارپ افزایش یافته و متافیز، استخوانی نشده است. 
 

 کنید؟ ، کدام گزينه را برای پیگیری توصیه می1برای جلوگیری از بروز عوارض در کودکان مبتلا به ديابت تیپ   -4
 ماه   6هر ب( بررسی نمونه ادرار   الف( معاینه سالنه چشم

 ماه  3د( ارزیابی عملکرد تیروئید هر  ماه   6گیری سطح کلسترول هر ج( اندازه

 باشد.گزينه الف صحیح می

تحت    رتینوپاتیاست، باید سالیانه از نظر ابتلا به  سال    3- 5  مدت ابتلای آنها به دیابت بیشتر ازکه طول  DM1بیماران مبتلا به  

کلسترول و گیری جمع کرد. اندازه مکیروآلبومینوریرا باید از نظر وجود  سالیانه ادرارپزشکی قرار بگیرند. معاینه چشم

 توصیه شده است.   ای فشارخونهای تیروئیدی سالیانه و کنترل دورهتست

 

با اختلال رشد به درمانگاه مراجعه کرده است. در ارزيابی منحنی رشد علیر -5 غم افزايش صدک وزنی، کودکی 

 د؟قدی وی کاهش نشان میدهد. احتمال کدام اختلال ذيل وجود دار  صدک
 مزمن  بیماری د( هیپوتیروئیدی  ج( رشد  هورمون کمبود ب( ناکافی   تغذیه الف(

 باشد. گزينه ج صحیح می
هیپوتیروئیدی مدنظر باشد. در اختلالت در هر کودکی که کاهش سرعت رشد قدی به خصوص بدون کاهش وزن دارد باید  

 ای ابتدا صدک وزن دچار افت میشود و در ادامه صدک قدی.  تغذیه
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 فصل نفرولوژی 

 

 نفرولوژی فصل 

 

ساله ای به دنبال سرماخوردگی دچار ضايعات پوستی برجسته با تمرکز بیشتر در ناحیه پا و باتک شده   6پسر     -1

و در    WBC=8-10  ،RBC= 25-30و همزمان درد و تورم مفاصل اندام تحتانی داشته است. در ازمايش مدفوع  

 داشته است. کدام يک از موارد زير نیاز به پیگیری دارد؟  ++ =RBC= 15-20 ،prازمايش ادرار  

 د( پروتئینوری  ج( التهاب روده  ب( ضایعات مفصلی  الف( ضایعات پوستی

 باشد. گزينه د صحیح می

 است. (  HSPتشخیص بیمار بیماری پورپورای هنوخ شوئن لین) 

 باشد.  کنندۀ یک بیماری با واسطۀ آلرژی میهستند که مطرح   IgA، غالباً  HSPهای ایمنی مرتبط با بیماری کمپلکس

 شود.  و با شیوع کمتر واسکولیت گوارشی یا کلیوی مشخص می  آرتريت،  راشپورپورای هنوخ شوئن لین با 

های  در نواحی وابسته به ثقل بدن، زیر کمر و روی باسن و در اندام  HSPهای ، پورپورای قابل لمس است. راش HSPعلامت مشخص  

  HSPدرمان در  .  است   ترومبوسیتوپنیک   غیر   پورپورای   ، HSP  زیرا   است   تست   ترین مهم   ها پلاکت   شوند. شمارش تحتانی ظاهر می 

 استفاده کرد.    NSAIDهای  توان از یک دوره کوتاه مدت از دارو حمایتی است. برای درمان آرتریت حاد می 

 شوند.  روند و سبب بهبود درد شکمی میبه کار می درگیری گوارشیهای سیستمیک معمولً برای اطفال با کورتیکواستروئید 

   .کند و معمولً با عود همراه نیستآسیب دایمی در مفصل ایجاد نمی HSPآرتریت نکته:  

لین که با درد شکمی حاد، عدم دفع مدفوع و گاز یا اسهال مراجعه هر کودک با سابقه ابتلای اخیر پورپورای هنوخ شوئن نکته:

 ( مورد ارزیابی قرار گیرد. Intussusceptionکند باید از نظر انواژیناسیون )می

افزايش پیش اگهی بیماری عالی است. اکثر کودکان بدون عارضه قابل توجهی بهبودی کامل می یابند. بیماران با درگیر کلیوی )   

