TUM TUS SORULARI 34. BASKI REFERANS TABLOSU AGUSTOS 2024

Ayni ya da ¢ok benzer
soru sayisi
(ve soru numaralari)

Ayni bilgiyi bir farkl agidan
soran soru sayisi
- ilk stitundakiler harig -
(ve soru numaralari)

TTS’deki agiklama ile yapilabilen soru
sayisi
- ilk iki stitundakiler harig -
(ve soru numaralari)

TTS ANATOMI 2 soru 3 soru 2 soru
(7 soru) (9, 186) (1, 3,6) (3,187)
TTS FizYOLOJi 14 soru
HIiSTOLOJi ve EMBRiYOLOJI 1: Szc(l)rl;G 21:0;: (16,17, 18, 22, 23, 24, 25, 27, 28, 34,
(19 soru) (19, 20, 26) (14, 89) 39, 96, 98, 104)
TTS BiYOKIMYA 3 soru 2 soru 10 soru
(15 soru) (32, 39, 45) (30,46) (19, 29, 31, 33, 35, 36, 38, 42, 114, 174)
22 soru
. . . 10 soru 10 soru
TTS MiKROBiYOLOJi 47,48, 4 1,52 4
) Sl (47, 48, 51, 52, 53, 54, 55, (50, 57, 58, 59, 60, 61, 62, 63, (47,48, 49, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56,
(42 soru) 102, 103, 167) 64, 167) 57,58, 59, 60, 61, 62, 63, 64, 101, 102,
P ’ 103, 167)
. 14 soru
TTS PATOLOIJI 7 soru 3 soru
(63, 64, 69, 70, 72, 75, 76, 79, 105,
24 soru
( ) (68,73,77,81,113,120,173) (67,71, 80) 116, 126, 133, 153, 164)
TTS FARMAKOLOJi 5 soru 4 soru 9 soru
(18 soru) (25, 26, 39, 84, 95) (96, 98, 99, 182) (37, 85, 86, 88, 89, 91, 92, 100, 110)
24 soru
TTS DAHILIYE 12 soru 10 soru (19, 22, 24, 63, 67, 68, 71, 74, 80, 95
(46 soru) (98, 105, 107, 111, 114, 115, (34, 45, 75, 81, 82, 106, 109, 162 io4'10;3 1’12 ’113’11’7 1’20 ’
133, 134, 151, 159, 173, 181 162,179, 1 P T S ey R
33,134,151, 159, 173, 181) 62,179, 198) 122, 132, 139, 148, 149, 153, 154)
8 soru 19 soru 16 soru
TTS PEDIATRI (32,53, 71, 114, 115, 138 (30, 38, 40, 45, 51, 51, 81, 120, | (19, 37, 61, 106, 107, 112, 118, 132,
(43 soru) e 1 4’9 15'0) ¢ 126, 139, 144, 146, 151, 153, 137, 147, 152, 155, 156, 158, 163,
’ 154, 159, 180, 181, 182, 184) 174)
6 soru 9 soru 6 soru
TTS GENEL CERRAHI
(21 soru) (74, 132, 134, 166, 173, 175) (34, 80, 82'117%8’117%?' 116, 176, (105, 111, 113, 117, 161, 171)
8 soru
= 2 soru
TTS KADIN DOGUM Y 1soru (38, 117, 192, 193, 194, 197, 199,
(11 soru) (196, ) (195) 200)
26 soru
7 &oru (42, 65, 67, 68, 69, 75, 81, 96, 120,
UcU 1 soru
TTS KUCUK STAJLAR (6,98, 105, 124, 125, 126, 128, 129, 131, 133, 134, 135, 144,
(34 soru) 186) (5) 145, 156, 160, 165, 174, 181, 182,

184, 185, 189)
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34. Baski Tiim TUS [JI) NI} Sorulan Sonbahar 2024'te FRISIIRING Referans Verdi.

Sonbahar 2024 Pediatri Tiim TUS Sorulari Referanslari

Soru

Pediatri

Agiklama

Temel

19.

Stres kargisinda katekolaminlerin sentezini saglayan kromaffin hiicreler
adrenal bezin hangi bolgesinde bulunur?

A) Zona fasikilata
B) Zona retikilaris
C) Zona glomertloza
D) Medulla

E) Subkapsuler bolge

Sayfa 574 soru 3

Aciklamada gecen bilgiler ile soru net olarak yapilabiliyor.

Temel

30.

durumunda
enzimlerden

Hiperiirisemi, laktik asidoz, hiperlipidemi
hipoglisemi ile karakterize bir
hangisinin eksikligi en olasidir?

ve aghk
hastada asagidaki

A) Glukoz-6 fosfataz

B) Asit maltaz

C) Amilo alfa (1->6) glukozidaz

D) Lizozomal alfa (1->4) glukozidaz
E) Glikojen fosforilaz

Sayfa 483 soru 2

Ayni bilgiyi farkli sekilde sorgulayan soru mevcut.

Temel

32,

Termde ve normal dogmus 2 giinlik erkek bebek beslenme giiglugu,
kusma ve surekli uyku hali nedeniyle getiriliyor. Hastada ensefalopati ve
respiratuvar alkaloz tespit ediliyor. Laboratuvar incelemesi sonucunda
serum amonyak yuksekligi, serum tre dustikligu ve idrarda glutamin ve
orotik asit diizeylerinin yuksekligi rapor ediliyor.

Bu bebekte asagidaki enzimlerden hangisinin eksikligi en olasidir?

A) Arjinaz

B) Arjininosuksinat liyaz

C) Arjininostiksinat sentetaz
D) Karbomoil fosfat sentetaz
E) Ornitin transkarbamoilaz

Sayfa 467 soru 7

Benzer vakalar ve ayni cevap daha 6nce de soruldu.

Temel

37.

Dolasimda taslyici proteinlere baglanmadan serbest olarak tasinan
hormonlarin yarilanma émri oldukga kisadir.

Buna gore, agagidakilerden hangi
daha uzundur?

inin yarilanma 6mrii digerlerine gére

A) IGF-1

B) ACTH

C) TSH

D) insiilin

E) Buyume hormonu

Sayfa 408 soru 14

Aciklamadaki bilgi ile soru yapilabiliyor.

Temel

38.

Adrenal bezde asagidaki enzimlerden hangisinin  eksikligi
mineralokortikoid, glukokortikoid ve androjen hormonlarinin sentezini
bozar?

A) 21-alfa-hidroksilaz

B) 11-beta-hidroksilaz

C) 3-beta-hidroksisteroid dehidrogenaz
D) 5-alfa-rediiktaz

E) 17-alfa-hidroksilaz

Sayfa 431 soru 7

Daha 6nce vaka olarak sorulmustu, simdi spot bilgi.

Temel

40.

On iki ayhk erkek bebek gribal enfeksiyonunu takiben durumu
agirlasarak kusma ve ishal nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde
hepatomegali, sarilik ve batinda serbest mayi oldugu saptaniyor.
Laboratuvar tetkikinde kanama bozuklugu tespit ediliyor. Metabolik bir
hastaligi oldugu dustiniilen hastanin ileri tetkiklerinde plazma tirozin,
fenilalanin ve metionin diizeylerinde artisin yaninda idrarda artmig 5-ALA
ekskresyonu saptaniyor.

Bu hastada asagidaki enzimlerden hangisinin eksikligi en olasidir?

A) Fumarilasetoasetat hidrolaz

B) Tirozin aminotransferaz

C) Homogentisat oksidaz

D) p-hidroksifenilpirtivat hidrokilaz
E) Tirozinaz

Sayfa 450 soru 19

Daha once de benzer vaka sorusu ile ayni hastalk

sorulmustu, bu sefer enzimini bizden istediler.

Temel

45.

Asagidaki koenzimlerden hangisi igin reaksiyon tipi ve eksikliginde
gelisen klinik tablo dogru olarak eglestirilmigtir?

A) Tiamin — Hidroksilasyon reaksiyonu — Pellegra

B) Biotin — Agil grubu transferi — Noral tup defekti

C) Folik asit — Aldehit grubu transferi — Beriberi

D) Riboflavin — Deaminasyonu reaksiyonu - Depresyon
E) Kobalamin — Metil grubu transferi — Pernisiydz anemi

Sayfa 129-130-131-132-133-134

Bire bir ayni olmasada benzer sorular var, ozellikle ayni
konuyu farkli  sekillerde soran sorular mevcut.
Aciklamalarda soruyu cevaplayan net bilgi var.




51. Menenijit tanisiyla hastaneye yatirilan bes ginlik bebekten alinan beyin
omurilik sivisinin Gram boyali incelemesinde gram pozitif kisa basiller
tespit ediliyor.
Asagidaki mikroorganizmalardan hangisinin bu hastada etken
g olmasi en olasidir? Ayni soru vaka seklinde degil spot olarak sorulmus.
K] Sayfa 78 Aciklamayla soru cevaplanabiiyor.
A) Streptococcus agalactiae
B) Neisseria maningitidis
C) Listeria monocytogenes
D) Haemophilus influenzae
E) Escherichia coli
53. Beta talasemi major nedeni ile aylik eritrosit transflizyonlariyla takip
edilmekte olan iki yasindaki erkek gocuk, ti¢ haftadir devam eden ates,
gunde 6-8 kere diskilama ile karakterize ishal ve aralikli kusma nedeniyle
getiriliyor. Fizik muayenede gocugun uykuya meyilli, mukozalarinin kuru,
vicut sicakhginin 38,7 °C oldugu tespit edilerek hastaneye yatiriliyor.
Rutin gaita kilturiinde 24 saatlik inkibasyon sonunda patojen
tremezken kan kilttr( sisesi 28 saatte pozitif sinyal veriyor, Gram boyali
inceleme sonucuna gore gram negatif basil Uredigi bildiriliyor. Kan
3 kultirinden MacConkey agar besiyerlerine yapilan pasajda, laktozu
§ fermente etmeyen, kiguk, S tipi koloniler izole ediliyor. Sayfa 538 soru 59 Daha 6nce de benzer vaka ile ayni bilgi sorulmustu.
Oksidaz negatif ve oda sicakliginda hareketli oldugu tespit edilen bu
bakterinin asagidakilerden hangisi olmasi en olasidir?
A) Yersinia enterocolitica
B) Shigella dysanteriae
C) Campylobacter jejuni
D) Enteroinvaziv Escherichia coli
E) Clostridium difficile
61. Konjenital toksoplazmoz ile ilgili asagidaki ifadelerden h
dogrudur?
A) Ugiincli trimesterde fetiise gecis riski diger donemlere gore daha
- dusuktar.
3 .
g B) Annenin birinci trimesterde edindigi enfeksiyonlarda fetusteki sayfa 80 S\ZT::ZZ:ZU ;?;:leI?Ifll:laabrﬂi?nsa%riznosroru var, aciklama ile
= bulgular daha hafiftir. g P v vor.
C) Annenin gebelik dncesi hastaligi gegirmis olmasi riski arttirir.
D) Uglincii trimesterde enfekte olan bebeklerin gogu semptomatik
dogar.
E) Konjenital toksoplazmozda beyinde kalsifikasyonlar saptanabilir.
71. idrarinda kan sikayeti ile nefroloji poliklinigine yénlendirilen 12 yasindaki
hastanin arteriyel kan basinci 150/92 mmHg olarak saptaniyor.
Laboratuvar incelemesinde hastanin serum kompleman 3 degeri
normalin altinda olup kreatinin degeri 2,7 mg/dL, BUN degeri ise yiiksek
olarak tespit ediliyor. ANA ve ANCA testleri negatif olan hastanin bobrek
biyopsi incelemesinde glomertillerde diffiz ve global sekilde
endokapiller  eksiidatif ~ proliferasyon izleniyor. immiinofloresan
incelemede kapiller bazal membranlarda ve mezangial alanlarda C3 ile
E §+ lkabad grar;uIeAr Ibomljm?. dll:(l;?té Zeklyoc;". Elglitron mikroskopik Daha dnce de benzer vaka ile ayni tani pediatride
3 incelemede subepitelyal horgti¢ seklinde dens depozitler saptaniyor. Sayfa 598 soru 1 sorulmustu,
Bu hastada en olasi klinik sendrom ve tani asagidakilerden hangisinde
birlikte verilmistir?
A) Nefrotik sendrom — C3 nefropatisi
B) Nefritik sendrom — IgA nefropatisi
C) Nefritik sendrom — Membranoproliferatif glomertlonefrit
D) Nefrotik sendrom — Difflz proliferatif glomerilonefrit
E) Nefritik sendrom — Poststreptokoksik glomerulonefrit
81. Burun tikanikligi ve burun kanamasi sikayeti olan 25 yasindaki erkek
hastanin muayenesinde nazofarenkste kitle saptaniyor. Alinan biyopside
sinsityal adalar olusturan, yuvarlak-oval vezikiler nikleuslu, belirgin
niikleollt, genis sitoplazmali iri atipik epitelyal hiicrelerden olusan
timoral doku ve tUimér adalarini infiltre eden matir lenfositler
goriltyor.
] Bu tUmoriin gelisiminde rol oynayan en olasi etiyolojik faktor . . T
E =1 e
3 asagidakilerden hangisidir? sayfa 552 soru 1 Daha 6nce spot bilgi sorusu olarak gelmisti, simdi vaka.
A) Herpes simpleks virus
B) Epstein-Barr virus
C) insan immiin yetmezlik virusu
D) insan papilloma virusu
E) Varicella-zoster virus
6. Asagidakilerin hangisinde EKG’de QRS voltajinin diisilk olmasi
beklenmez?
% A) KOAH
£ B) Hipertrofik kardiyomiyopati Sayfa 486 Agiklamayla kolaylikla yapiliyor

C) Perikardiyal eflzyon
D) Kardiyak amiloidoz
E) Obezite




7. Akut anterior miyokard enfarktlsu tanisi ile primer perkitan girisim
sonrasi koroner yogun bakim Unitesinde takip edilmekte olan 57
yasindaki erkek hasta, yatiginin (glinci giininde yeni baslayan nefes
darligi tarif ediyor. Arteriyal kan basinci 80/50 mmHg 6lguluyor. Fizik
muayenesinde S2 sertlesmesi, sol sternal kenarda pansistolik Gftirim
o duyuluyor ve thrill aliniyor.
:E - . " - s 246-247-250 Aciklamayla kolaylikla yapiliyor
~] Bu hasta igin en olasi tani agagidakilerden hangisidir? ayfa 246-247-25
A) Akut ciddi mitral yetmezligi
B) Akut serbest duvar riipturu
C) Akut perikardit
D) Akut ventrikiler septal riptur
E) Akut aort yetmezligi
12. Asagidaki tani amagh kullanilan dinamik test ve endokrin hastalik
eslestirmelerinden hangisi yanhstir?
'E A) insiilin tolerans testi — Biiylime hormonu eksikligi
£ B) Kisa ACTH uyari testi — Addison hastalig Sayfa 428 soru 13 Agiklamayla kolaylikla yapiliyor
C) Deksametazon supresyon testi — Cushing sendromu
D) Glukagon uyari testi — Bllyiime hormonu eksikligi
E) Metirapon uyari testi — Hipogonadizm
14. Hemolitik anemili bir hastada, etiyolojiden bagimsiz olarak asagidaki
laboratuvar bulgularindan hangisinin saptanmasi en az olasidir?
'E A) Artmis haptoglobin duizeyi . .
£ B) Polikromazi Sayfa 518 soru 3 Daha 6nce de benzeri sorulmustu.
C) Artmis LDH duzeyi
D) Artmis retikilosit sayisi
E) Artmig indirekt bilirubin duzeyi
15. Asagidaki sitogenetik anomalilerden hangisinin eslik ettigi akut
miyeloid 16semi subtipinde dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DiK)
siklikla gozlenir?
E oA a2
£ A) (821 Daha énce de benzeri sorulmustu.
] B) inv(16) Sayfa 558 soru 13
C) t(16;16)
D) t(15;17)
E) del5q
18. Kirk yasindaki erkek hasta, 10 yildir zaman zaman ortaya ¢ikan nefes
darhigl, hinlti ve 6ksirik yakinmalar ile bagvuruyor. Oykisiinden
yakinmalarinin yil boyu siirdigl, beraberinde burun kasintisi ve
tikanikliginin oldugu 6greniliyor.
~ Bu hasta igin en olasi tani ve bu taniyi destekleyen en uygun muayene
é bulgusu asagidakilerden hangisinde birlikte verilmistir? sayfa 373-377-382 Aciklamayla kolaylikla yapiliyor
A) Astim — Ronkiis
B) Bronsiyolit — Bronsiyal ses
C) Amfizem — Comak parmak
D) Bronsiektazi — Ral
E) Kronik brongit — Ral
20. Kirk sekiz yasindaki kadin hasta agiz ve goz kurulugu sikdyetleri ile
basvuruyor. Fizik muayenesinde psoriazis benzeri ve fotosensitif cilt
lezyonlari saptaniyor. Yapilan cilt biyopsisi subakut kutanéz lupus
lezyonlari ile uyumlu bulunuyor. Hastanin ANA testi 1/320 benekli olarak
saptaniyor.
-‘E‘ Bu hastada asagidaki otoantikorlardan hangisinin saptanmasi en Daha 6nce de benzer bilgiyi farkli vaka ile bizden isteyen
= olasidir? Sayfa 1 soru 2 soru mevcut.
A) Anti-Jol
B) Anti-Sm
C) Anti-Ro
D) Anti-PCNA
E) Anti-Sentromer
26. Yirmi sekiz yagindaki kadin hasta 6 aydir devam eden tirnak degisiklikleri
nedeniyle basvuruyor. Dermatolojik muayenede el ve ayak tirnaklarinda
onikoliz, yag damlasi gérinimiinde sari diskolorasyon ve tirnak plagi
Uzerinde milimetrik boyutta ¢ok sayida gukurcuk tespit ediliyor. Tirnak
ylzeyi ve subungual bolgeden alinan kazinti 6rneginin potasyum
hidroksit ile mikroskobik incelemesinde fungal mikroorganizmaya
-*E‘ rastlanmiyor. Ayni tani daha 6nce de farkli vaka ile farkli agidan
s Sayfa 631 soru 12 sorulmustu.

Bu hasta igin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Liken planus

B) Psoriazis

C) Lupus eritematozus
D) Tinea unguium

E) Darier hastalig




Klinik

32,

Yirmi sekiz yasindaki erkek hasta depremden 8 saat sonra enkazdan
¢ikariliyor. Her iki alt ekstremitesi beton altinda kalan hastanin bilincinin
acik oldugu goruliyor. Yaygin viicut agrisi tarifleyen hastanin sistolik kan
basinci 140 mmHg, nabzi 120/dakika ve SpO, %97 olarak 6lgtltyor. Agri
kesici uygulanan ve sivi replasmanina baslanan hastanin EKG’sinde QRS
genislemesi tespit ediliyor.

Hastanin bu durumuna neden olabilecek en olasi elektrolit bozuklugu
asagidakilerden hangisidir?

A) Hiperkalemi

B) Hipokalemi

C) Hiperkalsemi

D) Hipernatremi
E) Hipomagnezemi

Sayfa 289

Aciklamayla kolaylikla yapiliyor

Klinik

37.

Asagidaki immiin yetmezliklerin hangisinde BCG asisinin yapilmasi
kontrendike degildir?

A) IL-12 eksikligi

B) Fagosit islev kusurlari

C) Persistan kompleman, properdin ve faktor B eksiklikleri

D) IgA eksikligi, IgG subgrup eksiklikleri

E) X’e bagli agamaglobulinemi

Sayfa 355

Aciklamayla kolaylikla yapiliyor

Klinik

38.

- Ayni cinsten arkadas grubuna dahil olmak ister.

- Ozellikle cinsiyet ile ilgili fiziksel ve fizyolojik degisimlere duyarlidir.
- Kendi 6zel alanini yaratmak ister.

- Bagimsizhg ile ilgili kurallari sinamaya meyillidir.

Tanimlanan o6zelliklerin asagidaki gelisimsel evrelerden hangisine ait
olmasi en olasidir?

A) Prepubertal B) Erken addlesan
C) Orta addlesan D) Geg addlesan
E) Erken eriskin

Sayfa 442

Ayni soru bagka bir sekilde sorulmus. Bagka bir sorunun
agiklamasiyla da soru kolayca yapiliyor.

Klinik

39.

Yirmi sekiz yasindaki anneden preeklampsi nedeniyle sezaryenle 27
haftalik ve 800 g olarak dogan bebege yasamin ilk glini respiratuvar
distres sendromu tanisi ile intratrakeal stirfaktan uygulaniyor. Takibinde
nazal CPAP ile izleme devam edilen ve oksijen ihtiyaci azalan bebegin
postnatal Uglinct gliniinde tasikardi, takipne, hipotansiyon, genis nabiz
basinci ve oksijen ihtiyacinda artis saptandigi igin cekilen akciger
grafisinde bronkovaskiler belirginlesme ve kalp golgesinde belirgin
buyukluk dikkati gekiyor.

Bu bebek igin en olasi tani ve dncelikli olarak yapilmasi gereken tetkik
asagidakilerden hangisinde birlikte verilmistir?

A) Pulmoner hipertansiyon — Satiirasyon testi

B) Sekonder surfaktan eksikligi — Akciger ultrasonografisi
C) Patent duktus arteriozus — Ekokardiyografi

D) Erken neonatal sepsis — Akut faz reaktanlari

E) Geg neonatal sepsis — Kan kaltirt

Sayfa 252, 253, 273

Ayni soru farkli agidan daha 6nce sorulmus. Baska bir
sorunun agiklamasiyla da soru kolayca yapiliyor.

Klinik

Dokuz aylik bebek, emmeme, halsizlik ve kusma ile acil servise getiriliyor.
Oykisiinden, yenidogan déneminde mekonyum ileusu tanisi aldigi, iki
kez bronsiyolit nedeniyle hastaneye yatirildigl, soyge¢misinde anne-
babanin kuzen oldugu 6greniliyor. Fizik muayenesinde, dehidratasyon
bulgulari olan hastanin laboratuvar incelemelerinde kanda, sodyum 130
mEq/L, klor 77 mEq/L, pH 7,50 ve bikarbonat 31 mmol/L saptaniyor.

Bu hastada en olasi tani agagidakilerden hangisidir?

A) Primer siliyer diskinezi B) Kistik fibrozis
C) Renal tubduler asidoz D) Gastroozofageal reflu
E) Yutma disfonksiyonu

Sayfa 312, 313, 314

Ayni soru farkli agidan daha 6nce sorulmus. Baska bir
sorunun agiklamasiyla da soru kolayca yapilyor.

46.

Cocuklarda néroblastomda asagidakilerden hangisinin gériilmesi en az
olasidir?

A) Katarakt B) Horner sendromu
C) Rakun g6z D) Opsoklonus
E) iris heterokromisi

Sayfa 577 soru 13

Daha 6nce de vakada bu bulgulari verip taniyi bizden
isteyen sorular mevcut.

Klinik

47.

Bes yasindaki erkek ¢ocuk, bir yildan uzun suredir olan lenfadenopati ve
karin sisligi nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde yaygin agrisiz buyiik
lenfadenopatiler ve hepatosplenomegali saptaniyor. Laboratuvar
incelemelerinde trombositopeni, Coombs pozitif hemolitik anemi, B12
vitamini yuksekligi, imminoglobulin G yiksekligi ve akim sitometrisinde
“double negative” T lenfositlerde (DNT) artis saptaniyor.

Bu hasta igin en olasi tani ve genetik defekt asagidakilerin hangisinde
birlikte verilmistir?

A) Nijmegen breakage sendromu - NBN

B) Otoimmiin lenfoproliferatif sendrom — FAS/FASL
C) X’e bagl lenfoproliferatif hastalik — SH2D1A

D) Wiskott-Aldrich sendromu - WAS

E) Ataksi telenjiektazi - ATM

Sayfa 394

Aciklamalardan soru cevaplanabiliyor.




49. Miadinda normal dogumla 3.200 g olarak dogan bebegin, 2 gunlik

taburculuk sirasindaki muayenesinde Gftirim duyulmadigi not ediliyor.
Bir aylik oldugunda asi icin getirildigi aile saghg merkezinde yapilan
muayenesinde sternum sol kenarinda 4/6. derece holosistolik Gfirim
duyuluyor ve thrill aliniyor.

