پیش ازمون وبینار سیستینوزیس 5 تیر


 كداميك از گزينه هاي زير، از علل تغييرات اسكلتي در سيستينوزيس، محسوب نميگردد؟
هيپوفسفاتمي
اختلالات تيروييد
افزايش سطح پلاسمايي كارني تين
بيماري مزمن كليه(CKD)

 كداميك از عوامل زير،در درمان تغييرات استخواني سيستينوزيس، موثر نمي باشد؟
 فسفر خوراكي
 گلوكوكورتيكوئيد
 ويتامين D فعال
 سيترات خوراكي
 در مورد درمان بافسفر خوراكي در بيماران سيستينوزيس، كدام گزينه صحيح است؟
 دوز اوليه ٣٠٠-٤٠٠ mg/kg/day است.

 لازم است همزمان با كلسيم تجويز شود.

 در بيماراني كه دچار CKD شده اند، لازم است دوز ، كاهش يابد.

 به علت افزايش احتمال نفروكالسينوز، منع مصرف دارد.

   در بیوپسی کلیه بیمار پیوندی بعلت سیستینوسیس تعدادی کریستال سیستین مشاهده میشود. کدامیک از گزینه های زیردر این بیمار صحیح است؟
 در اینده نزدیک منجر به سندرم فانکونی و عود بیماری خواهد شد.

 بیشترین تعداد کریستال در گلومرول کلیه پیوندی مشاهده میشود.

 وجود کریستال درفونکسیون کلیه پیوندی تاثیر ندارد.

 رسوب کریستال شانس رجکشن را بیشتر میکند.

 کدامیک از فاکتورهای زیرمنجر  به کاهش بقای پیوند درکلیه پیوندی بعلت سیستینوزیس میباشد؟
 بیماری زمینه ای
 پیوند بار اول
 پیوند از دهنده زنده
 رجکشن انتی بادی
 کدامیک از فاکتورهای زیر در بروز عوارض بیماری سیستینوزیس در بیمار با پیوند کلیه از اهمیت بیشتری بر خوردار است؟
 نوع دهنده
 داروهای ایمونوساپرسیو
 سطح سرمی سیستین
 تعداد رجکشنها
  در سیستینوزیس کدام ارگان اول گرفتار میشود؟
 تیرویید
 استخوان
 کلیه
 چشم
 کدامیک از مشکلات زیر در سیستینوزیس با شروع درمان سیستیامین معمولا پیشگیری نمیشود؟
 هیپوتیروییدی
 اسیدوز توبولار کلیوی
 ریکتز
 میوپاتی
 کدامیک از داروهای زیر در کنترل مشکلات کلیوی بیماران مبتلا به سیستینوزیس معمولا استفاده نمیشود؟
 فسفات پتاسیم   

 ایندومتاسین
 ترکیبات مس
 فروسماید
 چنددرصداز بیماران سیستینوزیس ایران به سن بزرگسالی رسیده اند؟
 یک درصد
 هفت درصد
 پانزده درصد
 بیست درصد
What of the following recommendation does NOT  improve the therapeutic adherence?

· Create a multidisciplinary medical team  and case manager/coordinator

· Promote the patient health education, the treatment benefits and the consequences of non-adherence

· Identify any risk factors affecting adherence and apply corrective measures whenever possible

· Schedule irregular appointments

What is a major obstacle to transition despite of patient readiness?

· Short statue of cystinosis patients

· Depression among patients

· Unawareness of health care provider

· Financial and employment concern

 تمام روش های زیر جهت تشخیص سیستینوزیس کمک کننده هستند به جز:

 اندازه گیری سیستین در لکوسیت های خون
 وجود کریستال های سیستین در قرنیه
 بررسی ژنتیک و تشخیص ژن CTNS

 همه موارد
 کدام یک از موارد ذیل در مورد کودکان مبتلا به سیستینوزیس صحیح میباشد:

 سیستین آزاد در لکوسیت ها ۱ تا ۵ برابر مقادیر طبیعی است
 سیستین آزاد در لکوسیت ها ۱۰ تا ۵۰ برابر مقادیر طبیعی است.

 تشخیص پره ناتال بیماری سیستینوزیس وجود ندارد.

 توارث سیستینوزیس به صورت اوتوزومال غالب میباشد.

 تمام موارد زیر در مورد سیستینوزیس کودکان صحیح میباشد به جز:

 شایعترین فرم سیستینوزیس ، نوع شیرخوارگی آن است.

 سیستینوزیس یک بیماری ذخیره ای در میتوکندری است .

 ژن سیستینوزیس بر روی کروموزوم ۱۷ قرار دارد.

 توارث سیستینوزیس اوتوزومال مغلوب میباشد.

 چه سنی برای برنامه ریزی و معرفی کردن مرحله گذرا به بیمار مناسب است؟    

 12-15 سال
 16-18سال
 19-25 سال
 25-30 سال