BUNدر معرض بیشترین خطر برای عوارض طولنی مدت از جمله هیپرتانسیون یا نارسایی  ، پروتئینوری پايدار شديد )

کودکان مبتلا به پورپورای هنوخ شوئن لین در معرض خطر   %1کمتر از  ند.  کلیوی هستند و باید از این نظر فالوآپ شو

 قرار دارند.   End-stage renal disease (ESRD)پیشرفت به سوی 
 

آلبومین ،  + 4ساله را به دلیل ورم صورت و اندام ها به درمانگاه آورده اند. در ازمايشات پروتئین ادرار    3پسر   -2

میلی گرم در دسی لیتر می باشد. کدامیک از بیماری های زير از علل  300ترول گرم در دسی لیتر و کلس 1سرم 

 اولیه مشکل وی می باشد؟ 

 ب( پورپورای هنوخ شوئن لین   Cالف( هپاتیت 

 د( گلومرولونفریت مامبرانو پرولیفراتیو  ج( لوپوس اریتماتوی سیستمیک 

 سایر گزینه ها از علل ثانویه هستند.  گزينه د صحیح است.  

  ، 250  بالی  کلسترول  ،3  زیر  آلبومین)  نفروتیک  سندروم  تریاد+    طبق تعریف بیمار مبتلا به سندروم نفروتیک است. )پروتئینوری

 گروه تقسیم بندی می شود:  2. علل سندروم نفروتیک به (ادم

 MGN – MPGN – FSGS – MCNSالف( علل اولیه: 

 ، مالریا( بدخیمی، آمیلوئیدوزB،C ، HIVها )هپاتیت ، هنوخ، عفونتSLEویه: ب( علل ثان
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ای به دنبال عمل جراحی کرانیوفارنژيوما در بخش، دچار تشنج تونیک کلونیک ژنرالیزه شده دختر سه ساله -3

 است. بررسی آزمايشگاهی به شرح زير است:
CBC: Normal 

BUN= 400 mg/dL  ،Cr=0. 7 mg/dL 

Na= 115 mEq/L  ،K= 4. 5 mEq/L 

(Urine: SG= 1020  ،Na= 45 mEq/L) 

 تر است؟يک از موارد زير در قدم اول مناسبتجويز وريدی کدام

 د( فروزماید    %3ج( کلرور سدیم  ب( دیازپام  توئینالف( فنی

 باشد. گزينه ج صحیح می

دار )تشنج( سالین هیپرتونیک داخل بیمار دچار هیپوناترمی است و تشنج کرده است. برای درمان اورژانس هیپوناترمی علامت

 mL/Igشود تا غلظت سدیم سرم بسرعت افزایش یابد و بدین ترتیب از شدت ادم مغزی کاسته شود. هر  وریدی تجویز می

کودک    %3کلرید سدیم    mL/kg  6-4دهد. اغلب بعد از دریافت  زایش میاف  mEq/L  1، سدیم سرم را  %3از کلرید سدیم    1

 یابد.  بهبود می
 

میلی اکی والان در لیتر دارد. مايع مورد   176شیرخواری با گاستروانتريت و بی قراری بستری شده است. سديم   -4

 نیاز و مدت زمان اصلاح ان به کدام گزينه نزديک تر است؟

 ساعت 48ب( دو سوم نگهدارنده طی  ساعت   48الف( نصف نگهدارنده در طی 

 ساعت 24د( دو برابر نگهدارنده طی  ساعت  72ج( یک و نیم برابر نگهدارنده طی  

 باشد. گزينه ج صحیح می

 درمان دهیدراتاسیون هیپرناترمیک )بسیار مهم(: 

 عروقی قابل تکرار است( دقیقه( )تا برقراری حجم داخل  20)طی  N. S cc/kg20  ⟵برقراری حجم داخل عروقی  -1