= - « " — Sorunun ¢ok benzeri daha 6nce sorulmus. Baska bir
é Bu hasta igin en olasi tani agagidakilerden hangisidir? sayfa 246, 249 sorunun aciklamasiyla da soru kolayca yapiliyor.
A) Ventrikiler septal defekt
B) Pulmoner kapak darligi
C) Atriyal septal defekt
D) Aort kapak darhig
E) Patent duktus arteriozus
50.Anne siitii icerigi ve besin ogeleri ile ilgili asagidaki ifadelerden
hangisi yanhigtir?
A) Kolostrum; fosfolipid, kolesterol ve kolesterol esterlerinden zengin
olmasiyla yenidoganda noronal miyelinizasyonun gelisimine katki
saglar.
'E B) Gegis sutl, kolostrumdan sonra salgilanan ve 15. giine kadar devam Ayni bilgi farkli bir sekilde sorgulanmis. Agiklamalardan
] eden, laktoz, yag ve enerji miktari kolostruma oranla daha yiiksek, | Sayfa 117 direk olarak dogru cevap bulunabiliyor.
protein igerigi daha dustik olan suttdr.
C) Salgilanmasi dogumdan iki hafta sonra baglayan ve emzirme siresince
devam eden site olgun st denir.
D) Olgun sutun, kolostruma gore kalori igerigi de protein icerigi de
yuksektir.
E) Anne sutuniin baslica karbonhidrati laktozdur.
51. Sarilik nedeni ile getirilen 3 aylik kiz hastanin tetkiklerinde total bilirubin 9
mg/dL, direkt bilirubin 5 mg/dL olarak saptaniyor. Diger karaciger
fonksiyon testleri ve diski rengi normal olan hastanin goriintiileme
tetkiklerinde safra kesesi gortntilenemiyor. Karaciger biyopsisinde
siyah-kahve renkli pigment saptaniyor.
= . " - Ayni bilgi farkli agidan sorgulanmis. Agiklama net bir
é Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir? sayfa 183-184 sekilde soruyu yaptirtiyor.
A) Progresif familyal intrahepatik kolestaz
B) Rotor sendromu
C) Bilyier atrezi
D) Dubin-Johnson sendromu
E) Galaktozemi
52. Sekiz yasindaki erkek hasta agrisiz kanli idrar yapma nedeni ile getiriliyor.
Oykiisiinden 6grenme giigligii nedeniyle 6zel egitim aldigi ve ventrikiiler
septal defekt tanisiyla takip edildigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde
mikrognati, malforme kulak kepgeleri, hipertonisite ve karinda ele gelen
kitle saptaniyor. Hastaya yapilan degerlendirmeler sonucunda Wilms
timord tanisi konuluyor.
~ S
é Bu hastada Wilms tumori ile iligkili olarak asagidakilerden hangisinin sayfa 502 soru 2 ve sayfa 582 soru 16 C;:::;:ﬁ:;r:a yer alan bilgiler ile soru kolaylikla
saptanmasi en olasidir?
A) Perlman sendromu
B) Trizomi 18
C) Fanconi anemisi
D) Beckwith-Wiedemann sendromu
E) Denys-Drash sendromu
53. Asagidakilerden hangisi baslica kresentik glomeriilonefrit (hizh
ilerleyen glomeriilonefrit) nedenleri arasinda yer almaz?
~ . . o
é :; gﬂrlal:rr\ZTclJ(:::ogo;)l:;?;:;istis sayfa 596 soru 7 Benzer bilgi daha 6nce farkli agidan sorulmustu.
C) Antiglomerdl bazal membran hastaligi
D) Frasier sendromu
E) Henoch-Schonlein nefriti
54. Yedi yasindaki kiz cocugu, 3 yasinda baslayan, yaklagik 1-2 giin stren,
tekrarlayan ates ve gogus agrisi ataklari nedeniyle getiriliyor. Akut faz
belirteglerinin ataklar sirasinda yukseldigi ve atak arast dénemde normal
duzeyde oldugu goruliyor. Atak sirasinda kardiyolojik degerlendirmesi
normal olan hastada plorezi saptaniyor.
-‘E‘ Daha 6nce de benzer vaka ile farkl agidan sorulmus
] Bu hastada asagidaki genlerden hangisinde patojenik bir mutasyon | Sayfa 649 soru2 sorular mevcut.
saptanmasi en olasidir?
A) NOD2/CARD15 B) MEFV
C) TNFRSF1A D) MVK
E) NLRP1
55. Dokuz aylik kiz bebek, ailesi tarafindan son 1 aydir fark edilen ve
araliklarla tekrar eden basini saga dogru egme ve bas sallama nedeniyle
getiriliyor. Gelisim basamaklar yasitlari ile uyumlu olan hastanin
norolojik muayenesi sirasinda es zamanl bas egme, bas sallama ve her
iki gbzde nistagmus tespit ediliyor. Diger muayene bulgulari normal olan
hastanin beyin manyetik rezonans goériintileme bulgulari da normal Ayni bilgiyi sorgulayan soru yok fakat ayni konu basligini
% saptaniyor. sorgulayan sorular var ve bu sorularda siklarda spasmus
s Sayfa 221-222 nutans olmasi nedeniyle agiklamalariyla soru net bir

Bu hastada asagidaki epileptik olmayan paroksismal bozukluklardan
hangisi oncelikli olarak diigiinilmelidir?

A) Okulomotor apraksi B) Opsoklonus-myoklonus sendromu
C) Benign paroksismal vertigo D) Spasmus nutans
E) Benign paroksismal tortikolis

sekilde yapilabiliyor.




Klinik

56.Asagidaki

klinik  bulgulardan  hangisinin  klasik  Guillain-Barré

sendromunda goriilmesi en az olasidir?

A) Kraniyal sinir tutulumu

B) Otonomik disfonksiyon

C) ilerleyici simetrik motor giigsiizliik

D) Derin tendon reflekslerinin alinamamasi
E) Seviye veren duyu kusuru

Sayfa 206, 210

Ayni bilgiyi sorgulayan soru yok fakat ayni hastalikla ilgili
sorular mevcut. Sorularin agiklamalariyla dogru cevap
bulunabiliyor.

Klinik

58.

Asagidaki kalitsal metabolik hastaliklarin hanisinde kronik bobrek
hastaligi gelismesi en az olasidir?

A) Metilmalonik asidemi
C) Sistinozis

B) Fabry hastaligi
D) Primer hiperoksaliri tip 1
E) Akgaagag surubu idrar hastaligi

Sayfa 462 soru 58

Daha 6nce hastaligin farkli agidan sorulari mevcut,
aciklama ile birlikte soruyu yaptiriyor.

Klinik

59.

Bes aylik erkek bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Oykiisiinden prenatal
ve natal ddnemde herhangi bir 6zellik olmadigi, dogumdan sonra uzamig
sarilk ve daha sonra idiyopatik kolestaz sebebiyle izlendigi, ¢ kez
enfeksiyon sirasinda hipoglisemi gelistigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde
boy 63 cm, viicut agirhigi 6,6 kg, cilt rengi kirli sari, deri alti yag dokusu
azalmis ve uzatilmis penis boyu 1,5 cm saptaniyor. Laboratuvar
incelemelerinde ALT 301 U/L, AST 407 U/L glukoz 78 mg/dL, serbest T4
duzeyi distk, TSH duzeyi normal sinirlarda tespit ediliyor.

Bu hastada en olasi tani agagidakilerden hangisidir?

A) Ektopik tiroid B) Santral hipotiroidi
C) Tiroid peroksidaz eksikligi D) iyot yakalama defekti
E) Tiroksin baglayici globulin eksikligi

Sayfa 403 soru 3 ve sayfa 412 soru 13

Daha 6nce benzer vaka ile farkli agidan sorulmustu.

Klinik

63.

Bobrek fonksiyonlari normal olan bir hastada koma, letarji ve bas agrisi
gibi klinik bulgularin goriildigi ve acil tedavi gereken “ciddi
hiponatremi” igin egik sodyum degeri ka¢ mEq/L’dir?

A) 130 B) 135 C) 125 D) 120 E) 140

Sayfa 406 soru 10

Aciklama soruyu net olarak yaptiriyor.

Klinik

74. Obezite icin yapilan Roux-en-Y gastrik by-pass ameliyatlarindan sonra

asirt  kusma ile bagvuran hastalarda gorilen mental durum
degisiklikleri, nistagmus ve ataksi bulgularinin agagidakilerden
hangisinin eksikligine bagh olmasi en olasidir?

A) Biotin
C) B1 vitamini (Tiamin)

B) A vitamini
D) D vitamini
E) B9 vitamini (Folat)

Sayfa 130

Benzer soru yok fakat vitaminlerle ilgili bircok soru
mevcut. Bu sorularin agiklamasi ile sorunun dogru cevabi
bulunabiliyor.

Klinik

80. Asagidakilerden hangisinin kronik pankreatit gelisimi igin risk faktori

olmasi en az olasidir?

A) Pankreatik divisum

B) Aktif sigara kullanimi

C) Fazla alkol kullanimi

D) Kronik pankreatik kanal obstriksiyonu
E) Hipolipidemi

Sayfa 200

Ayni hastaligin baska etiyolojisini sorgulayan soru var. Bu
sorunun agiklamasi ile dogru cevap kolaylikla
bulunabiliyor.

Klinik

81.

Koroner by-pass cerrahisi sonrasinda yogun bakimda izlenen bir hastanin
takipleri stabil seyretmekte iken postoperatif 6. saatte kan basinci
aniden 80/60 mmHg'ye kadar diisiiyor. inotrop ve kolloid destegi
artirilmasina ragmen kan basinci degerleri yikselmiyor. Santral venoz
basing 25 mmHg élgiliiyor, kalp atim hizi 140/dakika saptaniyor ve hasta
oligurik seyrediyor.

Bu hastada gelisen durum igin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Metabolik alkaloz
B) Kardiyak tamponad
C) Pnémotoraks

D) Dressler sendromu
E) Hipovolemik sok

Sayfa 281, 301

Benzer soru farkli agidan daha 6nce sorulmus. Baska bir
sorunun agiklamasiyla da soru kolayca yapilyor.

Klinik

82.

Asagidaki verilen ilag ve ilacin antagonisti eslestirmelerinden hangisi
yanhstir?

A) Midazolam — Flumazenil

B) Heparin — Protamin

C) Morfin — Naloksan

D) Rokuronyum — Sugammadeks
E) Ketamin — N-asetilsistein

Sayfa 669, 670

Benzer soru farkli agidan daha énce sorulmus. Bagka bir
sorunun agiklamasiyla da soru kolayca yapilyor.

Klinik

84.

iki aylik kiz bebek ani baglayan figkirir tarzda safrali kusma nedeniyle acil
servise getiriliyor. Oykisiinde belirgin 6zelligi olmayan hastanin fizik
muayenesinde batin hafif distandii bulunuyor ve ele gelen kitle tespit
edilmiyor. Ayakta direkt batin grafisinde hava-sivi seviyeleri mevcut olan
hastanin abdominal renkli Doppler ulstrasonografisinde orta hatta
girdap (whirlpool) bulgusu oldugu goruluyor.

Bu hasta igin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Pilor stenozu

B) invajinasyon

C) Midgut volvulusu

D) Superior mezenterik arter sendromu
E) Preduodenal portal ven

Sayfa 168

Ayni bilgi yine vaka seklinde ayni tani sorulacak sekilde
sorgulanmis. Agiklamayla soru yapilabiliyor.
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2 Doért yasindaki bir gocukta karinda kitle saptaniyor.
Radyolojik incelemede kemiklerinde yaygin metastaz
saptanan hastanin idrarda katekolamin metabolitleri
artmis bulunuyor.

)
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Bu hasta igin en olas| tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 96)
A) Wilms timoéri B) Ewing sarkoma
C) Néroblastom D) Hodgkin hastahg:
E) Lenfoblastik lenfoma
Dogru cevap: C

Néroblastom, g¢ocukiuk ¢agi kanserleri iginde
sinaviarda en c¢ok sorulan (¢ hastaliktan birisi.
Kendine has bircok 6zelligi var ve neredeyse
her soru bir tanesi (zerinden soruluyor. Karinda
kitle yapan bir¢ok neden var cocuklarda ama
katekolamin soruyu yaptiriyor.

gu dé ind

NGr , st
gdoriilen malignitedir.

en sik

« Noral krestten koken alir. Erkeklerde kizlardan
daha fazla gérulir. Siklikla 2 yas altinda gérilar.

* Vicutta noral krestin bulundugu herhangi bir
bolgeden cikabili. %70 abdomende goriillir
(genellikle adrenal bezden), %20 torakstan
(posterior mediastenden) geriye kalan %10'luk
kisim ise vicudun herhangi bir bdlgesinden
gelisebilir.

« En sik metastaz lenf nodlarina, kemik iligi, kemik,
karaciger ve subkutan dokuya olur.

« En az akcigere ve beyine metastaz yapar.

Klinik Ozellikleri
+ Abdominal kitle (En sik yerlesim)
« Torakal kitle (posterior kitle), Spinal kord basisina
neden olabilir.
« Servikal Kitle (en sik solda; Horner sendromu)
= Hipertansiyon ve terleme (katekolaminlere bagl)
« Kemik agrisi (kemik-kemik iligi metastazi;
Hutchinson sendromu)
« Orbital ekimoz (rakun/panda gozi)
+ Subkutan nodiiller (blueberry muffin)
Tani
« Tani igin iki incelemenin mutlaka yapilmasi lazim;
- Biyopsi
- idrarda VMA/HVA vyiiksekligi ve kemik
iliginde rozet formasyonu saptanmasi

w

Karinda kitle olan G¢ yasindaki bir cocukta hipertansiyon
saptaniyor. Yapilan kemik iligi aspirasyonunda rozet
formasyonu izleniyor.

Bu cocuk igin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 98)

A) Feokromositoma  B) Wilms timéri
C) Noroblastom D) Renal hucreli kanser
E) Mezoblastik nefroma

Dogru cevap: C

Néroblastom, siit cocukiugu déneminde en
stk gériilen malignitedir. En sik metastaz lenf
nodlarina, kemik iligi, kemik, karaciger ve subkutan
dokuya olur. En az akcigere ve beyine metastaz
yapar. Kemik iligine yaptigi metastaz da ¢ok 6zel
rozeti ile hatirlanmalidir.

Noéroblastoma, vicutta néral krestin

herhangi bir bdlgeden ¢ikabilir.

bulundugu

Abdominal Kitle (En siK yerlesim; % 70)
Torakal Kitle (posterior Kitle; % 20)

Hipertansiyon ve terleme (katekolaminlere
bagli)

Kemik agnsi (kemik-kemik ili§i metastazi;

Hutchinson sendromu)
Meta-iyodobenzilguanidin (MIBG) sintigrafisi,
tanida ve hastaligin yaylimini degerlendirmede
kullanthr.

Evrelemenin dogru yapilabilmesi icin kemik iligi
aspirasyonu yapilmalidir. Kemik iliginde rozet
formasyonu (Homer-Wright rozetleri) vardir.

Tani igin iki incelemenin mutlaka yapiimasi

Temel Bilimler 19. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 574

Feokromasitoma, adrenal medulla kromafin
hucrelerinden kaynaklanan ve katekolamin salgilayan
tumordar.  Hipertansiyonun  yanisira epizodik bas
agrilar, terleme, ates basmasi, ylUz kizarmasi,
tasikardi-garpinti ataklari, ritm bozukluklar olur.

Wilms tiimérii, cocuklarda en sik gorilen bobrek
kanseridir ve en ¢ok ilk 6 yasta goéraltr.

Renal hiicreli kanser ise 15 yas altinda cocuklarda
¢ok nadirdir. 15-19 yas arasinda gériilebilir. Her ikisi de
hipertansiyon yapabilse de kemik ilijine metastaz ile
rozet formasyonu beklenmez.

Mezoblastik  nefroma, bobregin mezenkimal
hamartomudur ve ilk 3 ayda goriilmesi beklenir.
Neonatal dénem ve erken bebeklik déneminde sik
gorilen bébrek tumoridur.

I

. Dért yasindaki bir cocuk karin siskinligi ve gézlerin
etrafinda morluk nedeniyle getiriliyor. Fizik incelemede
bilateral periorbital ekimoz ve abdominal kitle
saptaniyor. Kemik iligi aspirasyonunda rozet olusturan
blastik infiltrasyon tespit ediliyor.

Bu hasta igin
hangisidir? (Sonbahar 2001)

A) Lenfoblastik I6semi

B) Orbital rabdomiyosarkom
C) Néroblastom

D) Retinoblastom

E) Burkitt lenfoma

Dogru cevap: C

tani asagidakilerden
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2. Von Gierke hastaliginda asagidaki enzimlerden konviilsiyonlar ve solunum giigliigii ile ortaya gikar.

hangisinde eksiklik goriiliir? (Sonbahar-98)

A) Hekzokinaz B) Glukoz-6-fosfataz
C) Glukokinaz D) Fosfofruktokinaz-1
E) Dallandirici enzim

Dogru cevap: B

Soru pediatriden gelince bu sekilde eksik olan
enzimin adi olarak geliyor. Biyokimyadan bu
enzimin séyle de sorulabildigini unutmayin;
Asagidaki enzimlerden hangisi karacigerden kana
glukoz verilmesini saglayarak kan glukozunun
diizenlenmesinde gérev alir?

Von Gierke hastaliinda (Tip-l glikojen depo
hastali§i), glukoz-6-fosfataz eksiktir. Boylece
glukoz-6-fosfat glukoza cevrilemez ve birikir.
Glukokinaz, karacigerdeve pankreasin beta hlicrelerinde
glukozun fosforillenmesinde gérevlidir. Tokluk sonrasi
insulin hakimiyetinde portal venéz dolasimda artan
glukozun degerlendirilmesinde rol oynar.

Hekzokinaz, karaciger ve pankreasin beta hiicreleri
disindaki dokularda glukozun fosforillenmesinde
gérevlidir.

Fosfofruktokinaz-1 enzimi, glikolizde hiz kisitlayici
basamagdin enzimidir. Fruktoz-6-fosfati fruktoz-1,6-
bifosfata gevirir.

Dallandirici enzim (1,4-1,6 transglikozidaz), glikojen
depo hastaldi tip IV'lUn (Andersen hastalig) enzimidir.

. Von Gierke hastaliginda asagidaki enzimlerden
h isinde eksiklik g6zlenir? (Sonbahar 2003)

A) Kas fosforilazi B) Amilo-1,6-glukozidaz
C) Glikojen sentetaz D) Glukoz 6-fosfataz
E) Karaciger fosforilaz|

Dogru cevap: D

Von Gierke hastaligi metabolizmanin en ¢ok
sorulan hastaliklarr iginde ilk 10 iginde yer alir ve
bu kadar ¢ok soru gelen bir hastaligin eksik olan
enzimi de ¢ok iyi bilinmelidir.

. Bir yasindaki cocuk biyime ve gelisme geriligi
sikayeti ile poliklinige getiriliyor. Fizik muayenesinde
hepatomegali  saptanan  hastada laboratuvar
incelemede hipoglisemi, laktik asidoz, hiperirisemi ve
hiperlipidemi tespit ediliyor.

Bu gocukta bu duruma yol agmasi beklenen gn
olas| tani agsagidakilerden hangisidir? (ilkbahar-96)

A) Glikojen depo hastalig tip-|
B) Pompe hastaligi

C) Hunter sendromu

D) Mukopolisakkaridoz tip-|

E) McArdle sendromu

Dogru cevap: A

Soru pediatriden gelince biyokimyadakinden farkl
olarak bu sekilde vaka sorusu olarak da soruluyor.
Taniyr hem buradaki gibi hastaligin iki adindan biri
ile hem de eksik olan enzim ile sorabilir.

Glikojen depo hastaligi tip I'de (von Gierke
hastali§l) klinik tablo yenidogan déneminde
hepatomegali, laktik asidoz, hipoglisemik

Tip la'da eksik olan glukoz-6-fosfataz enzimi kaslarda
bulunmadigindan Tip la'da kaslar etkilenmezler.

Belirtiler birinci yasin sonuna dogru
belirginlesir.

o

* Tasbebekytzii (yagh yanaklar, ince ekstremite, kisa
boy ve karin sisligi)

+  Masif hepatomegali, bébreklerde biiylime (dalak
normal biiytikliiktedir)

«  Biiyiime geriligi

+ Hastalarda hiperiirisemi sonucu gut genellikle
puberte sonrasinda ortaya gikar.

* Agir hiperlipidemiye bagl olarak ksantomlar,
pankreatit ve ateroskleroz olusabilir.

*  Gocukluk déneminde renal tubuler disfonksiyon

ve hiperkalsitiri olabilir.
Erigkinlerde genelde 20 yasindan sonra proteiniri
ile baglayan, fokal segmental glomeriiloskleroz ve
interstisyel nefroz seklinde ilerleyici bobrek hasar
geligebilir.

+ Kronik laktik asidoz nedeniyle negatif kalsiyum
dengesi osteoporoza neden olur. Puberte gecikmesi
ve polikistik overler gorilebilir.

* Bu hastalarda 20-30 yaslarinda hepatik adenom,
adenoma bagl kanama ya da hepatoselliiler
karsinom gelisebilir.

Pompe hastali§i, glikojen depo hastaligi tip-Il
olup esas olarak kalbi tutar ve hipoglisemi yapmasi
beklenmez.

Mukopolisakkaridoz tip-l, diger adi ile Hurler
sendromu, tip-ll ise Hunter sendromu olup
hipoglisemi ile sorulmalari beklenmez. Hastalarda
kaba ylz, mental retardasyon, kemik bulgulan ve
hepatosplenomegali beklenir.

McArdle sendromu, glikojen depo hastaligl olsa da
tip-V olup iskelet kasini tutup egzersiz intoleransi, kas
enzimlerinde artis, myoglobintri gibi bulgular verilmesi
beklenir.

. Oykustinden o6zellikle sabah uyandiktan sonra biling

kaybi ve nébetleri oldugu 6grenilen 3 yasindaki erkek
hastanin fizik muayenesinde karaciger buyuklugu ve
“bebek yuzi" goéranumi dikkat cekiyor. Laboratuvar
incelemelerinde hipoglisemi, hipertrigliseridemi,
hiperirisemi ve laktik asit yliksekligi saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2012)

A) Wilson hastaligi B) Glikojen depo hastaligi
C) Ure siklusu bozuklugu D) Fenilketonri
E) Peroksizomal hastalik

Dogru cevap: B

Glikojen depo hastaligi bashgr ile tip-l von Gierke
hastaligi kastedilmektedir. Bebek ylizii gériintiisii
t gin en tipik 1ndan ve 6zel bir ipucu.
Yine de diger segeneklerle, sabah kalktiktan sonra
yani uzunca bir aclik sonrasi verilen tablo ile
ilgili olmamasi da zaten soruyu ¢ok kolay hale
getirmekte.
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*  Genelde, etkilenen hasta dogumda normaldir. Fakat
protein igeren gidalarla beslemenin ardindan ilk
birkag gilinden sonra semptomatik hale gelir.

+ Beslenme giclugi, kusma, bulant, takipne, letarji
ve hizla koma gelisimi goralar. Konvilziyonlar da
sik goraldr.

Ornitin karbamoil transferaz yetersizligi, karbomoil
fosfat sentetaz yetersizliginden idrarda orotik asidin
belirgin artisi ile ayirdedilir.

Kahtim sekli/tam Plazma aa

+  Fiziksel muayenede hepatomegali géralir. Infant E=ID yapilan doku diizeyi
ve buyiik gocuklarda akut hiperamonyemi kendini v =
kusma ve ataksi, mental konfiizyon, ajitasyon ve CPS OR. AlaninT, Glutaminf

irritabilite gibi nérolojik bulgulart belli eder.

aksikiigl Karaelsef Arginin!, Sitrilind

Orotikasid:N
Galaktozemi de yenidogan déneminde anne st
almay takiben bulgulan baslayan bir hastaliktir. Ancak oTs . X’e bagli dominant AlaninT', Gl.utev!nlnT
A4 . eksikligi (en G Arginin!, Sitriilin
karaciger yetmezlik bulgulari, hipoglisemi ve buna sik) 9 Orotik asld:11

bagl konvilziyon tipikdir.