   ⟵ Naتعیین مدت زمان اصلاح  -2

  h 24 ⟶ 157 – 145  :Na 

  h48 ⟶ 170  – 158 

  h72 ⟶ 183  – 171 

  h84 ⟶ 1۹6  - 184 

 تنظیم سرم مناسب -3

a.  :نوع مایعkcl meq/l20  +salin  1
2
 D5%  )پتاسیم به شرط نداشتن کنتراندیکاسیون( 

b.  :برابر    25/1  –   5/1مقدار مایعM  

 پایش سدیم سرم   -4

a.  افزایش سدیم سرم یا کاهش سرعت تزریق مایع  ⟵کاهش سریع سدیم 

b.  کاهش سدیم سرم یا افزایش سرعت تزریق مایع  ⟵کاهش آهسته سدیم 

 

حدود ده روز قبل با علائم ادم ژنرالیزه، تنگی نفس و   و گلودرد  ساله با سابقه سرماخوردگی  11بیمار پسر بچه   -5

 :ادرار مراجعه کرده است. علايم حیاتی بشرح زير است کاهش حجم

BP=140/90 mm Hg  ،RR= 20/min  ،PR=88/min  ،T=37 
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 فصل نفرولوژی 

 :شودآزمايشات بیمار در زير ديده می

CBC(WBC=4000  ،HB= 13 g/dl  ،MCV=80  ،MCH=30  ،PLT=200,000 ) Cr = 2. 8mg / dl  ،

BUN=48mg/dlU/A: protein 2+  ،blood 2+  ،8-10  RBC/HPF, 5-6 RBC dysmorphic  ،2-5  WBC/HPF  ،
1-2 Granular cast 

 محتمل ترين تشخیص بیمار فوق کدام است؟ 

  Post-Streptococcal Glomerulonephritisالف( 

  Minimal Change Diseaseب(

  Membranous Glomerulonephritisج(

  Thin Basement Membrane Diseaseد(

 باشد.گزينه الف صحیح می

PSGN  :  ساله، در پسر بچه ها شایعتر است. علائم به شکل تظاهرات    2-12در کودکانGN    ،حاد )هماچوری، پروتئینوریHTN  ،

هفته بعد زرد زخم ایجاد    4-6و  روز( بعداز فارنژیت استرپتوکوکی    10روز )میانگین    5  -21ادم، الیگوری، نارسایی کلیه(.  

 است.   کمپلمان پايین  شود. می
 

 : بجزتمامی موارد ذيل از علل اسیدوز متابولیک با آنیون گپ بالاست   -6

 ب( اورمی  کتواسیدوز الف( 
 مسمومیت با اتیلن گلیکولد(   با پروپرانولول مسمومیت ج( 

 باشد. گزينه ج صحیح می

   MUDPILESمواردی که با اسیدوز متابولیک و آنیون گپ بال همراه هستند: )مهم( 
 متانول، مونواکسیدکربن -1

 اورمی -2

 دیابت شیرین  -3

 ، فن فورمینپاراآلدئید -4

 ایزونیازید، آهن  -5

 ( Co -لکتیک اسیدوز )سیاتید   -6

 گلیکولاتانول، اتیلن  -7

 ، تشنج سالیسیلات، گرسنگی -8

 

نتريت مراجعه کرده اسـت. میزان دهیدراتاسـیون بیمار واکیلو گرم به دلیـل گـاستر10پسـر يـک ساله با وزن   -7

لیتر سالین نرمال طی نیم ساعت تجويز   میلی200میشود. استفراغ مکرر دارد. مقدار    درصد برآورد10حـدود  

 ؟یه دفع ادرار دارد. میزان و ترکیب سرم به کدامیک از موارد زير نزديکتر استشود. بعد از دريافت سـرم اولمی

 % D/W5 % 1/2 Normal Salin 2000 cc + 20cc kcl 15الف( 

 % D/W5 % 1/2 Normal Salin 1800 cc + 18cc kcl 15ب( 
 % D/W5 %. 1/4 Normal Salin 2000 cc + 20cc kcl 5ج( 
 % D/W5 %. 1/4 Normal Salin 1800 cc + 18 cc kcl 15د( 

 باشد. گزينه ب صحیح می
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 × درصد هیدراتاسیون × وزن10  ⟸محاسبه کمبود مايع  