Fenilketoniiri de dogumda bulgu vermese de ilk
bulgusu olan kusmalar pilor stenozunu taklit edecek
tarzda daha geg baslar.

Glikojen depo hastaligi da 6zellikle hipoglisemi
ve karaciger bozuklugu ile bulgu verir. Hipoglisemi
nedeniyle bagvuran bir gocukta fizik muayenede
hepatomegalinin bulunmasi oncelikle glikojen depo
hastaliklarini dusundirmelidir.

Kistik fibrosis, yenidogan déneminde, kardes 6lum

Temel Bilimler 32. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 467

7. Akraba evliliginden olan, erkek bir kardesi daha
onceden olmus, 15 gunluk erkek bebekte kusma,
letarji, konvulziyon gelisiyor. Laboratuvar bulgularinda
kanda amonyak, idrarda orotik asit seviyesi ylksek
bulunuyor. Hastada asidoz saptanmiyor.

Bu hastada en olasi tan asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar-95)

Sitrulinemide  yenidogan doéneminde  letarji,
konviilziyon, koma gelistiren agir bir tablodan, geng
eriskinlik doneminde hiperamonemik krizler seklinde
gec baslangich tabloya kadar degiskenlik gosterir.
Neonatal formunda zamaninda dogan ve tamamen
normal olan bebekler anne sutii ile veya protein
icerigi yuksek bir mama ile beslenmeye basladiktan
sonra, kusma, beslenmeyi reddetme, letarji, nobet
gibi bulgular ile bagvurabilir. Laboratuvar bulgular
OTC eksikligine benzer. Ancak plazma sitriilin dizeyi
normalin st sinirinin 100 katina kadar ytksek bulunur.
Cok yuksek dizeylerde olmasa da idrarda orotik asit
saptanabilir. OR gectigi icin kizlarda da erkeklerde de
hastalik gértlebilir. Arginosuksinat sentaz eksikliginde
sitrilinemi tip | gelisirken; mitokondriyal aspartat-
glutamat tasiyici protein “sitrin” eksikliginde sitrilinemi
tip Il olusur.

Orotik asidliri, pirimidin sentezinde gérilen bir
bozukluktur. idrar ile asir orotik asit atiimaktadir.
Gelisme geriligi ve dogumdan sonraki ilk aylarda
ortaya ¢ikan megaloblastik anemi ile karakterizedir.

Fenilalanin hidroksilaz eksikligi sonucu gelisen

A) Sitrilinemi fenilketondride ilk bulgusu olan kusmalar birinci ayin
B) Ornitin karbamoil transferaz eksikligi sonuna dodru pilor stenozunu taklit edecek tarzda
C) Orotik asidtri baslar ama amonyak yliksekligi beslenmez.

D) Galaktozemi

E) Fenilalanin hidroksilaz eksikligi
Dogru cevap: B

AW ; =5
Akraba eviiligi metabolik hastalik igin gok tipikdir, hastada kusmalar ve asidoz beklenir. _§ %
Gnemli bir ipucu ancak soruda bir baska ézellige x . _— o—_— Ew
daha dikkat cekiliyor. Ure siklus enzim defekti | ’:?ag'dr:k"e’de'.‘ - '?a.“%'s'k . V‘i""".’lg‘":"a;da =2
sendromiarindan sadece OTC eksikligi X’e baglt b::’iem..°".y,ems'onba:‘"rsg(')0§ Hiankan: dastardan 5 §
dominanttir. Digerlerinin kalitimi OR’tir. 7( B ) E =
o = A) Sodyum benzoat B) Glutamin 2
Ure siklusu defekti olan hastalarda klinik bulgular C) Arginin D) Fenilbiltirat E r

MSS'de gérulir.  Genellkle bebek dogumda
normaldir. Diyet ile protein almaya baslandiktan
sonra beslenememe, kusma, takipne, letarji ve
dispne gelisir. Bulgular konvilziyon ve komaya ilerler.
FM'de nérolojik bulgular yaninda hepatomegali de
saptanabilir. Plazma amonyak diizeyi artmistir.

Ornitin karbamoil transferaz eksikligi, X’e bagh
dominant gecmektedir ve erkek bebeklerde
yenidogan déneminde 6lumle sonuglanmaktadir. Bu
hastalik ire siklus bozukluklarinin en sik tipidir.
Klinik bulgular sepsis diigiindiirecek tarzdadir.

Galaktozemi de yenidogan déneminde anne sitl almay!
takiben bulgulan baslayan bir hastaliktir. Ancak karaciger
yetmezlik bulgulan, hipoglisemi ve buna bagl konviilziyon

E) Fenilasetat

Dogru cevap: B

Ure siklusu defektlerinde tedavide kullanilan
ilaglar veya diyet kadar kullaniimayan da sorulur.
Siklus bozuklugunda artan madde varsa tedavide
vermeyin diye sorulacakur.
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Serebral tuz kaybi:

Uygunsuz ADH sendromunun ayirici tanisinda
dusuntlmesi gereken, santral siniri sistemi hasari
sonucunda (beyin timérl, kafa travmasi, cerrahi)
atriyal natriliretik peptidin kontrolsiiz salinimi
sonucu ortaya ¢ikan bir tablodur.

Karakteristik 6zellikleri
*  Hiponatremi
« idrar sodyumunda belirgin artis (>150 mEq/L)
*  Polidri
*  Normal veya yiiksek rik asit diizeyi
* Vazopressin dizeyinde dislklik, atrial natridretik
peptid dizeyinde artis
Adrenal yetmezlikte de hiponatremi gozlenebilir; bu
hastalarda hiperpotasemi ve hipoglisemi beklenir.

Primer polidipside idrar sodyumu normaldir.

Diabetes
hipernatremidir.

insipidus'da beklenen bulgu

Uygunsuz ADH Salinimi, Serebral Tuz kaybi

ve Santral Diabetes insipidus Ayiric1 Tamisi

degerlendirmesinde, ilk asamada rastgele plazma
blyiime hormon konsantrasyonu él¢limi yer almaz.

Boy kisaligi olan gocukta degerlendirme ve tani;

1. Biiylime egrisinin degerlendirilmesi

2. Oykii ve fizik muayene

3. Laboratuvar incelemeleri

4. Radyolojik incelemeler

a) Kemik yasi: Miadinda dodan bir bebekte,

femur alt ve tibia st epifizleri, kalkaneus, talus
ve kuboid kemikler olgunlagmistir. Kemik yasi
tayini ilk 3 ayda diz veya ayak bileginden
yapilir. Daha sonra sol el bilek grafisi
kullanilir. Kemik yasi blytime potansiyelini
saptamada anahtardir.
Kraniyal MRI: Eger SSS semptomu varsa veya
hipotalamo-hipofizer bozukluk gésterilmisse.
5. Kan incelemeleri:

Ko

+« Genel: Tam kan sayimi, sedimentasyon,
biyokimyasal tetkik
* Hormonal:
- FT4,TSH, IGF-1, IGF-BP3
- GH uyari testleri
- Hiperkortizolizm degerlendirmesi

14. Kemik ve boy yasi geriligi olan 8 yasindaki bir cocukta

Bu cocukta kesin tani igin yapiimasi gereken

isidir? (ilkbahar-93)

B) Kanda blyime hormon seviyesi dlgimu (Sabah-

Bliyime hormonu eksikliginde kesin tani ancak
stimiilasyon testleri ile konur. Direkt blyime

— « Karyotipleme
Klinik Uygunsuz Serebral | Santral
parametre ADH Salimm | Tuz Kaybi | DI
Serom e = : biyime hormonu eksikligi dustnuliyor.
i Dilsiik Dusiik Yiiksek
[¢] den h
Idrar cikist gu?rg;al Y2 Yiiksek Yiiksek iy i
bl A) L-Dopa ve insiilin ile ikili stimulasyon
Idrar i Gok o
sodyumu W Yiiksek Ll aksam)

- C) 24 saatlik buyume hormonu seviyeleri
Ir:;r;vaskuler ‘r(l_ql:rsnil veya Disiik Diisiik D) Idrarda biuyime hormonu miktan_ taymi
R il E) Kan somatomedin miktar dizeyi tayini
Serum urik b Normal or . Dodru cevap: A
e Disiik Yilksek Yiiksek g/ P
Vazopressin = i S
duZe‘;,i Yitksek Dilsiik Diistik

13. Boy kisaligi ve biiylime geriligi olan 10 yasindaki
bir kiz gocugun Klinik degerlendirmesinde, jlk
asamada asagidakilerden hangisinin yapilmasi

gerekmez? (Sonbahar 2007)
A) Serum tiroksin konsantrasyonu tayini
B) Rastgele insllin benzeri buyime faktori-1/

somatomedin C (IGF-1/SM-C) élgimi
C) Kemik yasinin radyolojik olarak degerlendiriimesi
D) Rastgele plazma biytime hormon konsantrasyonu
oleimi
E) Tam kan sayimi
Dogru cevap: D

Rastgele plazma bilyiime hormonu &lglimiiniin
ne boy g ne de byl hormonu
eksikliginin tanisinda fazla bir degeri yoktur. Ancak
blyime hormonu ile iligkili provakasyon testleri ikincil
basamakta kullanilabili. Bu ylzden boy kisahg ve
blytme geriligi olan 10 yasindaki bir kiz cocugun klinik

hormonu bakmak fayda saglamaz. O halde
testlerin adi cok iyi bilinecek.

Geligme gerilgi ve boy kisaligi olan hastalarda bilyiime
hormonu eksikligi olup olmadigiin belirlemek igin L-
Dopa ve insiilin ile ikili stimulayon testi uygulanir.

Tani
:__Bu hastalarda en 6nemli klinik zellik, yillik biiylime

Temel Bilimler 37. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 408

«  Serum insiilin benzeri bilylime faktorii (IGF-1) ve
baglayici protein-3 (IGFBP-3) diigiiktiir.

2 Bazalbindiuna b walciminiintanical hirdasao

yoktur

+ Kesin tani; egzersiz, insilin, arginin, L-Dopa,
glukagon, propronalol ve klonidin gibi uyari
testlerinden en az iki tanesine yetersiz biiylime
hormonu yaniti (<10 ng/mL) ile konur

*  Yapisal bozukluklari géstermek igin kranial MR
cekilir.




PEDIATRI » 431

* Non Kklasik 21-hidroksilaz eks
ve aldosteron salinimi normald
dis genitalyalari da bu nedenle
Daha hafif androjen artisi nedeni
ve pubik ve aksiler killanmada
akne, menstural problemler il
goézlenebilir.

Tooida od L

ikliginde kortizol
ir, kiz gocuklarin
normal gérndr.
ile erken pubars
artig, hirgutizm,
erleyen yaslarda

Lile balaul 4 da iz

17-hidroksilaz/17,20 liyaz eksikliginde testosteron
sentez bozuklugu oldugundan bu olgular potent androjen
uretemezler bu nedenle de erkek gocuklarda inkomplet
maskiilinizasyona bagl kuskulu dis genital (ambigus
genitalia) gérinim olur. Androjen sentezi sorunlu
oldugundan bu olgularda virilizasyon gézlenmez.

Diger tiim olgular puberte ile beraber virilize olabilirler.

Temel Bilimler 38. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

o

. Konjenital adrenal hiperplazinin  asagidaki
tiplerinden hangisinde hipertansiyon goriiliir?
(Sonbahar 2012)

A) 21-hidroksilaz eksikligi

(Sonbahar 2013 Orijinal)

A) 21-hidroksilaz

B) 11pB-hidroksilaz

C) 3B-hidroksisteroid dehidrogenaz
D) 17a-hidroksilaz

E) P450 oksidorediiktaz

Dogru cevap: C

Sayfa 431
7. Hipospadias, bifid skrotum, inmemis testis
ile dogan, XY kromozomu tasiyan ve tuz
kaybi saptanan bir bebekte hangi Kkonjenital
adrenal hiperplazi nedeni  distinilmelidir?

Asagidakilerden hangisi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan syle de sorulabilirdi:

3p-hidroksisteroid

(Sonbahar 2013 BENZERI)

3p-hidroksisteroid dehidr

her iki cinste tuz kaybi bulg

neden olan konjenital adrenal hip
« Aldosteron olusamadigi

goralar.

A) Hiponatremi B) Hiperpotasemi
C) Hipertansiyon D) Kizda kuskulu genitalya
E) Erkekte kuskulu genitalya
Dogru cevap: C
Konjenital ~ Adrenal  hiperplaziler  pediatrik

endokrinoloji'nin ana konularindan birisi olup,
alt tiplerinden 3B-hidroksisteroid dehidrogenaz
eksikligi en tuzak iki secenegiyle sorulmus.
genaz eksikligi
* 3 beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi

ulari ve her iKi

cinste kuskulu genitalya (erkekte yetersiz
maskilinizasyon, kizlarda virilizasyon) bulgularina

erplazi tipidir.

icin hiponatremi,
hiperpotasemi, dehidratasyon, hipotansiyon

+  Kortizol olusamadidi icin hipoglisemi goralir.

B) 3B-hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi
C) 17a-hidroksilaz eksikligi

D) Lipoid konjenital adrenal hiperplazi

E) P450 oksidoreduktaz eksikligi

Dogru cevap: C

Konjenital adrenal hiperplazi ile ilgili beklenen bir

soru: Dig genital anomalileri ile beraber iki olast

senaryodan birinin (tuz kaybi veya hipertansiyon)

sorgulandigi orta zorlukta bir soru...

+  21-hidroksilaz eksikligi kiz gocukta ambigius
genitalya ve tuz kaybi

«  3B-hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi her iki
cinste (erkeklerde daha belirgin) ambigius genitalya
ve tuz kaybi

* Lipoid konjenital adrenal hiperplazi erkek gocukta
ambigius genitalya ve tuz kaybi

*  P450 oksidorediktaz eksikliginde de tuz kaybi
bulgular beklenir.

* 17a-hidroksilaz eksikliginde ise erkek ¢ocuklarda
inkomplet maskdilinizasyon sonucu ambigius
genitalya ve hipertansiyon beklenir.

0.Puberte prekoks saptanan ve 21-Hidroksilaz
ikligi bul bir i en olas| tani
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-89)

A) Gergek puberte prekoks

B) izosekstuel inkomplet puberte prekoks
C) Heteroseksuiel komplet puberte prekoks
D) Heteroseksuel komplet puberte prekoks
E) izosekstiel komplet puberte prekoks

Dogru cevap: B

Konjenital adrenal hiperplazi sorusu; ancak soru
aligtk olundugu sekilde degil, tersten sorulmus.
Aslinda en sik gériilen eksiklik soruldugu igin kolay.

8. Asagidaki
hangisinde
(ilkbahar 2013)

A) 21-hidroksilaz eksikligi

B) Sa-rediktaz eksikligi

C) 17-ketosteroid rediiktaz eksikligi
D) Parsiyel androjen direng sendrom
E) 17-hidroksilaz/17,20 liyaz eksikligi

Dogru cevap: E

cinsiyet gelisim b
pubertede

virilizasyon

ozukluklarindan

olmaz?

u

21-Hidroksilaz eksikliginde kizlarda ambigus genitalya,
erkekte puberte prekoks goérildigu icin soruda kast
edilenin erkek oldugunu ve bu durumun da yalanci
erken puberte sebebi oldugunu, bunlarda da olayin
izoseksuel oldugunu bilmemizi istiyor. Yalanci erken
puberte de inkomplettir.

Fakat diger taraftan 21 hidroksilaz eksikligi kizlarda
heteroseksuel, erkekte izosekstel inkomplet yalanci
puberte prekoksa neden olur. Bu 2 durumunda
siklarda oldugunu goriyoruz. Bu nedenle soru aslinda
tartismali bir sorudur.
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 40

40. On iki aylik erkek bebek gribal enfeksiyonunu takiben durumu agirlasarak kusma ve ishal nedeniyle getiriliyor. Fizik
muayenesinde hepatomegali, sarilik ve batinda serbest mayi oldugu saptaniyor. Laboratuvar tetkikinde kanama bozukiugu
tespit ediliyor. Metabolik bir hastaligi oldugu dustinilen hastanin ileri tetkikerinde plazma tirozin, fenilalanin ve metionin
diuzeylerinde artisin yaninda idrarda artmis 5-ALA ekskresyonu saptaniyor.

Bu hastada asagidaki enzimlerden hangisinin eksikligi en olasidir?

A) Fumarilasetoasetat hidrolaz

B) Tirozin aminotransferaz

C) Homogentisat oksidaz

D) p-hidroksifenilpiriivat hidrokilaz
E) Tirozinaz

Dogru Cevap:A

Kllnlsyen Tim TUS Sorulari iLGiLi NOTLAR

450 4 TUM TUS SORULARI

16. Asag ilerden gisi fenilalani kisith diyet fenilketonlirinin patofizyolojisi ve tedavi yaklasimi
uygulamayan fenilketoniirili anne g¢ocugunda gbzden gegirildiginde dogru yanita ulagilabilecek
goriilmesi  beklenen  durumlardan  biridir? bir bilgi sorusu.

{Sonbaliar2007) Klasik fenilketoniride tedavide amag¢ plazma ve
A) Renal agenezi B) Konjenital kalp hastaliklari beyinde yikselmis olan fenilalanin  duzeylerini
C) Hepatomegali D) Makrosefali distrmektir. Fenilalaninden Kisith diyet uygulanarak

E) Normal mental gelisim kan fenilalann duzeyleri hizla dustrilebilin Bu

% amagla fenilalani igerigi azaltlmis olan formula
Dogru cevap: B mamalar kullaniimaktadir. Diyet tani konduktan

Maternal fenilketondirinin fetal teratojen etkileri hemen sonra baslanmalidir. Fenilalanin endojen
sonucunda yenidogan bebekte gériilebilecek olarak sentezlenmediginden, fenilalanin eksikliginin
semptom ve bulgularla ilgili sorulabilecek olusmamas! i¢in diyet az miktarda fenilalanin
major klinik bulgular; konjenital kalp hastaligs, icermelidir.

mikrosefali ve intaruterin biyiime gelisme geriligi. + Fenilalanin eksikliginde letarji, buyume geriligi,
istahsizlik, anemi, dékuntt, ishal ve 8lum
17. Mik i bir en _uvaun tanisal gbzlenenbilir; bununla beraber tirozin de bu hastalikta
y S ] den isidir? (Sonbahar 2000) esansiyel aminoasit oldugundan onun da yeterli
diizeyde alindigindan emin olunmalidir.
A) Serum B,, duzeyi B) Serum demir duzeyi
C) Serum fenilalanin diizeyi D) Homosistein diizeyi Sorudaki hastada fenilalanin asin miktarda kisitianmis
E) Karyotip analizi olup, olguda fenilalanin eksikligi gézlenmistir.
Dogru cevap: C Buolguda serum tirozin diizeyinin distk ve triptofan

diizeyinin etkilenmemis olmasi beklenir.

Olgunun anne siitli almasi (fazla miktarda aldigini
varsayarsak) sadece kan fenilalanin duzeylerini

Bu soru su sekilde de sorulabilir: Asagidakilerden
hangisi ile ilgili bozuklukta mikrosefali beklenir?
Tabiiki tamamen secgeneklerdeki tiim verilen

liklar Kontrol ediferek yapilacak bir soru. o
e rseL Temel Bilimler 40. soru

Fenilketoniiri hastaliji olan cocuklarda en gok Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikiil
etkilenen iki sistem santral sinir sistemi ve cilttir. Sayfa 450 :

Santral sinir sistemi tutulumunda da mikrosefali

ve mental retardasyon en oSnemli bulgulandir. 19.Bir yasindaki kiz hasta biyume geriligi nedeniyle
Maternal fenilketonuride bile fenilketonirik annelerin getiriliyor.  Oykusiinden daha 6nce  gegirdigi
cocuklarinin dogumda gegici hiperfenilalaninemileri enfeksiyonlar sirasinda ozellikle alt ekstremitelerde
vardir; bu gocuklarin hemen hepsi mikrosefalik ve hareket azligl, parestezi ataklannin oldugu ve
mental retardedir, konjental kalp defekti veya diger dokunmayla agladigi égreniliyor. Fizik muayenede
bazi malformasyonlari vardir. karaciger ve dalak biyiklugu ile el bileklerinde

genisleme saptaniyor. Laboratuvar incelemesinde
transaminaz yuksekligi, protrombin zamani uzamasi,
hipofosfatemi ve hiperfosfattri saptaniyor.

18.Klasik fenilketonlri tanisiyla izlenen bir bebekte
tedavinin 3. ayinda letarji, istahsizlik, biyime geriligi,
anemi ve dokinti saptaniyor. _
Bebekte olusan bu tablonun en olasi nedeni Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2013 Orijinal) hangisidir? (llkbahar 2015 Orijinal)

A) Galaktozemi B) Fenilketonuri

C) Lizinurik protein intoleransi D) Hartnup hastahg

E) Tirozinemi tip 1

A) Anne sitl almasi
B) Yuksek serum tirozin dizeyi

= C) Yiiksek serum triptofan dizeyi
"é = D) Dustik serum fenilalanin duzeyi Dogru cevap: E
g g E) Diyete uyumsuzluk
S o ” Bu soru, baska bir hoca tarafindan soyle de sorulabilirdi:
= Dogru cevap: D
=8 Kann agnsi ataklan ile kol ve bacaklaninda agr krizleri
g g Bu soru, baska bir hoca tarafindan $éyle de sorulabilirdi: olan 13 aylik hastada rasitizm bulgulan, hiperfosfaturi
o= ve varsa
§ ] Klasik fenilketondri tanisiyla izlenen bir sit gocugunda diyetteki hangisi ile ilgili bir ?
asin kisttlamaya bagli fenilalanin eksikligi gelisiyor. (lIkbahar 2015 BENZERI)
Bu gocukta A) Fenilalanin B) Lizin
beklenmez? (Sonbahar 2013 BENZERI) ©) Homosistein - - D) Triptofan
rozin
A) Anemi B) Dékiintd
C) Ishal D) Saniiik Dogru cevap: E
E) Buyume geriligi
Dogru cevap: D Metabolizmada sinaviarda en cok soru gelen
gruplarindan birisi Fankoni Sendromu
Klasik fenilketon(irinin TUSda bugiine yapanlar, bir digeri de karacigeri bozanlar. Hele
kadar sorulmamis bir bzelliginin, tedaviye bir de ikisini birden yapan has}ahk varsa sorulma
bagl  komplikasyonunun  soruldugu,  klasik potansiyeli iki kat demektir. Iste Tirozinemi tip1

neden stk soruluyorun cevab!.
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. Asadidakilerden h i PRUPRpTTY

Asagidakilerden hangisi Vitamin A
hipervitaminozunda (karakteristik) olarak
gériilmez? (Sonbahar-92)

A) Metafizer kapanma B) Korluk

C) Hepatotoksisite D) Periost incelmesi
E) Deride kuruluk ve pullanma

Dogru cevap: D

Metafizlerde erken kapanma, korliik, hepatotoksisite
ve deride kuruluk ve pullanma, A hipervitaminozunun
bulgular arasinda yer alirken, periost incelmesi A
hipervitaminozunun bulgularindan degildir. Tam tersi,
kronik A vitamini entoksikasyonunda, periostit veya
periosteal yeni kemik olusumuna bagli, periorteal
kalinlasma gorulebilir.

. Asagidaki hangi vitamin kronik olarak fazla alindiginda

hiperosteozise neden olur? (Sonbahar-95)

A) Vitamin C B) Vitamin E
C) Vitamin D D) Vitamin A
E) Tiamin

Dogru cevap: D

A vitamininin kronik fazla aliminda, radyolojik
olarak gok sayida uzun kemikte ozellikle orta
bélgelerde hiperostozis gorilir.

. Asagidakilerden hangisi A vitamini fazlaligi sonucu

olusur? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Bitot lekeleri

B) Mukoza ve ciltte keratinizasyon
C) Dis minesi defektleri

D) Fotofobi

E) Anoreksi

Dogru cevap: E

Bu soru, haska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

hangisi Hiper A'da gorilen
belirti ya da bulgulardan birisidir? (Sonbahar 2013 BENZERI)

A) Gece koérlugu
C) Gozde Bitot lekeleri

B) Keratomalazi
D) Hematiiri
E) Istahsizlik

Dogru cevap: E

Anoreksi, A vitamini fazlaliginda gézlenebilen bir
bulgu olup diger seceneklerde yeralan bulgular aksine
eksiklik ile iligkilidir.

Diger A vitamini fazlaligi semptomlari ise artmis
BOS basincina bagh yorgunluk, bulanti, kusma, bas
agrisi, bas donmesi, diplopi, n fontanelde kabarikliktir
(KIBAS belirtileri), kemik agrilari, hiperostozis, alopesi,
hepatomegali, karaciger fonksiyon testlerinde bozulma,
hiperkalsemi, hipoprotrombozis ve fetal anomalilerdir.

serebri

9 _hang P
nedeni dedildir? (ilkbahar-88)

A) Yiksek doz vitamin A
B) Yiiksek doz vitamin B
C) Menars

D) Addison hastalig

E) A vitamini eksikligi

Dogru cevap: B

Psodotiimér serebri, BOS miktarinin, hicre ve
protein igeriginin, ventrikillerin boyut, anatomi ve
pozisyonunun normal oldugu fakat Kklinik olarak
beyin édemini taklit eden intrakraniyal basing artis
durumudur.

imor serebri pleri;

- Metabolik hastaliklar (Galaktozemi,
hipoparatiroidizm, psddohipoparatiroidizm,
hipofosfatazya, uzun siireli kortikosteroid
Kullanimi, hipervitaminozis A, A vitamini
eksikligi, Addison hastaligl, sismanlik, menars,
oral kontraseptifler ve gebelik)

Hamilelik

- Enfeksiyonlar (Roseala infantum, kronik otitis
media, mastoidit, Guillan-Barre Sendromu)

- llaglar (Nalidiksik asit, tetrasiklin)

- Hematolojik hastaliklar (Polisitemi, hemolitik
anemiler, demir eksikligi anemi, Wiskott-Aldrich
Sendromu)

- intrakraniyal drenajin vendz trombozla
obstruksiyonu

Yiiksek doz B vitamini kullanimi, psodotimoér
serebriye neden olmaz.

. Asagidakilerden hangisi psodotiimér serebriye

neden olmaz? (Sonbahar-90)

A) Yiksek doz vitamin B kullanimi
B) Yiiksek doz vitamin A kullanimi
C) Kortikosteroid kullanimi

D) Tetrasiklin kullanimi

E) Hipoparatiroidi

_Dodrucevan A
Temel Bilimler 45. soru
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13. Tiamin ksikligi gidaki  h dan
hangisinde goriiliir? (Sonbahar-89)
A) Beriberi B) Skorbiit
C) Pellegra D) Psédotimér cerebri
E) Albinizm
Dogru cevap: A
- Skorbiit C vitamini eksikligi ile,
- Pellegra ise Niasin ikligi ile giden lklardir.
- Albinizm ise melaninin biyosentez ve

dagilimindaki defektten kaynaklanan sag ve cildin
hipopigmentasyonu ile giden bir hastaliktir.

- Psodotlimér serebri ise kafa icinde yer kaplayan
lezyon olmaksizin kafa ici basinci artisi ile giden bir
klinik sendromdur. Kolestaz, beriberi hastaliginda
beklenen bir bulgu degildir.

Tiamin ya da diger adiyla B1 Vitamini suda
¢bzlnen, karbonhidrat metabolizmasinda (Oksidatif
dekarboksilasyon)  enzim  sisteminde  énemli
fonksiyonlar olan bir vitamindir. Tiamin, asetilkolin
sentezi icin de gereklidir. Notral ve alkali ortamda

1si ile kolayca bozulur. E§er siit gocudu
tiaminden fakir anne siitii ile besleniyor
ise “Beriberi” denilen hastallk geligir. Daha

Beslenme
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buyiik cocuklarda, genellikle beslenmeye bagl tiamin
eksikligi gorilmez. Temel gidasi piring olan bdlgelerde
hala gérilebilmektedir. Ozellikle kabugu alinmis tahil
agirlikli beslenmede sik gérilr.

Tiamin eksikliginin klinik tablosu genellikle “Kuru
(Noritik)” ve “Yas (Kardiyak)” tip olmak (izere
ikiye ayrilir. Yas veya kuru ayirimi, viicutta biriken
sivinin oranina goére yapilir. Yas beriberide, kardiyak
veya renal fonksiyon bozukluguna bagli &dem
belirgindir. Baz vakalar her iki tablonun da 6zelligini
tasir ve bunlar, “Kardiyopati ve periferal noropati ile
giden tiamin eksikligi” olarak adlandirilirlar. Tiamin

Kalp dilatedir, miyokardda yagl dejenerasyon vardir.
Jeneralize 6dem veya ekstremite 6demi, seroz eflizyon
vardir. Periferik sinirlerin akson ve myelinlerinde
cesitli derecelerden dejenerasyon, vardir (Wallerian
dejenerasyon). Se¢eneklerde tariflenen bulgulardan;
- Bitot lekeleri ve gece korligii, A vitamini
eksikliginde,
- Hipokrom mikrositer
eksikliginde,
Rasitik rozariler, D vitamini eksikliginde,
Splinter hemoraji, bakteriyel endokarditte,
Dermatit, B3 (Niasin), B6 (Pridoksin), biotin ve ¢inko

anemi, pridoksin

eksikligine bagh 6liim genellikle kalp N
baghdir.

Tiamin  eksikligi yaninda birgok  beslenme
bozukluklarinda erken semptomlar gériilebileceginden,
tiamin eksikligi tanisinin konulabilmesi icin eritrosit
transketolaz aktivitesinin azaldiginin gdsteriimesi ve
ylksek kan ve idrar glioksilat seviyesinin gésterilmesi,
onemli tanisal testlerdir. Ylksek doz oral tiamin

Temel Bilimler 45. soru
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T4 AsagidaKilerden hangisi fatal benibert hastanginda |
({tiamin i i patolojik degisikliklerden

biri_dedildir? (IIkbahaF 2004)

A) Miyokartta yagh dejenerasyon

B) Kolestaz

C) Yaygin 6dem

D) Periferik sinirlerde miyelin dejenerasyonu
E) Beyinde vaskuler dilatasyon ve hemoraji

Dogru cevap: B

Miyokardda yagh dejenerasyon, yaygin Gdem,
periferik sinirlerde miyelin dejenerasyonu ve beyinde
vaskiiler dilatasyon ve hemoraji, tiamin eksikligine
bag|i fatal beriberi hastaliginin bulgulan arasinda yer
alirken, beriberi h ginda kolestaz beklenmez

1

o

. Asagidakilerden hangisi, B1 vitamini eksikliginin
bulgularindan biridir? (llkbahar 2015 Orijinal)

A) Splinter hemoraji

B) Bitot lekeleri

C) Hipokrom-mikrositer anemi
D) Rasitik rozari

E) Periferik néropati

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Tiamin (B1 vitamini) eksikligi, asagidaki bulgulardan
hangisine neden olabilir? (ilkbahar 2015 BENZERI)

A) Gece korlligi
©) Mikrositer anemi
E) Periferik néropati

B) Dermatit
D) Pellegra

Dogru cevap: E

Tiamin ya da soruda kullanilan diger adiyla B1 Vitamini
eksikligi “Beriberi” denilen hastaliga neden olur.

Fetal beriberi hastaliginda lezyonlar, esas olarak kalp,

Temel Bilimler 45. soru
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16. Asag ilerin F eksikliginde
gozienen bulgular blrllkte venlmlstlr? (llkbahar 2004)

A) Dermatit - Diyare - Demans

B) Gece korlugu - folikuler hiperkeratoz - anemi

C) Glossit - keratokonjunktivit - seboreik dermatit

D) Subperiosteal kanama - rozari - petesiyal kanama
E) Kraniyotabes - rozari - el bileklerinde genisleme

Dogru cevap: C

ribofl

B2 Vitamini Eksikliginin Klinik Bulgulan:
Riboflavin eksikliginin spesifik bulgular yoktur;
Adiz koselerinde solukluk ve catlama (Keylozis), dil
papillalannda atrofi ve dilde dizlesme (glossit), keratit,
konjunktivit, fotofobi, lakrimasyon, korneal vaskiilarizasyon
ve seboreik dermatit gorilur. Eritropoezin bozulmasina
bagl normokrom normositer anemi gorlebilir.

Diyette yetersiz  riboflavin
bebeklerinde konjenital kalp
gdriilebilecegi bildiriimigtir.

alan annelerin
anomalilerinin

17. Asagidakilerin hangisinde bir vitamin, eksikliginde
neden oldugu hastalik ile birlikte verilmemistir?
(ilkbahar 2009)

Yitamin

A) Vitamin A Gece korlugu

B) Tiamin Beriberi

C) Riboflavin Keshan hastaligi
D) Niasin Pellagra

E) Vitamin C Skorbit

Dogru cevap: C

Riboflavin eksikliginde (B2) istahsizlik, agiz
mukozasinda ¢atlaklar, seboreik dermatite benzer
cilt lezyonlan (6zellikle nazolabial sebore), glosit ve
anemi, goralur.

Keshan yani
bir vitamin eksikligi hastahgl degildir. Cin'in bir
bolgesinde goriilen ve Keshan hastaligi diye bilinen bir
kardiomyopatinin selenyum eksikligine bagh oldugu ve
selenyum eklemeleri ile dnlenebilecegi 1979'da Cinli
bilim adamlari tarafindan bildirildi. Ayrica hastalik Yeni
Zelanda ve Finlandiya'da da gorilmektedir.

periferik sinirler, cilt alti doku ve sertz kavitelerdedir.
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18. Aterosklerozda vazodilatasyon saglamak amaciyla

kullanilan vitamin asagidakilerden hangisidir?
(Sonbahar-91)
A) B6

C) Riboflavin

B) Niasin
D) Tiamin
E) Pantotenik asit

Dogru cevap: B

Niasin, vazodilatatér ve hipolipidemik etki gésterir

Temel Bilimler 45. soru
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19. Pellagra,

asagidaki vitaminlerden hangisinin
gksikliginde gozlenir? (Sonbahar-87) (Sonbahar-90)
(ilkbahar 2006)

A) Tiamin
C) Niasin

B) Biotin
D) Riboflavin
E) Pridoksin

Dogru cevap: C

Niasin (Vitamin B3), balik, baklagiller, bugday ve
etlerde bulunur. Vicutta triptofandan sentezlenebilir.
Eksikligi dusik triptofan alimi sonucu gorlebilir. Temel
gidasi misir olan yerlerde sik rastlanir.

Niasin elektron transportunda ve glikoliziste iki enzim
sistemi icin énemlidir; Nikotinamid adenin dintkleotid
(NAD) ve nikotinamid adenin dintkleotid fosfat (NADP)

Eksikliginde 4D bulgusu (Demans, Diare, Dermatit,
Death) ile birlikte fotosensitivite ile karakterize olan
pellegra hastaligi gérular.

Pellegranin erken p lari pesifiktir;
Istahsizlik, gugslzluk, yorgunluk, yanma duyusu,
karincalanma ve bas doénmesi seklindedir. Niasin
eksikliginin uzun sirmesi sonucunda, pellegranin
spesifik belirtileri ortaya ¢ikar.

Dermatit, Pellegranin en karakteristik bulgusudur.
Ilk 6nce glines géren bolgelerde, giines yanigi seklinde,
keskin sinirl, simetrik eritem ortaya cikar. Ellerde
eldiven seklinde (Pellegra eldiveni), ayaklarda da bot
seklinde (Pellegra botu), boyunda yakalik seklinde cilt
lezyonu (Pellegra yakaligi) vardir. Lezyonlar, saglam
deriden keskin bir sinirla ayrilir.

Son olarak da sinir sistemi semptomlari devreye
girer; Depresyon, dezoryantasyon, dalginlik ve
deliryum.

20.Demans, diare ve dermatit tablosunda hangi

vitamin eksiktir? (ilkbahar-91)

A) C vitamin
C) B2 vitamin

B) B12 vitamin
D) B1 vitain
E) Nikotinik asit

Dogru cevap: E

Demans, diare ve dermatit tablosu, Pellegra’nin
klasik triadidir. Bu bulgulara 4. D de (Death =
6liim) eklenebilmektedir. Pellegra, Niasin (Vitamin
B3) eksikligi sonucu olusan klinik tabloya verilen
addir.

21.

Hangi vitamin eksikliginde giines géren yerlerde
simetrik dermatit goriillir? (Sonbahar-2000)

A) Niasin B) Riboflavin
C) Tiamin D) Folik asid
E)B12

Dogru cevap: A

-

Dermatit, Pellegranin en karakteristik bulgusudur.
ilk 8nce glines géren bélgelerde, giines yanigi seklinde,
keskin sinirli, simetrik eritem ortaya gikar. Ellerde
eldiven seklinde (Pellegra eldiveni), ayaklarda da bot
seklinde (Pellegra botu), boyunda yakalik seklinde cilt
lezyonu (Pellegra yakalg) vardir. Lezyonlar, saglam
deriden keskin bir sinirla ayrilir.

Asagidakilerden hangisi agil tasiyici proteinin
yapisina girer? (Sonbahar-97)

A) Folik asit
C) Pantotenik asit

B) Nikotinik asit
D) Pridoksin
E) Riboflavin

Dogru cevap: C

23.

Yag asidi sentaz, her monomeri yedi ayri enzimatik
aktivite gosteren bir dimerdir. Bu dimere bir
molekiil 4’-fosfopantotein (pantotenik asit derivesi)
baglidir. Prokaryotlarda bu birim ayri bir proteindir
ve “agil tasityict protein” adi verilin Bu deyim,
oOkaryotik hicredeki yag asidi sentaz kompleksinin 4'-
fosfopantotein birimi i¢in de kullaniimaktadir.

Bir gocukta hipokrom anemi, konvulsiyon,
seboreik dermatit, periferik norit ve tasikardi
varsa g i vitaminlerden hangisini ikligi
diigiiniilir? (Sonbahar-91)
A) Niasin B) Pridoksin
C) B1 vitamini D) A vitamini

E) C vitamini

Dogru cevap: B

24.

Hipokrom anemi, konvulsiyon, dermatit, periferik
nérit (gocuklarda nadir) ve tasikardi de oncelikle
pri i i "'akla, Imelidir.

Pridoksin  eksikliginin  semptomlar  cocuklarda,
erigkinlerde oldugu kadar belirgin degildir. infantlarda
en Onemli belirtiler; huzursuzluk, irritabilite,
konvulsiyon, kusma ve gelisme geriligidir. Goz,
agiz ve burun cevresinde belirgin seboreik
dermatit, keylozis, ve glossit seklinde cilt bulgulari
olabilir. Ayrica hipokrom mikrositer &zellikte
anemiye neden ktadir. Sebebi belirl y
slit gocugu konviilsiyonlarinda, B6 vitamini
eksikligi veya B6'ya bagimli konviilsiyon da ayirici
tanida disiinlilmelidir. Pridoksin eksikligine bagli
oldugundan stiphelenilen konvulsiyonlarda, 100 mg
pridoksin (IM) verilir.

Hangi vitamin eksikliginde irritabilite, konvulsiyon,
glossit, hipokrom mikrositer anemi ve periferik
néropati ortaya gikar? (ilkbahar-95)
A) Retinol B) Piridoksin
C) Niasin D) Askorbik asit

E) Riboflavin

Dogru cevap: B

Beslenme
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irritabilite,  konvulsiyon, glossit, hipokrom E: Prematlrelerde hemoliz, arefleksi, ataksi ve
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!S.Ksagsaakl erde ﬁang|5| plnEoRsm eRsﬂ?lglnde

gelisebilecek gulard biri  dedildir?
(Sonbahar 2003)

A) infantta konvulsiyon B) Dermatit
C) Periferal norit D) Anemi

E) Cilt alti kanamasi
Dogru cevap: E

Pridoksin (B6 vitamini) eksikligi olan ¢ocuklarda
konvulsiyon, dermatit, periferal nérit ve hipokrom-
mikrositer &zellikte anemi gériilebilir. Cilt alti
ve mukozal kanamalar ise siklikla C vitamini
eksikliginde meydana gelir.

26.Asagidakilerden hangisi organik bilesiklere
karbondioksit (CO,) katiimasinda rol alr?
(ilkbahar-95)
A) Biotin B) Pridoksin
C) Folik asit D) Niasin

E) Lipoik asit

Dogru cevap: A
Biotin, aminoasit reaksiyonlarinda co,
Kkatil da (Karb ) gorev alir. Ek

alopesi, dermatit, hipotoni goriiliir. Antibiyotikler
ve avidin (¢ig yumurta) biyotin eksikligine yol
agabilir. Tedavide oral biotin verilir.

27.Asagidakilerden  hang verilen it
eksikligi, karsihginda belirtilen hastaliga yol
acmaz? (Sonbahar-97)

A) Biotin - Pellegra
B) Tiamin - Beriberi
C) Vitamin B12 - Pernisiy6z anemi
D) Folik asit - Megaloblastik anemi
E) Vitamin C - Skorbiit
Dogru cevap: A
Vitamin eksikliklerinin neden oldugu hastaliklar;

A: Gece korlugu, kseroftalmi, Bitot lekeleri, folliktler
hiperkeratoz

B1 (Tiamin): Beriberi (polinéropati, baldir hassasiyeti,
kalp yezmezligi, 6dem, oftalmopleji

B2 (Riboflavin): Istahsizlik, mukozit, anemi, catlak,
nazolabial sebore

B3 (Niasin): Pellegra (fotosensitizasyon, dermatit,
diare, demans, 6lim)

B6 (Pridoksin): Konvulziyon, hiperakuzi, mikrositik
anemi, nazolabial sebore, noropati

B9 (Folik asit): Megaloblastik anemi

B12: Megaloblastik anemi, periferik néropati, posterior
noropati, posterior lateral omurga hastalig, vitiligo
C (Askorbik asit): Skorbiit (sinirlilik, purpura, dis
eti k periosteal agrili k )

D: Rasitizm

Cig yumurta beyazinda bulunan avidirriin uzun siire
alinmasina bagli biotin eksikligi gelisebilir.

Pellegra, Biotin eksikliginde degil, B3 (Niasin)
eksikliginde gériilen klinik tablodur.

28.Formiminoglutamik asit atiimi asa@idakilerden
hangisinin eksikliginde gériiliir? (Sonbahar-80)

A) B1 vitamini B) B6 vitamini
C) Folik asit D) Niasin
E) B12 vitamini

Dogru cevap: C

Folik asit (folat) tek karbon metabolizmasinda anahtar
rol oynayan bir vitamindir. Purinler ve pirimidinlerden
timin biyosentezi icin gereklidir.

Tetrahidrofolat serin, glisin ve histidin gibi vericilerden
bir karbon pargalarini alir ve aminoasitlerin, pirinlerin
ve timidinin sentezindeki ara metabolitlere tasir.

Folik asit eksikliginde idrarda formiminoglutamik
asit atilimi artar.

29. Histidin verilmesi sonucunda idrarda
formiminoglutamik asit artigi asagidakilerden
hangisinin eksikliginde gériiliir? (Sonbahar-98)

A) B12 eksikligi B) Pridoksin
C) C vitamini eksikligi D) Folat eksikligi

E) Biotin eksikligi
Dogru cevap: D
Histidin verilmesi sonucunda idrarda
formiminoglutamik  asit artisi, Folik asit

eksikliginde gérilir.
30.Folik asit eksikliginde idrarda asagidakilerden
hangisi artar? (llkbahar-94)

A) Pantotenik asit  B) Formiminoglutamik asit
C) Metilmalonik asit D) 5-HIAA
E) Vaniimandelik asit
Dogru cevap: B

Folik asit eksikliginde idrarda formiminoglutamik
asit atilim) artar.

31.Tek karbon sferi yapan vitami gl ilerden
hangisidir? (ilkbahar-93)
A) B6 vitamini B) E vitamini
C) A vitamini D) Folik asit
E) B2 vitamini

Dogru cevap: D

Tek karbon transferi yapan vitamin folik asittir.
Tetrahidrofolik asit biyokimyasal olaylarda histidin,
glisin serin  vb gibi bilesiklerden diger bilesiklere tek
karbonlu molekiillerin transferini saglar Folik asit
formiminoglutamik asitten glutamik asit olugturulmasini
saglar. Nikleik asit sentezi ve bazi aminoasitlerin
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birbirine dénisimu ile ilgilidir (serin-gliserin, histidin-
glutamik asit, sistein-metiyonin). Eksikliginde DNA
sentezi bozulmasi sonucu kan ve epitel hicrelerinde
degisiklikler goralar.

32.Asagdidakilerin hangisinde folik asit eksikliginin
gériilme olasilig en diisliktlir? (Sonbahar 2006)

A) Dusiik dogum agirhiklh bebekler
B) Malabsorpsiyonlu kisiler

C) Antikonviilsan tedavi alanlar
D) Kegi siitti ile beslenenler

E) intrinsik faktor eksikligi

Dogru cevap: E

Diisiik dogum agirhkh bebeklerde,
malabsorpsiyonlu kisilerde, antikonvulsan tedavi
alanlarda ve kegi siitii ile beslenenlerde folik asit
eksikligi goriilebilirken, intrinsik faktér eksikligi,
B12 vitamini eksikligine yol agar.

Folat eksikligi cocukluk ¢aginin en sik megaloblastik
anemi nedenidir. Folat eksikligine yol acan nedenler
asagida siralanmistir.

tilen anemi

33.Kegi siitii ile beslenen gocukta go!

36.Gebelikte, asagidaki vitaminlerden hangisinin

eksikligi noral tiip defektlerine yol acar?
(Sonbahar 2010)

A) Vitamin C B) Pantotenik asit
C) Folik asit D) Tiamin

E) Vitamin E
Dogru cevap: C

37.intrinsikfaktor, agagidaki vitaminlerden hangisinin

ince bagirsaktan transport icin gereklidir?
(IIkbahar-88)
A) Tiamin B) Riboflavin
C) Piridoksin D) Biotin

E) Kobalamin

Dogru cevap: E
intrinsik faktdr (IF) salinimini primer olarak kontrol
eden faktér, ekzojen B12 vitaminidir. IF, B12 vitaminine
baglanarak B12'nin emilmesini saglar.
Diyetle alinan B12 vitamini (siyanokobalamin), R
proteini ile birleserek bagirsaga geger. Bagirsagin
alkali ortaminda’ R proteininden  ayrlir ve mide
fundusunda sentezlenen intrinsik faktor ile birlesir.
intrinsik faktor eksikligi ve mide rezeksiyonlarinda bu
birlesme gerceklesemez ve B12 vitamini eksikligi gelisir.
Terminal ileumda intrinsik faktér-B12 vitamini kompleksi
reseptorlere  baglanarak absorbe edilir. Plazmada

ile taginir. Karacigerde depo edilir.

3 den h \ gine baghidir?
(llkbahar-91)
Ay P - )
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ailede, gebelikte ri azaltmak icin asagidalji

vitaminlerden hangisinin kullaniimasi gerekirf
(Sonbahar 2001)

A) Vitamin A B) Folat

C) Vitamin D D) Vitamin E

E) Pantotenik asit
Dogru cevap: B

Néral Tiip Defektleri:

SSS'nin en sik konjenital anomalilerinden biridir. Nordl
tiip defektlerine sebep olan durumlar; radyasyof.
folat eksikligi, malnitrisyon, kimyasal maddeler v
genetik faktorlerdir. Bu hastalarda riski azaltmak ich
folik asit kulaniminin yararl oldugu gésterilmistir.

Gebelikte Folik asit kullanimi néral tiip defektlerir
onler. Tiim gebe kadinlara, giinliik 400-800 mc}
folik asit verilmelidir. Ancak anne risk grubunda i
(daha énce néral tiip defektli bebek dogurmus vey]
gebelik sirasinda antiepileptik ilag kullanacaksd
doz 4 mg/giin olmahdr. Etkili tedavi igin, folik as|
replasmanina gebelikten 1 ay dnce baslanmal
- i

D —

35.Asagidaki vitaminlerden hangisinin
prekonsepsiyonel dénemin iki ay &ncesinden
kullanil bagl bebeklerde lumbosakral

Slg ing geli riskini azaltir?
(Sonbahar 2005)
A) Vitamin K B) Vitamin B12
C) Folik asit D) Vitamin A

E) Vitamin C
Dogru cevap: C

Terminal ileumu etkileyen hastaliklar (rezeksiyon, Crohn
hastaligi, badirsak tiiberkilozu, neonatal nekrotizan
enterokolit) B12 vitamini eksikligine neden olur.