 در این سوال داریم:

cc1000  =10  ×10   ×10مایع د: کمبو 

cc1000  =100  ×10 نگهدارنده: مایع 

cc 2000 ساعت 24= مایع کل در 

 2000 - 200=  1800از این مقدار باید مقدار سرمی که به صورت بولوس در ابتدا داده شده است را کم کنیم: 

 meq/L kcL20   +Salin  D5%  ⟵محاسبه شده که بولوس از آن کم شده( در دهیدراتاسیون    Deficit)نگهدارنده +    نوع مايع  •
1

2
   

 

 :ساله مبتلا به گاستروآنتريت و تب و سرفه به شرح زير است  2نتیجه آزمايش خون دختر   -8

PH: 7. 13  ،HCO3: 10  ،PCO2: 28 

 باز کدام مورد است؟  - نوع اختلال اسید

 اسیدوز متابولیک و آلکالوز تنفسیب(  اسیدوز متابولیک و اسیدوز تنفسیالف( 

 اسیدوز تنفسی و آلکالوز متابولیکد(  تنفسی اسیدوز متابولیک خالص با جبران ج( 

 باشد.گزينه الف صحیح می

• PH  35/7 – 45/7 ⟸نرمال 

 20-28 ⟸بیکربنات نرمال  •

• 2Pco  35-45 ⟸نرمال 

35/7 > PH ⟵  :اسیدوز 

•  3Hco اسیدوز متابولیک  ⟵پایین 

• 2Pco  اسیدوز تنفسی ⟵بال 

45/7 < PH :آلکالوز 

 آلکالوز متابولیک ⟵بیکربنات بال  •

• 2Pco  آلکالوز تنفسی ⟵پایین 

 کنیم: پایین و بیکربنات پایین اسیدوز متابولیک مطرح است. برای محاسبه جبران از فرمول زیر استفاده می   PHدر این سوال با توجه به  

PCO2= 1. 5 HCO3+ 8 ± 2 
( پس همزمان  28در سوال )  pco2شود. با توجه به بال بودن  محاسبه می  25-21طبق فرمول    pco2برای این سوال میزان  

 اسیدوز تنفسی هم دارد.  
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 شرايط پر خطر از نظر نقايص شنوايی:

 )در عمه زاده ها یا خاله زاده ها یا خویشاوندان نزدیک( FH+افت شنوایی  -1

2- 20 ≤ Bili   

 سرخجه مادرزادی یا سایر عفونت های داخل رحمی -3

 نقایص در گوش، بینی یا گلو -4

 گرم 1500 ≥وزن تولد  -5

 اپیزودهای مکرر آپنه -6

 ترانسفوزیون، تعویض خون  -7

 مننژیت  -8

 5آپگار دقیقه  ≤ 5  -9

10- PPHN )هیپرتانسیون ریوی اولیه( 

 لوپ دیورتیک ها(  -داروها )آمینوگلیکوزیدها مثل امیکاسین یا جنتامایسین -11

 

نوزادی ترم دچار زردی شیر مادر شده است و علايمی از کرن ايکتروس ندارد. در چه سطحی از بیلی روبین  -4

 تعويض خون انديکاسیون دارد؟

 mg/dl 30 د(   mg/dl 15ج(     mg/dl 25ب(     mg/dl 20الف( 

 باشد. گزينه ب صحیح می

عدد تعویض خون محسوب میشود.    mg/dl 20گرم و مبتلا به همولیز بیلی روبین غیرمستقیم    2000در نوزادان با وزن بیشتر از  
که نوزادان بدون علامت مبتلا به زردی فیزیولوژیک یا ناشی از شیر مادر ممکن است نیازمند تعویض خون نشوند مگر این

 شود.  mg/dl 25سطح بیلی روبین غیرمستقیم انها بیشتر از 
 

 ؟ باشد   در نوزاد ترم سالم انتظار می رود اولین دفع ادرار و مکونیوم به ترتیب تا چند ساعت پس از تولد صورت گرفته  -5

 48 -48د(  24 -48ج( 48 -24ب( 24 -24الف(

 باشد. گزينه ب صحیح می

ساعت بعد از تولد    48درصد نوزادان ترم طی    ۹۹طبیعی و ترم در روز اول زندگی ادرار میکنند. در  درصد نوزادان    ۹5بیش از  