38.Hangisi intrinsik faktoriin salinimini primer olarak
kontrol eder? (Sonbahar-88)
A) Vagus
C) Gastrin

B) Histamin
D) HCI
E) Ekzojen B12 vitamin
Dogru cevap: E
intrinsik faktériin salinimini primer olarak ekzojen
B12 vitamini kontrol eder.

39.intrinsik faktorle birleserek ileumdan emilen
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-87)

A) Demir
C) Kalsiyum

B) Siyanokobalamin
D) Folik asit
E) Yagda eriyen vitaminler

Dogru cevap: B

Diyetle alinan B12 vitamini (siyanokobalamin), R
proteini ile birleserek bagirsaga gecer. Bagirsagin
alkali ortaminda R proteininden ayrilir ve mide
fundusunda sentezlenen intrinsik faktor ile birlesir.
intrinsik faktdr eksikligi ve mide rezeksiyonlannda

Temel Bilimler 45. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 133

gorulebilen klinik belirti ve bulgular arasinda yer
almaz? (Ilkbahar 2014 Orijinal)
A) Hipokromik mikrositer anemi B) Hipotoni
C) Huzursuzluk D) Gelisme geriligi
E) Parestezi
Dogru cevap: A

@
E
c

L
r
]

@




Temel Bilimler 45. soru
Tum Tus Sorularn Pediatri 1. Fasikdl
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Bu soru, baska bir hoca tarafindan $Gyle de sorulabilird: Pernisiyoz _anemi, intrinsik faktér salgilayan

paryetal  hiicrelere  karsi  antikor  gelismesi
Yumurta, sOt, balik, peynir gibi hayvansal gidalar yemekten pek buna bagl olarak IF-B12 vitamini kompleksinin
uyusma ve kr.:vel kayb, ;e::lwh::izsl?l:‘huli istahsizlik, carpint olusamamas( Yo megaloblastik apem geli$me5i
/ : 2 sl RS durumudur.  Schilling testi ile aneminin intrinsik
kayetl t. M de glossit ve stomatiti gbzl A A X pipudnter S :
:,;y:;,:".;',ru hodobll it ,:l;f,: faktor eksikligine mi, B12 vitamini eksikligine mi
saptaniyor, yoksa terminal ileumdan emilim bozukluguna mi

Asagidakilerden hangisinin, bu hastanin diger klinik ve

arasinda beklenmez?
(Ilkbahar 2014 BENZERI) Schiling testi

Th Hastaya 1 mg WB12 uygulamr. Beraberinde PO
Temel Blllmler 45 _soru = Radyoaktif siyanokobalamin verilir. 24 saatlik
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl 1.Asama | idrar toplamr. Disiik idrar B12'i elde edilirse
Sayfa 134 bu asama B12 eksikligini diyet eksikligini

veya kobalamin emilim defektini gosterir.

B12 vitamini et, yumurta, sit, peynir, balikta bo.

bulunur. Giinliik gereksinim 1-5 mikrogramadir. Asis 1. asama tekrarlanir aynca IF ilave edilir. IF
ortam, yiiksek Is ve Isik, vitaminin bozulmasin 2.Asama | eksikligini diger vit. B12 malabsorbsiyon
neden olur. B12vitamini eksikliginde barsak epitel| nedenlerden ayirt eder.

kemik iligi, sag gibi hizli blydiyen dokularda DNA ) 1. ] e
sentezi yapilamaz. Hiicre boliinmesi etkilenereA 3.Asama ve pankrreaﬁk yetersizligi gosterir.

megaloblastik anemi olusur.
1. asama antibiyotik katilarak tekrarlamr. Eger

B12 vitamini eksikliginde halsizlik, yorgunluk, egzersiz 1. ve 2. asamada testte dsiiklik ve
dispnesi, istem disi hareketler, demans bulgular 4.Asama | 4. asamada Schiling testi normale dnerse
gozlenebilir. bakteriyel overgrowth ileal hastaliktan
Ayrica tipik olarak makrositer anemi géziki ayirt edilir.

Bununla beraber [6kosit ve trombosit sayisindg |

azalma, retikillositopeni, I6kosit gekirdeklerindg

hipersegmentasyon, anizositoz, poikilositoz vardi 43.Safra  obstruksiyonu  olanlarda  asagidaki
Idrarda metilmalonik asit artar. vitaminlerden hangisinin eksikligi beklenmez?
Eksikliginde SSS bulgusu olarak, spinal kordur] (Ilkbahar-91)
posteriyor ve lateral kordonlar tutulumu ile karakterizg A) A vitamini B) B12 vitamin
“Subakut kombine dejenerasyon” ve buna bagl olara C) D vitamini D) E vitamini
sinir iletim hizinda azalma, his ve kuvwvet kayb E) K vitamini
ekstrapramidal tipte istem disi hareketler, demang <
g koma ve 6lim goralebilir. Dogru cevap: B
s B12 vitamini eksikliginde hipokrom mikrositer anem| Safra asitleri yaglarin emilmesini, boylece yagda
4} degil, makrositer anemi beklenir. eriyen vitaminlerin emilmesine yardimei olur. Safra
= = = " yollar obstruksiyonunda yagda eriyen A, D, E, K
41.Vitamin B12 eksikligini tespit etmede en duvarl vitaminlerinin eksikligi gériilebilirken, suda eriyen
inceleme asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-93) vitaminlerden olan B12'nin eksikliginin gériilmesi
A) idrarda formiminoglutamik asit artmasi beklenmez.
B) Intrensek faktor tayini mo o o -
C) idrarda metilmalonik asidin artmasi 44.B12 vitamini yetmezliginde kullanilan ilag
D) Schilling testi asgagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-87)
E) Gastrik asit olgimu A) Transkobalamin B) Hidroksikobalamin
Dogru cevap: C C) Transferrin D) Folik asit

= E) Metil kobalamin
Vitamin B12 eksikliginde, idrarda bol miktarda

metil malonik asit atilir. Bu test Vitamin B12 eksikligi Dogru cevap: B

tan|§|nm konmasinda duyarli ve onemli testtir. B12 vitamini yetersizliginde en gok kullanilan ilaglar;

Schilling testi ise vitamin B12 eksikliginin etyolojisinin iy i ve hidroksi indir.

el e Vitaminin aktif formu ise metilkobalamindir.
Temel Bilimler 45. soru . Tedavide megaloblastik anemi varsa 10 ug/gin IM
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl olarak 3 giin, nérolojik bulgular varsa 1 mg/giin iM 2
Sayfa 134 hafta streyle B12 vitamini (siyanokobalamin ya da
42.Pernisiy6z anemili kisi, iki sene énce aldigi e In) ¥enimelids

pernisiyéz anemi tedavisine ragmen sikayetleri B12 vitanimi eksikliginde tedavide sadece folik

siirliyor. Bu t tani igin g ilerden asit kullanilirsa, anemi gibi DNA replikasyon

hangisini éncelikle istersiniz? (llkbahar-91) yavaslamasina bagh bulgular duzelir, noérolojik

A) Schilling testi B) Mide astti bozukluklar B12 vitamini veriimeden duzelmez. B12

C) B12 vitamin dizeyi D) Histamin dazeyi eksikliginin bulgulan eksiklik basladiktan genellikle 1-4

E) Gastrin seviyesi yilsontaglkar

Dogru cevap: A
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16.Asag den hangisi N %15-20'sinin
genital sisteminde kolonize olarak yenidoganda

menenjite_neden olur? (Sonbahar-99)
A) S. pyogenes B) S. agalactia
C) S. aureus D) S. bovis

E) Enterokok
Dogru cevap: B

Yenidogan sepsis hemen her zaman menenjitle
beraber gériiliir. Yenidoganlarda menenjitin de en
sik nedeni grup B streptokoklardir (S. Agalactia).
Bu mikroorganizma genital sistemde kolonize
olarak dogum sirasinda bebege gecip sepsis ve
menenjite neden olabilir.

17.Asagidaki  bakterilerden hangisi yenidogan
déneminde (0-1 ay) akut menenjite gn_sik neden
olur? (Sonbahar 2010)
A) Streptococcus pneumoniae
B) Haemophilus influenzae
C) Salmonella
D) Grup B streptokok
E) Neisseria meningitidis

Neonatal menenjitin klinik bulgulari sunlardir;
1. Hipo veya hipertermi
2. Letarji, irritabilite, tonus degisiklikleri ve
huzursuziuk
3. Siyanoz, solukluk, petesi, sklerem ve sarilik gibi
nonspesifik deri bulgulari
Beslenme bozuklugu, Kusma, ishal, abdominal
distansiyon, emme bozuklugu
Takipne, respiratuar distres, apne
. Tasikardi, hipotansiyon
Hipo veya hiperglisemi
. Metabolik asidoz
9. Fontanel gerginligi

IS

o N oo

Gériildiigii gibi meningeal irritasyon bulgulari olarak
adlandirilan ense sertligi, Kernig ve Brudzinski
belirtileri yenidogan déneminde gériilmezler.

2

=

.Otuz yasindaki takipsiz gebeligi olan annenin 3.
gebeliginden normal yol ile zamaninda 3.400 gram
dogan erkek bebegin dogum sonrasi sorunu olmuyor.
Postnatal 24. saatinde taburcu edilen bebek 2 giin sonra
gozlerinde akinti ile bagvuruyor. Muayenesinde her iki
gozde kizariklik, géz kapaklarinda 6dem ve belirgin

Temel Bilimler 51. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 078

purtlan akinti tespit ediliyor. Keratit saptanmiyor.

Bu bebekteki tablonun nedeni
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2023)

A) Dogum sonrasi uygulanan gimus nitrat

18. Yenidoganda, konakgida hucre igine yerleserek
menenjit yapan etken hangisidir? (ilkbahar-93)

A) Listeria monositogenes B) E. coli
C) Lactobasillus turleri D) S. pyogenes
E) S. aureus

Dogru cevap: A

Listeria Gram (+) hareketli bakteridir.
Hucre icine yerlesirler. Ozellikle immtn sistemi zayif
olanlarda hastalik yaparlar.

Yenidoganlarda B grubu Streptekok ve E. coli gibi
menenjit etkenidirler. Ayrica plasentadan gegerek
t iseptika denilen hastalig

r
neden olabilir.

B) Neisseria gonorrhoeae

C) Chlamydia trachomatis

D) Nazolakrimal kanal tikanikligi
E) Herpes simplex

Dogru cevap: B

Yenidogan konjunktivitlerini sorgulayan oldukc¢a
kolay bir soru...

Yenidodan bebeklerde konjunktivitler genel olarak 3
baslikta anlatilir. Ortaya ¢ikma sirasi da g6z 6ntinde
bulunudurulacak olursa; ilk olarak gbz bakimi icin
uygulanan gumis nitratin neden oldugu kimyasal
konjunktivit bulgu verir. Gumus nitrat konjunktiviti
yasamin 6-8. Saatinde baslayan sulu géz akintisi

ile karakterizidir. ik 24 saat icinde geger ve pirilan

19. Yenidogan menenjitinde asagidaki bulgulardan
hangisi en az goriiliir? (Sonbahar-95)

A) Bradikardi B) Siyanoz
C) Apne D) Letarji
E) Ense sertligi

Dogru cevap: E

20.Neonatal menenjitte asagidakilerden hangisi

adriilmez? (Sonbahar-89)

A) Huzursuzluk B) Siyanoz

C) Apne D) Bulanti-kusma
E) Ense sertligi

Dogru cevap: E

Yenidogan dénemi ve sonrasinin klinik bulgulaninin
farklihgini  sorgulayan giizel bir soru. Dikkat,
fontanelin a¢tk olmasi nedeniyle klasik meningeal
irritasyon bulgulari yenidoganda gériilmez.

akint olmaz. ikinci sirada gonakok konjunktiviti ortaya
cikar ilk 24 saatte hafif buglu verir 24-48 saat arasinda
kizanklk purilan akinti meydana gelir ve tim gozu
tutup nadiren panoftalmi yapabili. C. Trachomatis
konjunktiviti 7-14. Glnde bulgu vermeye baslar
ve pirilan akintiya neden olabili. C. Trachomatis
konjunktivitinde  pnémoni  birlikteligi de  6nemli
bulgulardandir.

Soruda ilk 72 saat iginde baslayan konjunktivit
tariflenmis ve pirilan akintidan bahsedilmistir. Bu
durum gonakok konjunktivitine isaret etmektedir.

22.Yenidogan bir bebekte, hay 12. giiniind
goriilen konj ivitte asag den hangisi etken

olarak éncelikle diigiiniilmelidir? (Sonbahar-94)

A) Herpes virus B) Stafilokokus
C) Neisseria gonorrhae D) Klamidya
E) Streptokok

Dogru cevap: D
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Postmatir, SGA ve LGA bebekler

ikizden ikize transfiizyonda alici bebek

Maternofetal transflzyon

Annede hipertansiyon

Diyabetik anne bebegi

Methemoglobinemi

Beckwith-Wideman sendromu

Trizomi 13,18,21

Adrenogenital sendromu

Neonatal graves hastaligi

Fetal eritropoezin artmasi;

- Plasental yetmezlik (hipertansiyon, sigara,
preeklampsi, eklampsi, renovaskiler hast,
abrubsiyo plasenta)

- Siyanotik konjenital kalp hastaliklar

- iuBG

- Intrauterin asfiksi

Temel Bilimler 53. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 538

géralir. Daha buyilk ¢ocuklarda ve adélesanlarda akut
apandisiti taklit eden mezenter lenfadenit goriilebilir.
Gayta sulu olabilir, 16kosit icerebilir veya daha nadir
olarak kanli-mukuslu olabilir. Yersinia enterocolitica
septisemisi daha nadirdir ve genellikle 3 aydan
kuglk bebekler ve immin supreselerde gordlar.
Sistemik enfeksiyon sirasinda splenik veya hepatik
abse, osteomiyelit, septik artrit, menenijit, endokardit
ve mikotik anevrizma gorilebilir. Eksudatif farenijit,
pnoémoni, ampiyem, akciger absesi ve akut respiratuvar
distres sendromu daha nadirdir.

Yersinia enfeksiyonu riskini artiran 6zel durum demir
tedavisidir. Demir tedavisi, malarya ve gram negatif
bakterilerin virulansini - artirabilir. - Demirin ylksek
dozlari Yersinia enfeksiyonu riskini artirir.

KANAMA HASTALIKLARI

Temel

Bilimler 53. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

. Daha 6ncesinde hicbir sikayeti olmayan 7 yasindaki

erkek cocugun stinnet dncesi yapilan kan sayimmnda

Sayfa 538 trombositopeni ~ saptaniyor.  Ovykiisiinden, < 3
yasindayken tonsi i op! y gegirdigi ve

59. Beta talasemi major tanisi olan bes yasindaki erkek sonrasinda kanamasi olmadigi ogreniliyor.
hasta yuksek ates sikayetiyle getiriliyor. Oykustinden Bu hastada ¢ncelikle vyapiimasi gereken
demir selasyonu igin deferoksamin aldigi ogrenilen laboratuvar testi ) ilerden h: isidir?

hastanin 2 gundir, ginde 4-5 kez sulu ishalinin
oldugu ogreniliyor. Tam kan sayiminda beyaz kure
sayisi 36.000/mm?® olan hastadan kan kalturi aliniyor
ve sistemik antibiyotik tedavisi baslaniyor. Bir glin
sonra kan kiltirinde Greme oldudu izleniyor. Gram
yaymada gram negatif basil ve kokobasil gérdliyor.

Bu hastada gn_olas| etken asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2018 Orijinal)

A) Serratia spp.

B) Yersinia spp.

C) Citrobacter spp.
D) Enterobacter spp.
E) Proteus spp.

Dogru cevap: B

(llkbahar 2017 Orijinal)

A) Protrombin zamani B) Kanama zamani
C) Periferik yayma D) Kemik iligi aspirasyonu
E) Kan kalturi

Dogru cevap: C

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Asagidakilerden hangisi kanama bozukluklan igin ilk planda
istenen bir tarama testi degildir? (llkbahar 2017 BENZERI)

A) Aktive parsiyel tromboplastin zamani
B) Kanama zamani

C) Kemik iligi aspirasyonu

D) Periferik yayma

E) Kan sayimi

Dogru cevap: C

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:
Demir y amaci ile kullanan
ishal ve sepsise yol agma olasiligi en fazla olan gram negatif
basil ? 2018 BENZERI)
A) Enterobacter B) Yersinia
C) Proteus D) Serratia

E) Citrobacter
Dogru cevap: B

Mikrobiyoloji ve enfeksiyon hastaliklaninda bazi
mikroorganizmalar bazi 6zel durumiarda sik ve
agir enfeksiyonlara yol acar. Ornegin spesifik bir
immiin yetmezlikte spesifik mikroorganizmalar
gibi ya da asplenili hastalarda kapsdillii bakteriler
gibi. Bunlar iginde nadir gériilen ama yatkinlik
yarattigi durum kendine has oldugu icin sorulmus
direkt ve zor bir bilgi sorusu.

Yersinia enterocolitica enfeksiyonu en sik ishal,
ates ve karin agnisi ile karakterize enterokolit olarak
gorular. Kugik gocuklarda akut enterit seklinde sik

Cocukluk c¢aginda kanama degerlendirmesi
ve kanamaya neden olabilen trombosit-damar
duvarni-koaglilasyon faktérlerindeki bozukluklar
hematolojinin sinaviarda en ¢ok sorgulanan
konularindandir. Burada da her ne kadar
trombositopeni sorgulaniyor gibi goziikse de ayirici
tanida periferik yaymanin énemi vurgulanmistir.
Pediatrik hematolojinin en temel konularindan
birisi kanamali gocuga yaklasim.

Trombositopeni varliginda kanama zamaninda
uzama beklenir ancak bu hastada oldugu gibi tam kan
sayimi gevre Kan yaymasi ile birlikte degerlendirilirse
anlami ve taniya katkisi ¢ok daha fazla artar.
Oncelikle trombositopeniye eslik eden anemi, Iokopeni
varligi, mikroskobide her sahada gérilen trombosit
sayisi, trombositlerin kiime yapip yapmadik- lan
degerlendirilmelidir.  Hicbir sikayeti olmayan ve
gecmiginde cerrahi girisimine ragmen kanama
problemi yasamamis bir hastada trombositopeni




Dogru Cevap:E
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 61

61. Konjenital toksoplazmoz ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

A) Ugiincii trimesterde fetiise gegisriski diger donemlere gére daha disiiktir.

B) Annenin birinci timesterde edindigi enfeksiyonlarda fetusteki bulgular daha hafiftir.
C) Annenin gebelik 6ncesi hastaligl gecirmis olmasi riski arttirir.

D) Uglincti trimesterde enfekte olan bebeklerin gogu semptomatik dogar.

E) Konjenital toksoplazmozda beyinde kalsifikasyonlar saptanabilir.

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Rubeola, kizamik enfeksiyonuna neden olan
virustur. 9-14 gunlik inkiibasyon periyodu sonrasi
ates, Oksurlk, konjunktivit ve koriza ile karakterize
bir prodromal déneme neden olur. Dokinti éncesi
Koplik lekelerinin (kizarik bukkal mukoza Gzerinde,
kiglk beyaz paplller seklinde gérilir) prodromal
dénemde goriilmesi, kizamik tanisi icin kiltirde Greme
olmasi kadar tanisal ve patognomoniktir. Ardindan
makilopapiler dokinti ortaya cikar.

Enfeksiyonun, otitis media, pnémoni, bronsiyolit,
krup ve ensefalit gibi erken dénem komplikasyonlari,
Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) gibi ge¢
doénem komplikasyonlar gérilebilir.

Vaka takdimleri seklinde, transplasental gegis

Yenidogan

toksoplazmozis daha sik hidrosefali yapmakla
birlikte hasta mikrosefali ile de gelebilir.

Notlarimizda da yer vermis oldugumuz pediatri
textbooklarinda bulunan tablolar ve ayrica intrauterin
infeksiyonlar bash@ altinda hastaliklann o6zellikleri
tek tek incelendiginde “Kabakulak” infeksiyonu ve
mikrosefali arasinda bir iligkinin vurgulanmamis
oldugu gérilecektir

Temel Bilimler 61. soru
Tum Tus Sorulan Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 080

5. Yenidogan bir hidrosefali, koryoretinit ve

gliphesiyle maternal kizamik yonunun
suglandigi abortus ve fetal kizamik vakalar
bildirilmis olmasina ragmen, Rubeola’nin
intrauterin  olarak anneden fetusa gegis
gostermedigi  ve konjenital enfeksiyona yol
agmadigi kabul edilmektedir.

3. Asagidakilerden hangisiintrauterin enfeksiyonlarin
klinik bulgularindan biri degildir? (Sonbahar 2007)
A) Duisuk dogum agirhgr B) Hepatosplenomegali
C) Sanlk D) Ambigus genitalya
E) intrakraniyal kalsifikasyonlar
Dogru cevap: D

Diisiik dogum agirhg esas olarak, konjenital
Toksoplazmozis, Sitomegalovirus, Varisella ve Sifiliz
enfeksiyonlarinin bulgusudur.

Hepatosplenomegali esas olarak, konjenital
ool i \ e

Temel Bilimler 61. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 080

Seaames v

Toksoplazmozis,  Sitomegalovirus ve  Herpes
enfeksiyonlarinin bulgusudur.

Ambigus genitalya, dis genital yapilarina bakarak bir
yenidoganin disi mi, yoksa erkek mi olduguna karar
verilememesi durumudur. Fetal hayatin 6. haftasinda
baslayip, 12. haftasinda sonlanan cinsel farklilasmada
ortaya gikan problemlerin bir sonucudur. En stk nedeni
konjenital adrenal hiperplazi ve konjenital adrenal
hiperplazinin de en sik nedeni 21-hidroksilaz
enzim eksikligidir. Konjenital enfeksiyonlar ambigus
genitalyaya neden olmazlar.

4. Asag i jeni yonlarin hangisinde
mikrosefali gériilmesi beklenmez? (Sonbahar 2011)
A) Sitomegalovirus B) Herpes simpleks virus
C) Rubella D) Toksoplazmozis

E) Kabakulak
Dogru cevap: E

Konjenital toksoplazmozisin ilk bakista hidrosefaliyi
cagristirmasi dogaldir (ve zaten de bdyle olmalidir);
ancak pediyatride ana kural nettir. Konjenital

intrakraniyalkalsifikasyon birlikteligigériilmesinde
oncelikle asagidakilerden hangisi diisiini ir?
(Sonbahar-87)

A) Herpes Simpleks enfeksiyonu
B) Rubella

C) Toksoplazmozis

D) Sitomegalik inklizyon hastaligi
E) Coxsackie virus enfeksiyonu

Dogru cevap: C

Yenidoganda hidrosefali, koryoretinit ve
intrakraniyal kalsifikasyon birlikteligigoriilmesinde
ilk 6nce toksoplazmozis diiglintiimelidir.

6. Konjenital toksoplazmoziste asagidaki
semptomlardan hangisi pulunmaz? (Sonbahar-89)

A) Vezikiiler deri dokintusu B) Koryoretinit
C) Hepatomegali D) Lenfadenopati
E) Intrakraniyal kalsifikasyon

Dogru cevap: A

Konjenital Toksoplazmozis  enfeksiyonunda

vezikiiler deri dokiintiileri goriilmez. Vezikiiler

deri dokiintlileri, konjenital herpes ve varisella
ksiyonlarinda beklenen bulg dir.

7. Konjenital  toksoplazmoziste asagidakilerden
hangisi glmaz? (llkbahar-90)

A) Intrakraniyal kalsifikasyon B) Hidrosefali
C) Koryoretinit D) Osteokondrit
E) Makulopaptler dokinti
Dogru cevap: D

Konjenital toksoplazmozisde plasenta yoluyla parazit
bebede gecer. Erken donemdeki gegislerde dusik
gozienir. Gebeligin son donemindeki gegiste ise
dogumda genellikle hafif seyreden tablo ortaya gikar.
Kronik koryoretinit, sarilik, hepatosplenomegali,
makiilopapliler dokiinti, trombositopenik
purpura, intrakraniyal Kalsifikasyon, opustotonus,
konvulsiyon, hidrosefali ya da mikrosefali ve
lenfadenopati géraldr.