 . شودمکونیوم دفع می
 

طبیعی   فیزيکی  معاينات.  کنید  می  ويزيت   غیرمستقیم   روبینمی   هیپربیلی  علت  به  را   ایساعته  20  ترم   پسر  نوزاد -6

 کدام  نوزاد  اين   در  ايکتر  ايجاد  علت   محتملترين   .است  مناسب   نوزاد  شیرخوردن  .است  فعال   نوزادی   های رفلکس  و

 است؟

 مادرزادی ب( هیپوتیروئیدی  نوزادی الف( هپاتیت

 خونی  هایگروه د( ناسازگاری  ج( گالکتوزمی

 باشد. گزينه د صحیح می

داده شود. شروع زودرس زردی اغلب زردی در روز اول زندگی همیشه پاتولوژیک است و باید فورا علت زمینه ای ان تشخیص  
به علت همولیز، خونریزی داخلی )مثل سفال هماتوم، هماتوم کبد یا طحال( یا عفونت است. اغلب وجود عفونت با بیلی روبین  

 مستقیم همراه است.
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 فصل نوزادان 

 شات در آزماي  .روزه ای به علت امفالیت در بخش نوزادان بستری می باشد. بند ناف هنوز جدا نشده است25نوزاد   -7

احتمال کدام يک از نقايص ايمنی مادرزادی   .نوتروفیل گزارش شده است85با %  WBC=50000/mm3انجام شده  

 است ؟   مطرح   زير

 (CVID)نقص ایمنی متغیر شایع ب(  (SCID)نقص ایمنی توأم شدید الف( 

 (LAD) اختلال چسبندگی لکوسیتد(  (CGD)بیماری گرانولوماتوز مزمن ج( 

 باشد. میگزينه د صحیح  

 ( است.  LAD-I) Iتشخیص نقص چسبندگی لکوسیت نوع 

 یابد.  خوارگی به شکل اختلال در جداشدن بند ناف همراه با بروز اومفالیت و سپسیس تظاهر میاین بیماری در اوایل شیر

 شود.  خیص با فلوستیومتری انجام می هزار است. کودکان دچار این اختلال معمولً ژنژیوت شدیدی دارند تش   20ها بیش از  تعداد نوتروفیل 

 

  :بجزدر تمامی موارد زير شیردهی از پستان مادر مجاز است   -8

 ضایعات هرپسی ژنیتال ب(   گالکتوزمی الف( 

 در کشورهای در حال توسعه HIVعفونت د(   ماستیتج( 

 باشد.گزينه الف صحیح می

 کنترانديکاسیون های شیردهی:

 شیر دوشیده شده را می توان داد. پس از دو هفته درمان مناسب می توان شیردهی کرد.   ⟵سل )فعال(  -1

 شیر دوشیده شده را می توان داد.   ⟵واریسلا  -2

 شیر دوشیده شده را می توان داد.   ⟵ 1N1Hانفلوانزا  -3

4- HIV ⟵ ادر برای کودک در کشورهای پیشرفته و صنعتی شیر دهی ممنوع است. در کشورهای در حال توسعه فواید شیرم

 ماه می توان شیردهی کرد.    6نیاز است و همراه درمان ضد ویروسی به مدت 

 اگر ضایعات فعال روی پستان باشد کنتراندیکاسیون شیردهی است. ضایعات ژنیتال منعی برای شیردهی نیست.   ⟵هرپس  -5

 در نوزاد PKU – گالکتوزمی  -6

 ، کوکائین، آمفتامین توسط مادرPCPمصرف  -7

 محدود شود( mg/kg5/0مصرف الکل در مادر )به کمتر از   -8

مواد حاوی رادیواکتیو )شیر قبل مواجهه با این مواد برای تغذیه کودک دوشیده و نگهداری شود، حین درمان شیر دوشیده   -9

 روز در شیر باقی می مانند(   2-14دور ریخته می شود. حدود 

 مواد ضد سرطان و مهارکننده سیستم ایمنی -10

 ی خاص: ضد تیروئید، لیتیوم، آنتی متابولیکداروها -11

 .  متادون منعی برای شیردهی نیستمصرف  •

 