Konj | tok | Ziste kondrit gorilmez.

(o) kondrit jenital Sifilizin

g
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olan akraba olmamasi, Alport sendromuna ait diger
tipik bulgularin olmamasi (anterior lentikonus, korneal
lezyon) bu hastali§ dislamaktadir.

idiyopatik selim familyal hematiiri (ince bazal
membran hastalil), sporadik ya da otozomal
dominant gegisli birdurumdur. Bu hastalarda enfeksiyon
doénemlerinde makroskopik hale gelebilen mikroskopik
hematuri vardir. Proteintri, hipertansiyon ve bébrek
yetmezligi cok nadirdir. Alport sendromundaki gibi bir
kollajen mutasyonu saptanmistir ki biyopside de tek
bulgu ince membran incelmesidir. Ailede hem erkek
hem kizda gorilmesi ve anne-babada da olmasi
otozomal dominant gegisi distnddrir.

Membrandz glomeriilonefrit, eriskinlerde sik gérillse
de cocuklarda ok nadirdir. Ozellikle 30 yas uzerinde
gorular. Altta yatan bir enfeksiyon, ilag kullanimi gibi
faktorler etken olabilir. Nefrotik sendrom tablosu
hakimdir ve hematuri de bulunabilir.

Mezanjiokapiller ~ glomeriilonefrit (membrano-
proliferatif glomeriilonefrit) de eriskinlerde daha
siktir. Altta yatan bir enfeksiyon, malign veya oteimmiin
hastalik gibi faktérler etken olabilir. Hem hematri hem
de proteiniri yapar.

I. Glomertllerde mesangiumda IgA birikimi olur.
Il. Tani igin bobrek biyopsisi yapilabilir.

IIl. Serum kompleman C3 dizeyi dusuktr.

IV. Son dénem bobrek hastaligina ilerleyebilir.

Gocukluk gadi IgA nefropatisiyle ilgili yukaridaki
if: dogruolanlar g ilerir isi

1
birlikte verilmistir? (Sonbahar 2018 Orijinal)

A)lvelll B)llvelll
C)lvelV D)l llvelV

E)II, lllve IV

Dogru cevap: D

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Cocuklarda IgA nefropatisi ile ilgili olarak agagidaki
ifadelerden hangisi yanlistir? (Sonbahar 2018 BENZERI)

A) Bébrek biyopsisinde mezangiumda IgA birikimi saptanir.
B) Henoch Schénlein vaskilitinin  bobrek tutulumu
nefropatisine benzer.

IgA

<) olan bobrek

ve isi
yetmezligine gidis daha hizlidir.
D) Hipokomplementemi gériilur.
E) Cocuklarda gérillen en sik kronik glomeriller hastaliktir.

Dogru cevap: D

Hipokomplementemik olmayan nefrit sorularinda
cevap olabilecek 6nemli h Itklanin basinda IgA
nefropatisi gelir. Olasi diger secenekler Henoch-
Schénlein vaskiiliti, Alport sendromu, membranéz
nefropati ve ANCA(+) vaskiilitler olabilir.

IgA nefropatisi, cocuklarda en sik gértlen kronik
glomertlonefrittir ve makroskopik hematirinin en
stk nedenidir. Mesangioproliferatif nefrit olarak
bilinir. Genellikle 15-20 yildan énce kronik bdbrek
yetmezligine gidis gorilmez. Ancak hipertansiyon,
proteiniri ve biyopside kresent saptanmasi kétu
prognostik faktorlerdir.

Mesangiumda IgA birikimi ile seyreden vaskilit, IgA
vaskiilitidir (=Henoch Schénlein vaskilit). Lupus
nefritinden ve membranoproliferatif nefritten en
onemli farki da IgA nefropatisinde kompleman C3
diizeylerinin normal olmasidir.

I6A nefropatisinin en énemli 8zellikleri:

- Biyopside mezangial hiicrelerde proliferasyon
ve IgA depolanmasi gériilmesi

- Hipokomp! temik ol (serum/ €3
diizeyleri normaldir)
- Henoch-Schénlein vaskiilitinin bobrek

tutulumunun benzedigi nefrit olmas

En sik goriilen kronik glomeriilonefrit olmasi

- Gocuklarda tekrarlayan makroskopik
hematiirinin en sk nedeni olmasi

Son donem bobrek yetmezligine gidis igin
kotii - prognostik faktérler: Hipertansiyon,
proteiniiri, biyopside kresent goriilmesi ve
babrek fonksiyonlarinda bozulma

'
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1

On yasinda bir erkek cocuk kirmiz renkli idrar yapma
ve idrar miktarinda azalma sikayetleriyle acil servise
getiriliyor. G6z kapaklarinda ve bacak 6n yliziinde 6dem
saptanan gocugun kan basinci 135/85 mmHg, serum
C3 duzeyi distk ve BUN diizeyi artmis bulunuyor.

Bu cocuk igin gn_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Ilkbahar 2010)

A) Akut poststreptokokkal glomerulonefrit
B) Imminoglobulin A nefropatisi

C) Goodpasture sendromu

D) idyopatik hizli ilerleyen glomerilonefrit
E) Alport sendromu

Dogru cevap: A

Pediatrik  nefrolojinin  en  ¢ok  sorulan
iki  hastaligindan  birisi; Bir tanesi akut
poststreptekoksik glomeriilonefrit, digeri minimal
degisiklik  hastaligr. Akut poststreptekoksik
glomeriilonefritde  tiim bulunmasi beklenen
parametreler hem klinik hem laboratuvar olarak
hem de olasi komplikasyonlar ¢ok iyi bilinmeli.

Hipertansiyon, bifissir 6dem, azotemi ve hematiirisi
olan yani nefritik sendrom ile basvuran bir olgu
sorulmakta. Cocuklarda nefritik sendromun en sik
nedeni olan akut poststreptokoksik glomeriilonefrit
(APSGN) sorgulanmis.

Cocugun 5-15 yas arasinda olmasi ve kompleman
C3 duzeyinin dustik olmasi da akut poststreptokoksik
glomerilonefrit tanisi ile uyumlu 6nemli ipuglandir.

+ APSGN bir immun kompleks hastaligidir. Serum
hastaligina benzer. Bogaz (serotip 12) ve deri
(serotip 49) enfeksiyonlarina bagl nefrit epidemileri
bildirilse de, gogunlukla sporadik bir hastaliktir.

En sik 5-12 yaglar arasinda gorilir. Ug yasindan
oénce nadirdir.
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« Enfeksiyon ile nefrit arasinda latent siire 3. Serum kompleman C3 diizeyinin diigiik olmasi

vardir (bogaz enfeksiyonu igin 1-2 hafta, deri asagidaki glomeriilonefrit tiplerinin hangisinde
enfeksiyonlari icin 3-6 hafta). tipik bir 6zellik dedildir? (ilkbahar 2008)

« Kompleman sistemi alternatif yoldan aktive edilir.
Bu nedenle diigen kompleman C3'tiir. APSGN B) Lupus nefriti
olgulari tipik olarak akut nefritik sendrom ile C) Membranoproliferatif glomeriilonefrit
bagvururlar: D) Sant nefriti

Ani baglayan makroskopik hemattiri E) Akut poststreptokoksik glomerulonefrit

A) Goodpasture sendromu

Bdem: Glomerulotibiiler dengesizlik sonucu su
ve tuz tutulumu olur. Ozellikle goz kapakiar ve
bacaklardadir. Neredeysehersene yapediatriden yadadahiliyeden
Hipertansiyon gelen en azindan seceneklerde komplemant
sorgulayan, mutlaka bir tane kompleman sorusu
vardir. Bu soruda hipokomplementemi ile giden
glomeriilonefrit tiplerinin bilinmesi istenmektedir.

Dogru cevap: A

Oligiiri, bébrek yetmezligi (Ure ve kreatinin
artigl)

* Suvetuztutulumunabagl periferik ddem gorilebilir.
Ciddivakalarda hipertansiyon veya hipervolemiye
bagl kalp yetmezligi (kardiyomegali, plevral mayi)
gelisebilir. Akut bobrek yetmezligi ve hipertansif

Goodpasture sendromu  cocuklarda  nadirdir.
Hastaligin patogenezinde akciger ve glomeril bazal
membrana karsi olusmus antikorlar rol oynar. ilk
semptom genellikle hemoptizidir. Haftalar icerisinde
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— pati diger komp onfardir. hemattiri, proteiniiri ve progresif bébrek yetersizligi
« Diiirez 1-2 haftada baglar. Makroskopik hemattri gelisir  Goodpasture ~ sendromu  digindaki
1-3 hafta, mikroskopik hematuri 1 yil devam segenekierde antikor ve kompleman birlesip
edebilir (en geg kaybolan bulgu, mikroskopik bazal membrana yerlesir, ancak Goodpasture
hematiiridir). sendromunun  patogenezinde komplemanlar rol
« Proteinri ve hipertansiyon 4-6 haftada normale oynamadigindan C3 normaldir.
déner. Diger butun seceneklerdeki hastaliklarda kompleman
+ C3en geg 6-8 haftada yukselir. duser.
2. Akut poststreptokoksik glomeriilonefrit ile Goodpasture sendromunda kompleman diisiikligi
ilgili asagidaki ifadelerden hangisi yanlistir? beklenmez.
(Sonbahar 2010) K L 3(C3)d K nefritl
ompleman lislik nefritler
A) Serum C3 duzeyleri dustiktr. B {€3)
B) Nefrit genellikle kendini sinirlar ve iyi prognozludur. CH 50 c3 Cc4
C) Rekirrens siktir.
D) 5-12 yaslan arasinda sik goralur. APSGN Diistik Diisiik Normal
E) Mikroskopik hematuri vardir. MPGN Tip-1 Dustk | Disiik/Normat | Dsiik
- U
Dogru cevap: C B b o §
Akut poststreptokoksik glomerdlonefritin (APSGN) MPGN Tip-Il RUHK DU hormal
temel 6zelliklerinden birini sorgulayan ama ikisi de Lupus nefriti Diisiik Diisiik Diisiik
streptokok enfeksiyonuna sekonder gelistikleri — — — —
halde akut romatizmal atesten farkinin bilinmesini $ant nefriti Disiik Diisk Dusik

isteyen klasik bir bilgi sorusu. Subakut bakteriyel

APSGN'nin tekrarlamadidive bu nedenle de penisilin endokardit
profilaksisi gerektirmedigi derslerde vurgulanan
ve soru degeri tasiyan ozelliklerdendir. En sik 5-12

Dlsiik Dilsiik Dilsiik

*** Kriyoglobiilinemi ve viseral abseler de C3 disiik nefrit
nedenlerindendir.

yaslan arasinda géralar. Ug yasindan énce nadirdir. —y

+ APSGN, bir immiinkompleks hastaligidir.

USYE'de siklikla §erotlp 12, piyodermide ise 4. Asad ilerden hangisinde hipokompl \temi
49 neden olur. Bir gocudun bunlarla 2. kez beklenen bulgulardan biri deildir? (ilkbahar 2001)
karsilagsmasi zordur; o nedenle akut romatizmal

atesten farkli olarak bu hasta grubunda benzatin A) Sistemik lupus eritematosis

penisilin proflaksisi gerekmez. Kendisini sinirlayan B) Membranéz glomerilonefrit

bir hastaliktir. Sekelsiz atlatilabilir. C) Membranoproliferatif glomertlonefrit

D) Sant nefriti

« Dilirez 1-2 haftada baslar. Makroskopik hematiri E) Akut poststreptokoksik glomerlonefrit

1-3 hafta, mikroskopik hematiri 1 yil devam .

edebilir (en ge¢ kaybolan bulgu mikroskopik Dogru cevap: B

hematiridir). Membrandz glomeriilonefrit, daha cok biyik
« C3diglktir. cocuklarda ve addlesanlarda gortlur. Belirgin proteintri

Akut poststreptokoksik glomeriilonefritin ve steroide cevapsizlik vardir. Patogenez bilinmiyor
tekrarlamasi beklenmez.
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GOCUKLUK DONEMININ
MALIGN HASTALIKLARI

1. Asagidaki kanser tiplerinden hangisinin gelisimi
Epstein Barr virusu ile iliskili dedildir? (Sonbahar 99)

A) AIDS hastalarinda Kaposi sarkomu
B) Burkitt lenfoma
C) Hodgkin lenfoma
D) immiin yetmezlikli hastalarda leiomyosarkom
E) Nazofarenks karsinomu
Dogru cevap: A

Malignitelere zemin hazirlayan onkolojik viriisler
hem mikrobiyolojiden, hem dahiliyeden, hem de
pediatriden sinaviarda sik¢a karsimiza gelmekte.

EBV ile iliskili maligniteler:
Nazofarenks karsinomu
Endemik Burkitt lenfoma
Hodgkin lenfoma (miks ve lenfositten fakir)
X'e bagli lenfoproliferatif sendrom (Duncan)

Immiin suprese hastalarda leiomyosarkom ve MSS
lenfomasi

Hepatit B, C virisleri... Hepatik karsinoma
Insan papilloma virus... Serviks kanseri

AIDS hastalarinda kaposi sarkomu gelisi
EBV degil, HHV-8 sorumlu tutulmaktadir.

2. Asagidaki virlislerden hangisinin
etyopatogenezinde rol oynadigi gé i
(iIkbahar 94)

A) Adenovirus tip XII

B) Insan Papilloma virlisti

C) Coxackie B viris

D) Herpes virlis

E) insan immUinyetmezlik virtist
Dogru cevap: C

kanser

Coxackie B viriisii neden oldugu hastaliklarla
¢okg¢a karsimiza ¢ikar. Myokardit, perikardit,
pleurodinia, cold, ptik jit,
Jjuvenil diabet etkenlt d ama ignite ile
iligkisi gbsterilmemis. En ¢ok da viral myokardit ile
olan yakin iligkisi hi¢ unutulmayacak.

Onkojenik viruslar ile gelisen hastaliklar;

Human papilloma virus; Servikal displazi ve neoplazi
HBV; Hepatoselller karsinom

HSV tip II; Serviks kanseri.

DEE A ERIK ONKOLOJI

HTLV tip I; Akut T lenfosit hiicreli [6semi

HTLV tip II; Atipik taylt hicreli 16semi yapar. HTLV
RNA virtsuddr.

Adenoviriis aslinda sadece hayvanlarda karsinojenik
bir virus ama insanlarda bu 6zelligi gdsterimemesine
ragmen segeneklere konmus

AIDS hastalarinda kaposi sarkomu gelisiminden
HHV-8 sorumlu tutulmaktadir.

Coxackie A virlisiin herpangina ve el-ayak-agiz
sendromuna neden oldugu unutulmamalidir.

Coxackie B virlisiin kanser etyopatogenezinde rol
oynadigi gdsterilmemistir.

®

Hodgkin lenfoma en_cok asagidaki viruslardan
hangisiyle iligkilidir? (llkbahar 2010)

A) Parvovirus B) Epstein-Barr virusu
C) Hepatit B virusu D) Rotavirus
E) Insan papilloma virusu tip 16
Dogru cevap: B

Epstein Barr viriisii en ¢ok sebep oldugu malign
hastaliklar ve list solunum yolu enfeksiyonu tablosu
ile kars gelmektedir. Hodgkin lenf
iliskili oldugu tipler de ayrica sorulur.

Hodgkin Lenfoma Siniflandirmasi
1. Nodiiler lenfosit predominant tip: CD15 (-) ve CD
30(-)
2. Klasik Hodgkin lenfoma: CD 15 (+) ve CD 30 (+)
A. Lenfositten zengin tip
B. Nodiiler sklerozan tip: En sik gériilen tiptir.
Lakiner hiicreler vardir. Mediasteni tutan ve geng
bayanlarda gérlen tiptir.
C. Mikst selliiler tip: EBV ile iligkili tiplerdendir.

D. Lenfositten fakir tip: EBV ile iligkili tiplerdendir.
Cocukta AIDS ile ilgili tiptir.

4. Asagidakilerden hangisi AIDS'li  hastalarda
Epstein-Barr virus ile iligkili hastaliklardan biri
degildir? (Sonbahar 2008)

A) Lenfomalar
B) Lenfositik interstisyel pnémoni
C) Rabdomiyosarkom
D) Dilde sagli hucreli I6koplaki
E) Leiomiyosarkom

Dogru cevap: C

EBV’nin neden oldugu hem benign hem de malign
tiim hastaliklar ¢ok iyi bilinmelidir.




Hipertrofik KMP'de dev
QRS olduguna Pompei

486 4TUM TUS SORULARI Uzennden deglnm§lz
Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi: Sonugta kOIayca soruyu
Kas gl nozl t
Asagidaki ifadelerden hangisi Pompe (glikojen depo hastaligi yap |r|y0r
tip 1) hastalig icin dogru deqildir? (Sonbahar 2017 BENZERI) infantil form:
. s & Hipertrofik
A) Lizozomal tek glikojen depo hastaligidir el :
B) Siroz gelisimi hastaligin prognozunu belirleyen en dnemli kardiyomiyopati,
fakt6rdur hipotoni,
Q) Enzinreolasman tedavisinden.favda. qren glikgien. dego Asitmaltaz 3,75:;‘.13‘;9‘“’ 12
Klinik Bilimler 106. soru ll4fiompe gy [duvenilerisin
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl L‘;’rxy‘;“,;{"y‘;;gn
Sayfa 486 solunum yetmezligi
Enzim replasman
Bir metabolizma sorusunda su (i¢ ifadeden biri teiaviheilr
geciyorsa o sorunun _cevab/_ Pomp_e haslaltgld/r: V/Mc Ardle Miyofosforilaz Egzersiz intoleransi,
Hipertrofik kardiyomiyopati, enzimoterapi ve kas kramplan
lizozomal glikojen depo hastaligr T = Tip V. gibi + Hemolitik
Glikojen depo hastaliklarindan sadece kasi tutanlar anemi
tip Il, V ve VII'dir. Bunlardan tip Il igin hipertrofik Hipertrofik
kardiyomiyopati; tip VIl icin egzersiz miyopatisi tipik Lizozom itiskili |\ & omivopati, kal
bulgudur. Hem kasi hem karacigeri tutan glikojen Danon hastaig ;"‘CL":\’A':E PRkl yeteé?zugy;ﬂa'ebaglf
depo tip lII'tar. Tip Ill ve IV sirozla seyreden depo ) geger.
hastaliklandir. 2
Hipertrofik
i " AMP ile aktive kardiyomiyopati,
Glikojen depo Hastalig: Tip Il (Pompe Hastaligi) PRKAG2 eksikigi bibcen iriyopati, Keaviilsiyon,
« Alfa 1,4-glukozidaz enzimi eksiktir. Lizozomal kinaz y otozomal dominant
enzim eksikligine bagh tek glikojen depo Becen
hastaligidir. Bu enzim normalde hem 1,6 hem de Eriskinlerde proksimal
1,4 baglantilarini, glikojenden glukoza dénistimini Geg baslangich kas zayiflig) ve santral
saglayan lizozomal bir enzimdir. liguk cisim i in-1 sinir sisteminde de
" — . " - miyopatisi birikimi,
+ Bu enzim eksikliginde glikojenin yikiminda diger
enzimler normal oldugundan, hipoglisemi = = =
olugmaz, karbonhidrat ve lipit metabolizmasi ile f°g°gll_'se'at‘k'"f:2// T‘,P){"Z'llb‘d';les;v ’;ﬁd"’ .
& i Ari} osfogliserat mutaz gorulurler, fosfogliseral
dlg:tr anomaliler gérilmez. Mental retardasyon [iat ceildrogensz Idhaz eleikligiiXle bags
YORRJF: eksikligi gecer
+ infantil formunda hipotoni, hiporefleksi, kas |
gligslizliigli, makroglossi, hepatomegali ve
hipertrofik kardiyomyopati gelisir. EKG'de dev 11. Bir bucuk aylik erkek bebek basini tutamama, emmede
QRS dalgasi ve P-R kisalmasi énemlidir. gucluk, hizli soluk alip verme ve halsizlik sikayetleriyle
getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin  hipotonisite,
+ BebeKlern gogy aspirasyon pnomonisl, :solunum makroglossi, tasikardi, takipne ve hepatomegali saptaniyor.
kaslannqa yetersizlik ve kalp yetmezligi ile ilk yilda Posteroanterior  akciger grafisinde  kardiyomegalik
kaybedilir. oldugu  gozlenen  hastanin  elektrokardiyografik

incelemesinde yliksek voltaji QRS kompleksi ve kisa
PR araligi; ekokardiyografik incelemesinde ise hipertrofik
kardiyomiyopati tespit ediliyor.

* Enzimoterapi (alglukosidaz alfa) mimkiin olan en
kisa strede baslanmalidir.

Pompe hastaliginda karaciger tutulumu sonucu — .
siroza gidis beklenmez. Bu hastada eksikligi saptanmasi en_olasi enzim
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2019 Orijinal)

A) Miyofosforilaz

B) Asit a-glukozidaz
C) Fosforilaz kinaz
D) Fosfofruktokinaz
E) Glikojen sentetaz

ve Metabolik Hastaliklar,
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Dogru cevap: B
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Pansistolik iifiirimiin duyuldugu hastaliklar:

+ VSD'de mezokardiyak odakta (MCO) duyulur ve
sternum boyunca yayilir.

* A-V kapak yetmezligi (mitral yetmezlik ve trikiispit
yemezligi)

Sistolik ejeksiyon (iflirimii: Genelde sisolun
ortasinda duyulan ve semiluner kapak darhklarnnda
duyulan kresendo- dekresendo tarz afiriimlerdir.

Devamh difiirlim: Tum kalp siklusu boyunca duyulan
ve tipik olarak PDA'da duyulan uftrtmlerdir

Diyastolik iifiiriim: S2 ile baslayan ufariimlerdir ve
tipik olarak semilune rkpak yetersizligi ve AV kapak
darliklainda duyulur.

To-and-fro  Uflrlimi: Sistolik Uflirim yapan
bir hastalikla (VSD, aort darligl, pulmoner darlik)
ve diyastolik iiflirlim yapan bir hastalik (aort
yetersizligi, pulmoner yetersizlik) birlikte ise olarak
adlandirnlir.

Kardiyak siklusta birinci kalp sesi ile baglayip tiim
sistol boyunca devam eden ({iflirlim pansistolik
Uftirlimdiir.

. Asagidaki ital kalp h nin t isind

pansistolik iifi}riim duyulur? (ilkbahar 2012)

A) Atrial septal defekt

B) Ventrikiiler septal defekt
C) Patent duktus arteriyozus
D) Aort stenozu

E) Pulmoner stenoz

Dogru cevap: B

Soruda Uftirimiin tipi ile konjenital kalp hastaligi
iligkisinin bilinmesi isteniyor.Pediatride en sik
goriilen KKH VSD'dir ve mezokardiyak odakta
pansistolik (holosistolik) {fiirlim ile karakterizedir.

. Herhangi bir sikayeti olmayan 3 yasindaki gocukta

sternumun sol st kisminda sistolik ejeksiyon Gftrimu
ve S2de sabit giftlesme duyuluyor.

Bu cocukta en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar-94)

A) Atrial septal defekt

B) Ventrikiller septal defekt
C) Patent duktus arteriosus
D) Aort stenozu

E) Trikuspid yetmezIigi

Dogru cevap: A

Cocuklarda dogumsal kalp hastaliklarinda duyulan
Gfiiriimler sik¢a sorulmaktadir. Atrial septal defekt
GfiirGimdi interatrial santa bagl degil artmis akciger
pulmoner kan akimina bagl relative pulmoner
darliktir ve puimoner odakta sistolik ejeksiyon
Gfirdm ile karakterizedir.

Atrial septal defektli hastalar, lezyon c¢ok buyik
olmadikga asemptomatiktirler. Atrial septal defektte
duyulan sistolik ejeksiyon fliriimi, en iyi
sternumun sol orta ve iist kenarinda duyulur.S2’de
sabit giftlegme de tipik bulgudur.

Atrial septal defektte en iyi sternumun sol orta ve
list kenarinda sistolik ejeksiyon ufiirimi duyulur
ve S2'de sabit giftlesme tipiktir.

4. Bir gocugun kardiyak oskiiltasyonunda sternumun sol

kenari boyunca erken diastolik Gftirlim duyuluyor.