هفته داخل رحمی متولد گرديد. در معاينه و در بررسی مبتلا به میکروسفالی،   38گرم و در سن   2200نوزادی با   -9

 کلسیفیکاسیون پری ونتريکولار، کوريورتینیت و ترومبوسیتوپنی می باشد. محتمل ترين عامل کدام است؟ 

 ب( ویروس سرخجه    الف( توکسوپلاسمو گوندی 

 ویروس ابله مرغاند(   ج( سیتومگالو ویروس

 باشد. گزينه ج صحیح می
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( حسی  شایع  (CMVسیتومگال ويروس  شنوایی  کاهش  اصلی  علت  و  مادرزادی  عفونت  شبکیه،   –ترین  بیماری  عصبی، 

 باشند.  ماندگی ذهنی و فلج مغزی میعقب

 تر رخ دهد، احتمال علامتدار بودن نوزاد در هنگام تولد بیشتر است. هر چقدر عفونت اولیه مادر در سن حاملگی پاییننکته:  

گردد:  مابقی این علائم زیر مشاهده می  %10علامت هستند، در  مادرزادی در بدو تولد، بی  CMVشیرخواران مبتلا به عفونت    ۹0%

میکروسفالی، ترومبوسیتوپنی، هپاتواسپلنومگالی، هپاتیت، کوریورتینیت. بیماری  ، کری،دور بطنی مغزکلسیفیکاسیون  

 حاصل از اریتروپوئیزیس پوستی تظاهر می یابد.   blueberry muffinدر برخی از نوزادان با ظاهر 

 شود.  از طریق شناسایی ویروس در ادرار یا بزاق شناسایی می CMVعفونت 

 گردد.  نمی CNSایمان یا از طریق شیر مادر موجب بیماری نوزاد و عوارض در حین ز CMVکسب عفونت نکته:  

 سایر گزینه های مهم: 

هفته اول بارداری    4شود. اگر عفونت طی  اگر جنین در اوایل حاملگی به سرخجه مبتلا گردد به عوارض خطرناکی مبتلا می   سرخجه: 

 گردد.  ماهگی موجب بیماری نمی   4ی که عفونت پس از  درصد است. در حال   85روی دهد وقوع نقایص مادرزادی حدود  

 ترین اختلالت سرخجه مادرزادی عبارتند از )مهم(:  شایع

   Salt and pepperاختلالت چشمی: کاتاراکت، کوریورتینیت  -1

 ، تنگی محیطی شریان ریوی( PDAاختلالت قلبی)  -2

 عصبی   –کاهش شنوایی حسی  -3

 اختلالت نورولوژیک  -4

 ها درگیری استخوانی به شکل رادیولوسنت متافیز استخوان  -5

 (. Blueberry muffinبثورات پورپوریک پوست ) -6

 نمایند.  شیرخواران مبتلا به سرخجه مادرزادی تا یکسال ویروس زنده را در ادرار، مدفوع و ترشحات تنفسی دفع می نکته:

رسد. می  %۹0کند به طوری که در نزدیک ترم به  در جنین در طول حاملگی افزایش پیدا میخطر ایجاد عفونت  توکسوپلاسموز:  

 برعکس شدت عفونت جنین با سن بارداری )در زمان ابتلای مادر( رابطه معکوس دارد. 
 ن مغزی. کلسیفیکاسیو -3کوریورتینیت و   -2هیدروسفالی،   -1های کلاسیک توکسوپلاسموز مادرزادی عبارتند از: یافته

 گردد.  مشاهده می منتشر کورتکسکلسیفیکاسیون  از جمجمه  Ray-Xدر 

 هستند.   تست های سرولوژيکروش اصلی تشخیص 

یا   و سولفادیازین میبدون علامت  درمان توکسوپلاسموز مادرزادی علامتدار  اسید فولیک(  پریمتامین )به همراه  باشد.  شامل 

 یکسال( است.  مدت )درمان در اغلب موارد طولنی

 

 در هنگام معاينه يک نوزاد وجود کدام يک از يافته های زير نیاز به بررسی بیشتر دارد؟  -10

 الف( خونریزی دوطرفه رتین 

 ب( خروج شیر از پستان 

 ج( کلافه مو در ناحیه کمر

 د( پرده تمپان کدر و بی حرکت 

 باشد. گزينه ج صحیح می

 شوند.  طبیعی دیده میسایر موارد در نوزادان در حالت 
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 فصل نوزادان 

و   % 40انجام شده نسبت قلب به قفسه سینه    CXRروزه ای را بعلت سیانوز به اورژانس آورده اند در    2نوزاد     -11

 عروق ريوی طبیعی و مدياستن باريک گزارش شده است. محتمل ترين تشخیص کدام است؟  

   D-Transpostion of Great Arteries (TGA)الف ( 

   Truncus Arteriosusب ( 

 Total Anomalus Pulmonary Venous Return (TAPVR)ج ( 

  Tetrralogy of Fallot (TOF)د ( 

 باشد. گزينه الف صحیح می

Transposition of the great arteries 

است. اگر خون قلب    ترين اختلال سیانوتیک دوره نوزادیشايعهای بزرگ،  شریان   (Dextroposed)جابجایی راست گرد  

 گردد.  چپ و راست با هم مخلوط نگردند، سریعاً مرگ حادث می

 تظاهرات بالینی

 در شرح حال این بیماران همیشه سیانوز وجود دارد.  -1

   (Quiet tachypnea)پنه ملايم  تاکی -2

3- 2S  سوفل بلندی ندارند  - منفرد 

 يافته های پاراکلینیک: 

ECG دهد.  این بیماران انحراف محور به راست و هیپرتروفی بطن راست را نشان می 

2- Chest X Ray  شبیه تخم مرغ از نخ آويزان شده (Egg on a string)  باريک شدن مدياستن فوقانیبه علت   

 

در دقیقه، سـیانوز در انتهاها، گريه ضعیف،   110در يک نوزاد تازه متولد شده در دقیقه اول تولد، ضـربان قلب   -12

 باشد؟ اندام و عدم پاسخ به تحريک پذيری مشاهده میشود. اپگار اين نوزاد چند می   مقداری فلکشن در انتهای

 4د(    6ج(    5ب(   7الف( 

 باشد. گزينه ب صحیح می

دقیقه بعد از تولد، هر یک از پنج پارامتر    5یک دقیقه و  .  این روش جهت بررسی نیاز نوزاد به احیاء است  امتیازدهی آپگار:

باشد، باید    7تا    4داشته باشند. در صورتی که امتیاز آپگار    5در دقیقه یک و    ۹-8شود. نوزادان ترم باید امتیاز  بررسی می

ریوی، یا ناشی از برادی کاردی شدید، هیپوونتیلاسیون و   -حاکی از ایست قلبی   3ار صفر تا  نوزاد زیر نظر گرفته شود. آپگ

 است.   5است. اپگار در سوال مورد نظر طبق جدول زیر  CNSیا ضعف 

 

 امتیاز  علائم 

 2 1 صفر   

 ضربه در دقیقه   100بیشتر از   ضربه در دقیقه   100کمتر از   صفر سرعت ضربان قلب  •

 گریه قوی گریه ضعیف  ندارد  تنفس •

 دست و پاها فلکسیون خوبی دارند  ها فلکسیون دارند بعضی از اندام  ندارد  تون عضلانی   •

 کشد کند، عقب میگریه می کندحرکت خفیفی می  ندارد  واکنش نسبت به تحریک  •

 تمام بدن صورتی ها آبیبدن صورتی، اندام  آبی   رنگ بدن   •



 

53 
 

 

 فصل متابولیک  

 

 متابولیک فصل 

 

 در بیماران مبتلا به هیپرآمونمی علامتدار مصرف کدامیک از موارد زير بايد محدود شود؟    -1

 د( پروتئین ج( مایعات  ب( لیپید الف( گلوکز

 باشد. صحیح میگزينه د  

 درمان هیپرآمونمی )آمونیاک بالا(:

 قطع مصرف پروتئین  -1

 مقادیر کافی گلوکز وریدی -2

 حذف آمونیاک با سدیم بنزوات و فنیل بوتیرات  -3

 μM1000همودیالیز یا هموفیلتراسیون در مقادیر بالی  -4

 پیوند کبد  -5

 