Bu hastada gncelikle asagidakilerden hangisi
diiglintiimelidir? (Sonbahar-97)

A) Aort stenozu

B) Ventrikuler septal defekt
C) Mitral stenoz

D) Atrial septal defekt

E) Aort yetmezligi

Dogru cevap: E

Cocuklarda erken diyastolik ifliriimler her zaman
patolojiktir ve semilliner kapak yetersizlikierinde
(aort ve pulmoner yetersizlik) gériliir.

Erken diastolik iifiiriim, aort ve pulmonerkapaklarin
yetmezliklerinde isitili. Aort yetmezliginde bu
uftrim, aort odaginda isitilirse de sternumun sol
kenar boyunca yayilir ve siklikla sol 3. interkostal
aralikta (Erb noktasi) en iyi duyulur.

Bir ¢ocugun kardiyak oskiiltasyonunda sternumun
sol kenari boyunca erken diastolik dflirdm
duyuluyorsa en olasi tani semiliiner kapak
yetersizligidir (Aort ve pulmoner yetmezlik).
Mitral stenoz da diastolik (firim yapar fakat,
middiastolik (f(irimle karakterizedir.

5. Asagidakilerden hangisi devam i iifiirim duyulmasi

ile karakterize bir hastaliktir? (ilkbahar-98)

A) Atrial septal defekt
B) Mitral stenoz
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RaIpTas TR ve graranr apers, |

PS, AS — | Midsistolik Ufurim

Erken diastolik ufurim ve geg

AP 7 | diastolik rutman

Mid  diastolik iflrim ve geg

¥, 1> | diastolik rulman

MY, TY(Ebstein),

VSD Pansistolik uftirim

PDA, Fistiil — | Devamli Gftrdim

Devamh iifiiriim (Makine fiiriimii)

1- Patent Duktus Arteriyozus
2- Koroner AV fistl
3- Sinis valsalva anevrizmasi rupture

Bu ve sonraki
isaretledigim 2 sayfada
Pansistolik Gfturumler
duyulan 3 hastalig
vermisiz: MY, TY, VSD
TY zaten siklarda yok
MY'nin Ufiriman apekste
olacagini séylemisiz
VSD'nin firdmundn sol
sternum kenarinda
olacagini yazmigiz

Bu 3 bilgi cok kolayca
birlestirilerek soru ¢ok net
olarak yapilyor
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Patent duktus arteriosus (PDA); inen aorta ile pulmoner
arter arasindaki intrauterin acikligin kapanamamasi
sonucu olusur. Sol klavikula altinda, sternumun sol tst
yaninda, devaml dftrim duyulur.

6. Bir gocukta apikalde belirgin olan sol sternuma ve
koltuk altina yayilan pansistolik bir tftriim ve diastolde
belirgin S3 ve S4 duyuluyor.
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2. Asagidaki

Dogru cevap: C

Mitral yetmezlik gocukluk caginda en sik Akut
Romatizmal Atese (ARA) sekonder olarak gelisir.
ARA'll hastalarda da en sik gorilen kapak lezyonu
mitral yetmezliktir ve sol koltuk altina yayilan apikal
pansistolik Gftrim tipik ozelliktir.

Mitral yetmezlikte apekste sol koltuk altina yayilan
pansistolik Ufiiriim isitilir. S$4 duyulmasi korda
yirtilmasi igin tipikdir.

83 yetmezligin derecesine bagl olarak siddetlenir
ve bunu Kkisa diyastolik bir rulman izleyebilir.
Diger hastaliklar igin Mitral stenoz ise apical
middiyastolik Ufiirlim ve presistolik siddetlenme
ile karakterizedir.

RADYOLOJiK DEGERLENDIRME

1. Posteroanterior telekardiyografide kalbin sol
kenarini olusturan konveksiteler asagidakilerden
hangisinde sirasiyla dogru olarak verilmistir?
(Sonbahar 96)

A) Pulmoner arter, sag atrium, sol ventrikul
B) Aort, pulmoner arter, sol ventrikil

C) Pulmoner arter, sol atrium, sol ventrikul
D) Aort, sol atrium, sol ventrikul

E) Aort, sag atrium, sag ventrikil

Dogru cevap: B

Telekardiyografide kalbin PA pozisyonda sag taraf
ve sol taraf sinirflarinin hangi yapilar tarafindan
olusturuldugunun iyi bilinmesi gerekir. Bu bilgi ile
kardiyak silletteki degisikliklerde nerelerin buyudugu
belirlenebilir.
Posteroanterior telekardiyografide kalbin sol
kenarini 3 ana konveksite olusturur. Bunlar sirasiyla
yukaridan asadiya dogru;

« Aortarki

« Ana ve sol pulmoner arterler

+ Sol ventrikiildiir.

Kalbin sag kenarini iki yapi olusturur. Bunlar da
siraslyla yukaridan asadiya dogru;

+ Vena kava superior

+ Sag atriumdur.

ital kalp h nin
teleradyografide karakteristik olarak pulmoner
damar gélgeleri gzalmistir? (Ilkbahar 2006)

A) Fallot tetralojisi

B) Ventrikiller septal defekt

C) Patent duktus arteriyozus

D) Atrial septal defekt

E) Buyuk arterlerin transpozisyonu

Dogru cevap: A

Fallot tetralojisinde  komponentierden  birisi
de pulmoner stenoz oldugundan akciger
kanlanmast  azalir. Diger segenekler soldan
saga santli vaskdlaritenin arttigi konjenital kalp
hastaliklaridir.

FALLOT TETRALOJISI

« En sik goériilen siyanotik dogumsal kalp
hastaligidir. Vakalarin gogunda siyanoz ilk yasta
gelisir.

+ Bu sendromu olusturan patolojik komponentler;

I Ventrikil septum defekti

II. Pulmoner stenoz (sad ventrikil cikisinda,
infundibiler bélgedeki kaslarin hipertrofisi ile
gelisir).

Aortanin dekstrapozisyonu ile ata biner tarzda

septumun zerinde yer almasi

V. Sag ventrikul hipertrofisi

* Radyografide kalp normal buyukliktedir. Pulmoner
arter segmenti kiiglilmustir. Kardiyak apeks yukari
cikmistir. Bu gériinim tahta pabug gorinimu olarak
adlandirilir. Akciger damarlanmasi azalmistir.

VSD, PDA, ASD asiyanotik sol santll KKH olup AC
kanlanmasi artmis ve telede pulmoner vaskularite
artmistir.

Biiyiik arter transpozisyonunda ise hasta siyanotiktir
ve yine pulmoner vaskilarite artmistir.

Fallot tetralojisinde pulmoner stenoz oldugundan
akciger kanlanmasi azalir. Bu yiizden telede
pul vaskiilarite a 5

SOLDAN SAGA SANTLI KONJENITAL
KALP HASTALIKLARI

. Gocukluk g¢aginda en_sik goriilen konjenital kalp

isidir? (Sonbahar 2001)

A) Atrial septal defekt

B) Ventrikiler septal defekt
C) Aort koarktasyonu

D) Pulmoner darlik

E) Aort darligi

Dogru cevap: B

Ventrikdiler septal defekt cocuklarda en stk goriilen
dogumsal kalp hastaligiair.
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isaretledigimier sayfada
Pansistolik tftrtimler
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vermisiz: MY, TY, VSD
TY zaten siklarda yok
MY'nin Ufurimiin apekste
olacagini séylemisiz
VSD'nin ufurGmindn sol
sternum kenarinda
olacagini yazmisiz

Bu 3 bilgi ¢ok kolayca
birlestirilerek soru ¢ok net
olarak yapilyor
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Kolay bir sorudur. En sik gorilen konjenital kalp
hastaligi olan Ventrikuler septal defektin klinik ve fizik
muayene bulgularinin bilinmesi istenmektedir. VSD
gocukluk ¢aginin en sik KKH ve siit gocuklarinda
en sk kalp yetersizligi nedenidir. Unutmamak
gerekir ki bir gocukta mezokardiyak odakta
duyulan pansistolik ifiirlim akla ilk olarak VSD'yi
getirmelidir.
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Soruda 45 gunluk konjestif kalp yetmezligi bulgularn
(sik ve zorlu soluma, emmeyi kisa stirede birakma, kilo
alamama, takipne, dispne, tasikardi ve hepatomegali)
ile gelen bir bebek verilmistir. Soldan saga gantl
hastaliklarda semptomlarin baslama zamani pulmoner
vaskdler direncin azalmasiyla 2. haftanin sonundadir.
Ventrikiiler septal defektin karakteristik Gflriimi
mezokardiyak odaktaki pansistolik iflirlimdiir. Bu
klinik bulgular ile bu Gfarimin beraberinde veriimesi
aklimiza ventrikuler septal defekti getirmelidir.

Pulmoner ve aort stenozunda sistolik ejeksiyon
ufurimi duyulurken aort koarktasyonunda sistolik
ejeksiyon ufiriimi en iyi sirtta duyulur.

Mitral valv prolapsusunda ise ge¢ sistolik Uftirim
duyulur.

7. Bes aylik erkek bebek sik nefes alma ve emerken
cabuk yorulma yakinmalariyla getiriliyor.  Fizik
muayenesinde, soluk goriinimde, subkostal ve
suprasternal gekilmeleri oldugu tespit ediliyor. Sternum
sol 3.ve 4. Interkostal aralikta 3/6 pansistolik Gftram
duyuluyor. Karaciger 4 cm ele geliyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2020 Orijinal)

A) Atriyal septal defekt

B) Ciddi pulmoner darlik

C) Patent duktus arteriyozus
D) Ventrikiler septal defekt
E) Ciddi aort dargi

Dogru cevap: D

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Ug aylik kiz hasta emerken yorulma, tarti alamama, hizl

nefes alma ve terleme sil getiriliyor. y i
odakta istolik dftrim 1

ve tasipneik oldugu gorilen hastanin karacigeri kot alti 5 cm el

geliyor. Ancak siyanozu saptanmiyor.

Bu hasta i¢in gn_olasi tam asagidakilerden hangisidir?

(Sonbahar 2020 BENZERI)

A) Atriyal septal defekt

B) Ventrikiler septal defekt
C) Patent duktus arteriyozus
D) Aort darlig

E) Pulmoner darlik

tagikardi, tasipne, terleme, tarti alamama ve
hepatomegali gibi tipik kalp yetmezligi bulgulari ile
prezente olurlar. Tim soldan saa santh konjenital
kalp hastaliklan gibi asiyanotiktirler. Muayenelerine
tipik olarak mezokardiyak odak (erb odagi) adi verilen
sol sternal 3 ve 4. Interkostal aralikta pansistolik
uftrim duyulur.

. Genig ventrikiiler septal defekt tanili bir cocukta

kalici olabilecek en onemli komplikasyon

g ilerden h isidir? (Sonbahar-97)

A) Kalp yetmezligi

B) Sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu
C) Pulmoner vaskiiler hastalik

D) Buyume-gelisme geriligi

E) Sol prekordiumda belirginlesme

Dogru cevap: C

Ventrikiiler septal defekt cocuklarda en stk KKH dir.
Ozellikle genis VSD’lerde en sik komplikasyon kalp
yetmezligidir. En ciddi ve geri dénlissiiz olabilen
komplikasyon ise Eisenmenger Sendromudur
(F ler hastalik). Deligin capi ile
ters orantili olarak sikligr artan komplikasyon ise
infektif endokardittir.

Genig VSD’li gocuklar, hastanelerde kalp yetmezligi
nedeniyle goriilen gocuklarin biiylik bir kismini
olusturur.

Kalp yetmezligi genellikle 2. aya kadar ortaya gikar.

Soldan saga santl ¢ocuklarin bir kisminda pulmoner
hipertansiyon gelisir. Bazi hastalarda nadiren 9 ay-
2 yasa kadar pulmoner vaskiler hastalik gelisir ve
inoperabl kabul edilirler.

VSD'nin en sik komplikasyonu: Konjestif kalp yetersizligi

Cocuklarda ventrikiiler septal defektin en 6nemli
ve irreversibl komplikasyonu: Pulmoner vaskiiler
hastaliktir (Eisenmenger Sendromu).

. Dogum sonrasli 2. giin eve gonderilen term bebek,

postnatal 45. ginde beslenme glclugu ve hizli nefes
alma sikayetleriyle getiriliyor. Fizik incelemesinde
solunum sayisi 80/dakika, kalp hizi 180 atim/dakika,
mezokardiyak odakta pansistolik ftrim ve karaciger
midklavikular hatta kot altinda 4 cm palpabl saptaniyor.
Akciger grafisinde kardiyomegali tespit ediliyor.

Bu bebek igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2023)

A) Perinatal asfiksi
B) Genis ventrikiler septal defekt
C) Fallot tetralojisi

Klinik Bilimler 107. soru
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D) Aort koarktasyonu
E) Trikuspit atrezisi

bgru cevap: B

Konjenital kalp hastaliklarindan ¢ocukluk cagindan

Ventrikiiler septal defekt, cocukluk ¢aginin en
sik gorilen konjenital kalp hastalifidir. Bu hastalar
dogduklarinda asemptomatiktir. Pulmoner vaskuler
direng dusttginde, ortalama 2-3 aylik ve sonrasinda,

en stk gériilen venrikiiler septal defekttir ve ¢ok
stk sorulmustur. Hemen her soruda da siyanozu
olmadigy, tipik fiiriimii ve yenidogan déneminden
sonra kalp yetmezligi gelistigi verilmistir.

Bu ve dnceki
isaretledigim 2 sayfada
Pansistolik tftrtimler
duyulan 3 hastaligi
vermisiz: MY, TY, VSD
TY zaten siklarda yok
MY'nin Ufurimiin apekste
olacagini séylemisiz
VSD'nin ufurGmindn sol
sternum kenarinda
olacagini yazmisiz

Bu 3 bilgi ¢ok kolayca
birlestirilerek soru ¢ok net
olarak yapilyor
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adrenal bez hormonlarinin

Bu hasta igin

A) Sa-rediktaz eksikligi

B) 11B-hidroksilaz eksikligi

C) Gonadal disgenezi

D) Leydig htcre hipoplazisi

E) Aromataz eksikligi
Dogru cevap: A

¢b6zmek icin yeterli...

skrotum, perineal hipc

amplitiidiinde artig, pubertenin baslangicinda
goériilen en erken ve temel degisikliktir.
salimm, LH'nin salinm sikik ve amplitidiinde
artisa yol agarak puberteyi baslatir. LH'nin artmasi
ile kizlarda ovaryumda d&strojen ve erkeklerde
testisten testosteron uretiminde artis olur ve hizla
erigkin duzeylerine ulasir. GnRH'nin pulsatil salinimi
ile beraber FSH diizeyi de yiikselir. Gonadlardan
androjen saliniminda artis ile sekonder cinsiyet
karakterleri belirginlesmeye baslar.

Adrenal bezden Kkortizol salimi veya hipofizer
prolaktinin puberteyi baslatici etkisi yoktur,

13.Uc aylk bebek, belirsiz dis genital ‘yapi nedeniyle
getiriliyor. Oykisiinden anne ve babanin 1. derece
kuzen oldugu, bebedin 3.000 g agiriginda dogdugu
ogreniliyor. Fizik muayenede genel durumunun iyi,

11B-hidroksilaz eksikliginde kortizol ve aldosteron
yapimi bozulur. Kizlar ambigus genitalya ile, erkekler
normal dis genital ile dogar. DOC artisina bagh
hipernatremi, hipertansiyon, hipopotasemi ve alkaloz
goraldr.

46,XY gonadal disgenezi (Swyer sendromu), dis
genitalin tamamen disi oldugu, streak gonadin
fonksiyon gérmemesi-AMH sentezi  yapamamasi
nedeni ile de vajina ve uterusu olan bu olgular
genellikle meme gelisiminin = olmamasi velveya
primer amenore ile bagvurularinda hipergonadotropik
hipogonadizm Klinigi ile tani alirlar.

Leydig hiicre hipoplazisinde dis genital genellikle
disi gérunimdedir. AMH salgisi normal oldugundan
mullerian yapilar yoktur. Pubertede sekonder seksuel
karakterlerde gelisim olmaz. Testosteron diizeyi dusuk,

L diizew admuishc

agirhik ve boyunun 50. persentilde oldugu saptaniyor.
inguinal bélgede bilateral palpabl gonadi olan hastada,
dis genital muayenede tek urogenital agiklik oldugu ve
fallusun kiiglik oldugu belirleniyor. Hemogram ve serum
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elektrolitieri normal olan hastanin karyotipinin 46 XY,
ultrasonografide ic genital yapilarin erkek cinsiyeti ile
uyumlu oldugu gériliyor. Hormonal degerlendirmesinde

dihidrotestosteron oraninin yiiksek oldugu saptaniyor.

tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2020 Orijinal)

Cinsiyet  gelisim  bozukluklarina
sorgulayan, sinavin en zor sorularindan birisi.
Laboratuvar tetkiklerinde verilen ipucu soruyu

intrauterin  dihidrotestosteron (DHT) yapiminin

Adrenal Bez Hastaliklari ile Ilgili Sorulabilecek

Onenmli Bilgiler

1. Aldosteron sentezinde rol almayan enzim..17
hidroksilaz

2. Kortizol sentezinde rol alan enzimler.. 20-22
desmolaz, 17, 3-beta, 21 ve 11 hidroksilazlar

. Tarama testinde yakalanamayan konjenital
adrenal hiperplazi... 17 Hidroksilaz eksikligi

4. Cushing hastaliginda beklenmeyen bulgu.. Boy
uzunlugu, erken puberte

Cushing hastaligi nedenini bulmada kullanil

testler.. Deksametazon supresyon testleri

. Adrenal yetmezlik tanisinda kullanilan testler..
Plazma ACTH diizeyi, ACTH uyari testi, Insiilin
hipoglisemi testi, Metirapon testi

w

o

o

azalmasi, etkilenen erkek fetuslarda agir bir kugkulu
eksternal genitalyaya neden olur. Testosteronun
biyosentez ve periferik etkisi normaldir.

Bu durumla en ok iligkili fenotip, kiigiik fallus, b

siniis ve kér bir vaginal posu olan erkek gocuklardir.
Testisler inguinal kanallarda veya labioskrotal
kivrimlardadir ve histolojik olarak
Mulleryan yapilar yoktur. Wolffian yapilar (vas
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Testosteronun kendi etkisi

gibi gézukmekledir.

d , ep | vezikiiller) bulunur.
Etkilenen gogu hasta kiz olarak bilinir.

ile wolffian kanallari
gerilemesine ragmen, drogenital sinlis ve eksternal
genitallerin maskulinizasyonu fetal maskulinizasyonun
kritik dénemindeki DHT’un etkisine baglidir. Yuzdeki
killanmanin artisi ve prostat biyimesi de DHT'a bagl

Biyokimyasal tani; bazal ve ozellikle de hCG
uyarildiktan sonra belirgin olarak artmis testosteron/
DHT orani (>17) ve yiksek idrar etiokolanolon/
androstenedion ve Sbeta/5alfa metabolitlerinin orani
ile birlikte normal serum testosteronu ve diisiik
veya normal DHT diizeylerine dayanir.

KONJENITAL ADRENAL HIPERPLAZILER

1.

Asagidaki enzimlerden hangisinin  eksikligi,
cinsel geligsim sirasinda virilizasyona neden olur?
(llkbahar 2003)

A) 17 alfa-hidroksilaz

B) 17-20 liyaz

C) 11 beta-hidroksilaz

D) 11 beta hidroksisteroid dehidrogenaz

E) 5 alfa-rediktaz

Dogru cevap: C

Virilizasyon= Androjenik etkiler= Kizda erkeklesme
bulgulari demektir. O halde soru bir kizda asiri
testesteron etkileri olarak da dis(indlebilir.

11 beta hidroksisteroid dehidrogenaz enziminin
eksikliginde mineralokortikoid reseptérleri artmis kortizol
tarafindan isgal edilir ve artmis intrarenal Kkortizol
sebebiyle sodyum retansiyonu ve potasyum sekresyonu
olur. Klinik olarak politiri, erken baslangi¢h hipertansiyon
gorlir.  Agir  hipopotasemi ve metabolik alkaloz
mevcuttur. Plazma renin ve aldosteron gok dustktir.

Referansimiz yanlig
segenegdi gosteriyor
Metirapon testi,
hipogonadizm icin degil;
ACTH rezenderi igin
yapllir.
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Diamond-Blackfan ya da Il
hipoplastik anemi, kemik iliginde eritroit seri ana hiicre
eksikligi sonucu olusur. EPO ve interlékin-3'e duyarlilik
azalmasi s6z konusudur. OD ve OR kaliimla gecer,
genellikle hayatin ilk 2-6 ayi icerisinde ortaya ¢ikar.
Serum ve idrar EPO duizeyi artmistir. Eritroid progenitér
hicrelerde apopitozis artmistir. Fankoni aplastik anemisi,
Shwachman Diamond Sendromu gibi bir yapim eksikligi
anemisidir ve retikulosit sayisi dustktdr.

Retikillosit artisinin olmadig anemiler:
*  Aplastik anemi
* Hipoplastik anemi
* Hipoproliferatif anemi
* Megaloblastik anemi

Hemolitik anemi ve kan kayiplarinda ise kemik iligi
kayba cevap verecegi icin eritrosit yapimint arttinir ve
daha gencken hucreleri dolagima verir ve retikiilosit
artigi goralar.

Hemolitik anemiler ve sebepleri:
A. Seliiler bozukluklara bagl;

1. Eritrosit membran defektleri: Herediter
sferositoz, herediter eliptositoz, herediter
piropoikilositoz, herediter stomatositoz,
paroksismal nokturnal hemoglobindiri

2. Enzim eksiklikleri: Piruvat kinaz eksikligi,
G6PDH eksikligi

3. Hemoglobin anormallikleri: Orak hiicrelianemi,
HbC, HbE hastalii, hereditermethemoglobinemi,
herediter persistan fetal hemoglobin sendromu,
talasemiler, hemokromatozis

4. Rh ve ABO uygunsuziugu

B. Ekstraseliiler bozukluklara bagli;

1. Otoimmiin: Soduk ve sicak antikorlara bagl
hemolitik anemi

2. Fragmantasyon hemolizi: DIC, TTP, HUS,
prostetik kapak, yanik-termal hasar

3. Hipersplenizm

4. Plazma faktérleri; KC hastaligi, abetalipopro-
teinemi, enfeksiyonlar, SLE

Klinik Bilimler 114. soru
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Hemolitik anemiler eritrosit yagsam siiresinde azalma

ve eritrosit yikim hizinin artmasi sonucu olusur. Yikimi

kompanse etmek igin kemik iliginde eritropoez artar ve
retikiilositoz olur.

+ indirekt bilirubin artisi olabilir, eritrosit yikiminin
hizlanmasi ile bilier pigmentlerin safra ile atilimi
artar, fekal {robilinojen atilimi artar. Cocukluk
¢aginda pigment safra taslarinin goérllmesi
durumunda ilk akla gelecek hastalik hemolitik bir
hastalik olmalidir.

BB I li, ti (LAP), bacak
ulserlerl hemosuierozls ve organ hasari olur.

Ekstravaskiiler hemoliz

« Hemopeksin azalir

« Fekal ve Uriner trobilinojen artar

« Indirekt bilirubin diizeyleri artar
intravaskiiler hemoliz

« Haptoglobin ve Hemopeksin azalir
. Plazma serbest hemoglob\m artar

+H ideriniri ve

» Plazma met artar (haptoglobiilinden farkl
olarak albimin intakt hemoglobine baglanmaz, heme
baglamr)

« Plazma methemoglobini artar (okside serbest plazma
hemoglobini)

Akkiz hemolitik anemilerde, kanda serbest agiga
¢ikmis hemoglobinleri toplayip karacigere tagiyan
haptoglobiilin diizeyinde artma degil, azalma
beklenir.

Klinik Bilimler 114. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 518

3. Asagidakilerden hangisi akkiz hemolitik
anemilerde goriilen laboratuvar bulgulardan biri
dedildir? (Ilkbahar-98)

A) Haptoglobiilin artisi B) Hemoglobinemi
C) Hemoglobintri D) HiperbilirGbinemi
E) Retikilositoz

Dogru cevap: A

Hemolitik anemilerde eritrositierin parcalanmas/

4. Asagidakilerden hangisi, hemolitik anemi tanisi
koymada digerlerinden daha cok yardimcidir?
(Ilkbahar-89)

A) Hemoglobin dusuklugu B) Retikulositoz
C) Direkt biliribinin artmasi D) Hematiiri
E) Transaminazlarin artmasi

Dogru cevap: B

Eritrositlerde yikim artisi ve kemik iliginin cevap
verdigini gésteren retikiilosit sayisi artisi hemolizin
en temel géstergesi. Once retikiilosit sayimi bizi
tanida dogru yola gétiirecektir.