ه است. در ازمايشات اسیدوز و تری ساله با هیپوگلیسمی، خونريزی و هپاتومگالی مراجعه نمود  5/1شیرخوار     -2

 ( مطرح است؟ GSDهای ذخیره گلیکوژن ) گلیسريد بالا دارد. کدامیک از بیماری

 د ( تیپ سه  ج ( تیپ دو  ب ( تیپ یک  الف ( تیپ صفر

 باشد. گزينه ب صحیح می

 ها:   GSDانواع مهم 

گلوکز    )ون ژيرکه(:  - 1نوع   • آنزیم  درگیری    6اختلال  پلاکتGI  ، کلیه  ،کبدفسفاتاز،    ، اسیدوز لکتیک  ،هیپوگلیسمی  ، ، 

 خونریزی  ،نقرس ،هیپرتری گلیسریدمی

کوتاه    PR  ،نارسایی قلبی  ، ( و پیش آگهی بدی دارد )کاردیومگالیCMPهمراه است )  قلبیبا درگیری    بیماری پمپه:   - 2نوع   •

 ( ECGدر 

 زیم جداکننده شاخه )کبد + عضله( آن (:Forbes)  - 3نوع   •

 در ماه های اول زندگی و نارسایی زودرس کبد(  سیروز کبدی: آنزیم ایجاد کننده شاخه )آندرسن  -4نوع   •

 ضعف عضله در نوجوانی ،درگیری عضله مک آردل: -   5تیپ   •

 

 03/7سرم وی    PHدر بیماری با تشخیص احتمالی اختلالات متابولیک، آمونیاک سرم سه برابر حد اکثر نرمال و   -3

 بوده است. تشخیص شما کدامیک از موارد زير است؟   mg/dl 45و قند خون  

 Galactosemiaب(   Aminoacidopathyالف( 

 Organic Acidemia( د  Urea Cycle Disease( ج

 باشد. میگزينه د صحیح  

 های متابولیک درصورت وجود اسیدوز متابولیک بیماری ارگانیک اسیدمی است مگر اینکه خلافش ثابت شود.  در بیماری

 دراختلال سیکل اوره معمول امونیاک بالست ولی اسیدوز وجود ندارد.  

 در آمینواسیدوپاتی ها آمونیاک نرمال است و اسیدوز معمول وجود ندارد. 
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روزه به دلیل کم آبی و شوک به اورژانس اورده شده است. در معاينه دچار افزايش پیگمانتاسیون پوستی    12نوزاد   -4

لگن  سونوگرافی  بالینی  وضعیت  شدن  پايدار  از  پس  دارد.  هیپوناترمی  ازمايشات  در  است.  تناسلی  ابهام  و 

 حتمل است؟ درخواست شد ک هنشانگر وجود رحم بود. کمبود کدام انتقال انزيمی م 

 هیدروکسیلاز 17ب(   هیدروکسیلاز 11لف( ا

 هیدروکسیلاز 21د(  بتاهیدروکسی استروئید دهیدروژناز 17ج( 

 صحیح است. گزينه د

هیدروکسیلاز موجب علایم و نشانه های افزایش مینرالوکورتیکوئید مانند هیپرتانسیون میشوند.    17هیدروکسیلاز و    11کمبود  

 است.  salt looserبیمار هیپوناترمی دارد پس 

 هستند؟ )یعنی اختلال الکترولیتی هیپوناترمی دارند(  Salt looserکدام نقایص  •
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در بیماری اسیدوزاپروچ به 
متابولیک

(-)

آمونیاک

نرمال

آمینواسیدوپاتی-تیروزینمی 

بال

اختلال سیکل اوره

)+(

چه آمونیاک بال و چه نرمال

ارگانیک اسیدمی

کتوز

)+(

ضایعات پوستی

)+(

(یلازهولوکربوکس)کمبود مالتیپل کربوکسیلاز 

(-)

بوی خاص

(-)

MMA PPA لازکمبود کتوتی

)+(

MSUD 

ایزووالریک اسیدمی

(-)کتوز 

گلوتاریک اسیدمی

کمبود اسیل کوا دهیدروژناز

کوا سنتتازHMGکمبود 

21 OH Star 

3 β 