5. Asagidakilerden hangisi hemolitik anemilerin
laboratuvar 6zelliklerinden biri dedildir? (Sonbahar-
87)

A) Retikilositoz
B) Plazma serbest hemoglobin konsantrasyonunda
azalma
C) Serum haptoglobulin diizeyinde digme
D) Eritroid hiperplazi
E) indirekt bilirubin artisi
Dogru cevap: B

Hemolitik anemilerde ortak laboratuvar 6zellikler
bu sekilde intra (i kiiler ayirimi

sonucu artanfar var ancak h g feri
toplayip karacigere gétiiren ve azalan da var;
Haptoglobdilin.
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1 sorulabilir. Hangisi beklenen
bulgulardan birisi degildir sorularinda dogru cevap
hemen her zaman olmasi beklenen bir bulgunun
ters gevrilmesidir.
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13.Asagidaki I8semi tiplerinin hangisinde siklikla
dissemine intravaskiiler koagiilopati geligir?
(Sonbahar 2003)

A) M 1 tipi akut miyeloblastik I6semi

B) M 2 tipi akut miyeloblastik |6semi

C) M 3 tipi akut promiyelositik [6semi

D) M 4 tipi akut miyelomonositer losemi

E) M 5 tipi akut monoblastik Iésemi
Dogru cevap: C

Akut myeloblastik I6seminin burada sorulan tipi
sinavlarda en ¢ok soru gelen AML. Ug ézelligi ile;
1.0zel translokasyonu. 2.DiK yap 3. Tedavisi

Akut Non-lenfoblastik (Miyeloblastik) Lésemiler
(AML, ANLL)
AML, cocukluk c¢agindaki Losemilerin  %20'sini

olusturur. AML daha ¢ok biyiik gocuklarda gérilur. Her
iki cinste de esit siklikta gorulur.

“AML’de Fab siniflamast” baslikli tabloya bakiniz

14.Asag ilerden hangisi ¢ cagl akut
miyeloid I6semilerinde (AML) kétii prognostik
faktérierden dedildir? (Sonbahar 2019 Orijinal)

A) t(15,17) varhidi

B) Monozomi 7 varligi

C) Sekonder AML olmasi

D) FLT 3 mutasyonunun olmasi

E) indiksiyon tedavisinden sonra minimal rezidiel
hastaligin yuksek olmasi

Dogru cevap: A

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

|. Monozomi 5

1I. CEBPA mutasyonu

111 4(8;21)

IV t(15;17)
Yukar g akut
myeloblastik Iosemide iyl prognoz ile beraberlik gosteren
faktorierden deqildir? (Sonbahar 2019 BENZERI)

A) Sadece |
B) Sadece Il
c)lve Il
D) llve IV
E) lllve IV

Dogru cevap: A

Cocukluk cagimin en sik malign hastaligi olan
akut I6semilerde prognostik faktérlere ister ALL
ister AML’de olsun her zaman hazirlikli olacagiz
ve dUslk riskli grup ile yliksek riskli grubu
asla kanstirmayacagiz. Ciink( tedavimi burada
saptadigim bulgular belirliyor:

e FAB siniflamasi

B | e dep UL Sitogenetik
Isimlendirilmesi gore sikhk gore sikhk Shikdded Klinik 6zellikler
Simflamast anomali
< 2 yas > 2 yas
Akut miyeloid
MO Losemi, minimal %1 del(7q) del(5q)
diferansiye i
iy Akut miyeloblastik iz 22
Klinik Bilimler 115. soru
Tuam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul Sayfa 558
e t(15:17) DK
M3 ﬁ;uetm[:romlyelusmk v 4 t(11:17) Prognozu en iyi tiptir
! t(5:17) ATRA tedavisi
Akut : Tt
2 5 Hiperlokositoz, MSS tutulumu,
M4 lrr11yel§monoblasnk %30 %24 inv(16): M4Eo deri ve jinjiva tutulumu
Gsemi
M5 Akut monoblastik 11q 23 Hiperlkositoz, SSS tutulumu,
L6semi %46 (EN SIK) %15 t(9:11) deri ve gingiva tutulumu
Mé Eritroldsemi %2
Akut t(1:22)
M7 megakaryoblastik %7 ¥ 5 {Down sendromunda Down sendromu (<3 yas)
Losemi f GATA1 mutasyonu)




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 118

118 Kirk yasindaki erkek hasta, 10 yildir zaman zaman ortaya ¢ikan nefes darligi, hinlti ve 6ksiriik yakinmalar ile bagvuruyor.
Oykustinden yakinmalarinin yil boyu stirdigi, beraberinde burun kasintisi ve tikanikiginin oldugu égreniliyor.

Bu hasta i¢in en olasi tani ve bu taniyi destekleyen en uygun muayene bulgusu asagdidakilerden hangisinde birlikte

verilmistir?

A) Astim — Ronkiis

B) Bronsiyolit — Bronsiyal ses
C) Amfizem — Comak parmak
D) Bronsiektazi — Ral

E) Kronik bronsit — Ral

Dogru Cevap:A

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Klinik Bilimler 118. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 382

Cocuklarda seréz burun akintisi ve tikanikligi, horlama, 2. Alerjik rinit tedavisinde ir Kkorti idlerin

adizi acik uyuma sikayetleri alerjik rinitte tipiktir. Fizik kullammiyla ilgili asagidaki ifadelerden hangisi

muayanesinde, goz altlarinin koyu olmasi (Alerjik yanlistic? (Sonbahar 2014 Orijinal)

Sk Bosesbiel PRV~ il ad =

konjunktiva hiperemik, farinksin normal ve solunum Aliedr _Ne  persian; ‘semplomil  hasilards
kullaniimalidir.

sesleri normal olmasi allerjik rinitle uyumludur. Akut
sintizitte en degerli bulgu nazal semptomlarin siiresidir.
Viral st solunum yolunu takip eden nazal semptom
ve bulgular 10-14 ginden uzun surer. Viral enfeksiyon
sirasinda 3-4 giin boyunca yiksek ates (>39°) ve purilan
nazal akint aklimiza akut sinliziti getirmelidir. Yine ayirici
tanida IgA eksikligi seceneklerde verilmistir. IgA eksikligi
tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlarla karakterizedir.
Akut sinuzit, ofit ve bronsit sik géralir. Allerjik rintt (AR),
burunda kasinti hissiyle baslayip, burunda doluluk, aksirk,
akinti ile kendini belli eden allerjik bir tablodur. Alerjik rinit 1 yil
boyunca devam ederse Pereniyal Rinit, bahar mevsiminde
bulgu verirse mevsimsel AR (Saman Nezlesi) denir.

Ailede atopi oykiisii ve serum IgE>100 |U/ml
olmasi, risk faktorleridir. Kati gidalara ve formulaya
erken baslay da, sigara du ve ev igi
allerjenler yiiksek diizeyde maruz kalan infantlarda
risk artmaktadr.

Klinik Bulgular
Burun:

* Nazal mukoza soluk mavimtrak viyole tonda ve
odemlidir.
Septal deviasyon, nazal polip, konka hipertofisi
Allerjik Selam
Allerjik Tikler Gézde:

Alerjik Shiner: Periorbital morluk. %60 astim eslik eder.

Eslik Edebilecek Komplikasyona iliskin Bulgular

*  Agiz solunumu, halitosis (kéti agiz kokusu) Sinlizit
(En sik komplikasyondur)

* %20 orta kulak patolojileri.

* Tekrarlayan rinosinizit, adenoiditis, otitis media,
tonsilit.

Laboratuvar

* Epidermal prikt test, dermal testler, serum spesifik
IgE (RAST), nazal yayma testidir.

* Nazal yaymada %10 ve tizeri eozinofil olmasi allerjik
rinit lehinedir.

Allerjik rinit tanisindaki en lyi testler deri prick testi
ve nazal smeardir.

B) Polen mevsimi o6ncesi tedaviye baslanmasi
koruyucu etki saglar.

C) Nazal mukoza iritasyonu, yanma hissi ve epistaksis
seklinde istenmeyen etkileri vardir.

D) Alerjik rinit tedavisinde en etkili ilaglardir.

E) Alerjik rinitin aksirik disindaki tim semptomlar
Uzerine etkilidir.

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

I Tim en etkili ilaglar i

II. Antihistaminiklerin burun tikanikligina etkileri zayiftir.

Ill. Etkisi en ge¢ baslayan ilaclar intranazal steroidierdir.

IV. Etkisi en erken baslayan ilaglar intranazal dekonjestanlardr.

V. Intranazal ipratropium sadece tikanikliga etkilidir.
Alerjik rinit ilaglarla ilgili
ifadelerden hangisi ya da hangileri dogru deqildir?
(Sonbahar 2014 BENZERI)

AlvelV B)ILIILN C)YanzIV D)livelll E)lllveV
Dogru cevap: E

Sorunun amaci alerjik rinit tedavisinde kullaniian
intranazal kortikosteroidlerin &zellikierinin bilinip
bilinmediginin sorgulanmasidir. Bu agidan bakinca
cok zor bir genel bilgi sorusu. Cevabr Nelsonda
bile yok.

Intranazal steroidler inflamasyonun tim basamaklarina
etkili oldugu igin alerjik rinitin tim semptomlarini
dizeltir. Bu soru c¢ok ozensiz hazirflanmis ve
oldukga gereksiz bir bilgi icermektedir. Bu ilaglarin
prospektuslarina bakilirsa polen doéneminden 2-
3 hafta 6nce verildiginde semptomlan engelledigi
yazmaktadir. Fakat bu ilaclarin pratikte bu sekilde bir
kullanimi yoktur. Bu sadece bir prospektus bilgisidir.

intranazal steroidler allerjik rinit tedavisindeki en
etkin ilagtir ve tiim semptomlara etkilidir. “Alerjik
rinit tedavisinde kullanian ilaglar ve oGzellikleri”
baslikl tabloya bakiniz

Alerjik rinit tedavisinde kullamilan ilaglar ve ozellikleri

OralH1 | NazalH1 | intranazalKS | Nazaldekonjestan ipratropium LTRA

Rinore ++ ++ +++ 0 +++ +/++
Aksink ++ ++ +4+ 0 0 +/++
Kasinti ++ e +++ 0 0 o
Tikanmklik - - +++ ++/++++ 0 +
Goz e 0 +h 0 0 ++
Etki baslangici 1 saat 15 dk 7-8 saat 5-15 dk 15-30 dk 48 saat
Etki siiresi 12-24saat | 6-12saat 12-48 saat 3-6 saat 4-12 saat 24 saat

iLGIiLi NOTLAR

Burada ve isaretledigim
bir sonraki 2 sayfada

Soruda verildigi gibi alerjik

rinitteki nazal
semptomlari yazmigiz
Sonra soruda verildigi gi
Astim ve Alerjik rinit
iliskisini yazmigiz
Sonra soruda verildigi gi
astim klinigini, hiriltiy,
solunum sikintisini,
OksUrugu yazmisgiz

Son olarak da ronkus
demesek de wheezing
demisiz ki bu bilgiye
gerek kalmadan zaten
soru yapilyor

CUnku siklarda baska
astim yok

bi

bi




Klinik Bilimler 118. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 373

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Astimin klinik ve tamisal 6zellikleri ile ilgili olarak agagida yapilan
eslestirmelerden hangisi yanlistir? (Iikbahar 2015 BENZER)

Janisal tetkik Aciklama
A) Ekshale nitrik oksit dlcUmi Havayolu inflamasyonu
B) Inhale alerjan Atopi T
C) FEV 1 8lgtimii Havayolu obstriiksiyonu
D) Metakolin provokasyon testi  Havayolu inflamasyonu
E) PEF slcumu Havayolu obstriiksiyonu

Dogru cevap: D

Astimin temel 6zelliklerinin sorgulandigl, derslerde
(zerinde ¢okca durdugumuz ve c¢ikmasi mutlaka
beklenen bir soru. Genel olarak astmada hangi tetkikin
neyi gosterdigi 6nemlidir ve TUS da sorufur.
Astimda hava yoklu inflamasyonunu en lyi gosteren
tetkik biyopsidir. Fakat invasif oldugu icin ginimuzde
non-invasif olarak ekspiriyumla atilan havadaki Nitrik
Oksit miktan olgilmektedir. Buglin igin havayolu
infl yonunu en iyi goésteren indirekt yont:
Exhale Nitrik Oksittir (eNO).

Brong provakasyon (metakolin) testi: Havayolu
asin duyarlihgini gosterir.

inhale alerjen duyarlilginin gésterilmesi: Atopi
hakkinda fikir verir.

FEV1 ve PEF olglimleri ise solunum fonksiyon
testleridir. Solunum fonksiyon testleri ile hava yolu
obstriiksiyonu ve reversibilite gosterilir.

Astimda havayolu il syonunu en jyi gosteren
indirekt yéntem Ekshale Nitrik Oksit (eNO) 6l¢imdidiir.

. Asagidakilerden hangisi gocuklarda astim tanisini
koymada yararlanilan astim prediktif indeksleri
iginde yer almaz? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Eozinofili

B) Allerjik rinit

C) Cocukta egzema oykisi
D) inhaler allerjen duyarliigi
E) Urtiker

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

hangisi ¢ astimin 6 yasi sonra
devam edip etmeyecegini belifemede kullanilan astim ongoru
birisi deqildir? 2013 BENZERI)

A) Solunum yolu enfeksiyonu olamadan hisilti ataklari
B) Kanda eozinofili

C) Besin alerjisi saptanmasi

D) Hastaya alerjik rinit tanisi konmasi

E) Kronik Urtiker varhigi

Dogru cevap: E

Minér dlgiitler:

* Doktor tarafindan tani konmus allerjik rinit

*  Soguk alginligi olmadan hisilt

*  Eozinofili (>%4)

* Gida allerjen duyarhlig
Urtiker, bu kriterler iginde yer almamaktadir.
Urtiker-anjioédem varligi ve artmis Ig E yanit
astimin prediktif indeksileri icinde yoktur.

4. Astim krizi olan bir gocuk acil servise getiriliyor.

Yan etkiler goézoniine alinarak bu gocugun
tedavisinde celi asagidakilerden hangisi
Kullaniimalidir? (llkbahar 94)

A) Kromolin sodyum

B) Oral Beta-2 agonist

C) Beta-2-agonist inhalasyonu

D) 1/1000'lik adrenalin (subkutan)
E) Teofilin inflzyonu

Dogru cevap: C

Astim krizi olan bir cocukta oksijenizasyon ile
birlikte ilk kullanimas: gereken ilag Inhaler kisa
etkili Beta 2 mimetik ilaglardir.

Status astmatikusta, aerosolize Beta 2 agonist
ilaglar ilk tercih edilmesi gereken ilaglardir.
Aerosolize adrenerjik ilaglar, 6zellikle oksijen ile beraber
verildiklerinde subkutan adrenalin kadar etkilidir ve yan
etkileri subkutan adrenalinden daha azdirBu nedenle
spesifik Beta 2 agonistleri (albuterol gibi) inhalasyonu,
halihazirda status astmatikus tedavisinde ilk tercih
edilen ilaglardir. Spesifik Beta2 agonistlerinin titreme
veya tasikardi gibi yan etkileri oldukg¢a azdir.

Astim atakta ilk kullaniimasi gereken ilag inhaler
kisa etkili Beta-2-agonist ilaglardir.

Astim bronsialeli gocuklarda akut atak
tedavisi

. Maske ile oksijen verilir. Pa0 >%92 olmali
Kisa etkili beta2 ag ; albuterol,
terbutalin, metaproteranol, levabuterol, pirbuterol
=> Akut astim ataginda ilk secenek ilaclardir.

3. A ajaniar (ip P b id): Akut ve
agir ataklarda bronkodilator etkilerinden dolay kisa
etkili B2 agonistlerle birlikte verilir.

Sistemik steroidler: Ozellikle orta-ciddi astim
ataklannda 1-2 mg/kg metilprednizolon (maksimum
60 mg/24 saat) kullamlir. Glinlik kullanimda ayn doz
ikiye boliinerek verilir. Hastane dis1 tedavide oral
olarak 1-2 mg/kg/glin metil prednizolon (3-10 giin)
kullanlabilir.

Epinefrin: Agir ataklarda 0.01-0.03 mg/doz
(maksimum 0.5 mg) SC kullamlabilir. Alfa adrenerjik
etki ile vazokonstriksiyon ve B adrenerjik etki ile

Lad
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Okul cagi 6neesi astim fenotiplerini gercek 1
ayirmaya yarayan astim &ngori indekslerinin
kriterferinin sorgulandigi ve ¢ikmasini Gncelikle
bekledigimiz orta zorlukta bir genel bilgi sorusu.
inhalan alerjen duyarliig: major kriterlerden biridir.

Okul éncesi yas grubunda Astim riski yéniinden
Slgiitler:
Major dlgiitler:
* Anne ve babada astim
« Doktor tarafindan tani konmus atopik dermatit
* Inhalen allerjen duyarliig:

br atasyon yapar.

Inhale steroid: Evde atak tedavisinde kullanilir.

IV Magnezyum siilfat: Akut ve agir astim ataklannda

kullamlabilir

. IV Teofilin: Akut ve agir astim ataklannda

kullamlabilir.

IV Terbutalin: Agir astim ataklannda ilk doz kisa

etkili beta2 agonist+ antikolinerjik ve sistemik steroid

tedavisine yeterli yamit vermeyenlerde siirekli IV

infizyon seklinde verilebilir.

10.Heliox (%70:30 Helyum ve oksijen karisimi): Akut ve
agir astim ataklannda kullamlabilir.
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Burada ve isaretledigim
bir 6nceki ve bir sonraki
1er sayfada

Soruda verildigi gibi alerjik
rinitteki nazal
semptomlari yazmigiz
Sonra soruda verildigi gibi
Astim ve Alerjik rinit
iliskisini yazmigiz

Sonra soruda verildigi gibi
astim klinigini, hiriltiy1,
solunum sikintisini,
OksUrugu yazmisiz

Son olarak da ronkus
demesek de wheezing
demisiz ki bu bilgiye
gerek kalmadan zaten
soru yapillyor

CUnkU siklarda baska
astim yok
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15.Asagidakilerden hangisi akut astim tedavisinde
tercih edilmez? (ilkbahar 2009)

A) Ekspektoran B) Salbutamol
C) Oksijen D) Adrenalin
E) Sistemik kortikosteroidler

Dogru cevap: A

Bir diger hem klinik, hem de teorikte bilinmesinin
gerekli oldugu ve TUS formati igerisinde ideal
sayilabilecek sorulardan birisi. Direk olarak akut
astim atagy tedavisini bilip bilmediginizi sorguluyor.

Astimda Akut atak tedavisi:

. Oksijen

. Kisa etkili beta 2 agonistler (

. Antikolinerjik ajanlar (ipratropium Bromid)
. Sistemik steroidler

. Epinefrin

. inhale Steroid

OB WN =

Astimda atak sirasinda gégls fizyoterapisi,

Astim atak tedavisi OSYM tarafindan defalarca
soruldu. Giincel kilavuzlarda da artik ¢ok
degisiklige gidilmeyen bu algoritma kesinlikle
hem sinaviar icin hem hekimlik pratigi icin
Ggrenilmelidir.

Astim atak tedavisinde ilk yapilacak sey oksijen
vermek ve sonra da salbutamol gibi kisa etkili nebulize
beta 2 agonist vermektir.

Kisa etkili antikolinerjik (ipatropium bromid) tamamen
opsiyoneldir.

Kisa etkili beta 2 agoniste yanitsiziik durumunda
verilecek ilag sistemik (Oral/parenteral) steroidtir.

Sistemik steroide yanit olmamasi durumunda
ise intravenéz beta 2 agonist, teofilin, intravenéz
magnezyum silfat veya adrenalin  (subkutan/
intramuskuler) verilebilir.

Antihistaminikler daha ¢ok profilakside I6kotrien

4 b 74 reseptor antagonistleriyle kombine olarak
pirasyon, spirometr kolitik-eksp anlar Kkullar ilirler.
bronkosp arttirabileceginden Gnerilmez. A 4
Rasemik adrenalin ise krup sendromlarinin tedavisinde
16.Akut astim atagind bir etkilidir.

tedavisinde asagldakilerde; hangisi gnerilmez?
(Sonbahar 2009)

A) Subkutan adrenalin enjeksiyonu
B) Inhaler steroidler

C) Intraventz metilprednizolon

D) intravendz aminofilin

E) Uzun etkili B2 - adrenerjik ilaglar

Dogru cevap: E

Akut astim tedavisi allerji ile ilgili gelen sorularin en
agirlikta olan konusu oldu artik. Soru yapist itibari

ile bir temel bilgi ve karsilagtirma sorusu ve akut

Klinik Bilimler 118. soru
Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikal
Sayfa 377

17.Polen alerjisi olan 13 yasindaki hasta oksirik, nefes
darhg ve hinltr sikayetleriyle acil servise getiriliyor.
Fizik muayenesinde, suprasternal ve interkostal
retraksiyonlar ~ géruluyor. Her iki hemitoraksta
inspiryum ve ekspiryum boyunca vizing duyuluyor.
Solunum sayisi 36/dakika, oda havasinda oksijen
satlrasyonu (Sa02) %90 bulunuyor. Hastaya ilk bir
saat boyunca 20 dakika ara ile U¢ kez salbutamol
nebul uygulandiktan sonra fizik inceleme bulgularinin
aynen devam ettigi ve oda havasinda Sa02'nin %91'e
ylkseldigi goruliyor.

Kisa etkili beta-2 mimetik tedavisine ilave verilecek

o) ikli ikinci tedavi ajani ve uygulama yolu
asagidakilerin  hangisinde birlikte verilmistir?
(Sonbahar 2023)

A) Adrenalin — Nebiilize

B) Prednizolon — Oral

C) Magnezyum — intravenoz
D) ipratropium bromid — inhale
E) Setirizin — Oral

Dogru cevap: B

18.Asagidakilerden hangisinin bronsiyal astimli bir
gocukta semptomlan tetiklemesi beklenmez?
(ilkbahar 2010)

A) Egzersiz
C) Duman

B) Soguk ve kuru hava
D) Allerjenle karsilasma
E) Stres
Dogru cevap: E
Sorunun amaci astim ataklarini  tetikleyen
faktorlerin bilir idir. Bu bakimdan b ginda
soru bir genel bilgi ve degerlendirme sorusudur.

Seceneklerdeki butin bulgular astim semptomlarini
tetikler ama stres burada geldirici sik olarak verilmis.
Stres; Astim ataklarini tetiklemez. Cunku astim
atagi diyebilmek igin astim semptomlarinin bir ginden
fazla devam etmesi gerekmektedir. irritanlar (duman,
sigara dumani), egzersiz, soguk ve kuru hava, viral
infeksiyonlar ve allerjenler havayolunda inflamasyonu
uyararak ataklara yani semptomlarin bir glinden uzun
slirmesine neden olabilir.

Stres akut astim atagini tetikleyen faktorierden
birisi degildir.

19.Brongial  astimh bir gocukta asagidaki
semptomlardan hangisi gériilmez? (Sonbahar 2010)

A) Kuru oksirik B) Wheezing
C) Stridor D) Nefes darlig
E) Gogus sikismasi

Dogru cevap: C

Aslinda bu soru bir USMLE sorusunun kétii
bir taklididir. Bronsiyal astimin semptomliari
sorulmustur, kolay bir sorudur. Aslinda bu
soru temel propedétik sorusu olup su anlami
da simaktadir:  “Asag jlerden  hangisi
intratorasik hava yolu obstriiksiyonunun fizik
muayene bulgusu degildir? "Stridor, ekstratorasik
hava yolu obstriiksiyonunda gézlenir.
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Burada ve isaretledigim
bir énceki 2 sayfada
Soruda verildigi gibi alerjik
rinitteki nazal
semptomlari yazmigiz
Sonra soruda verildigi gibi
Astim ve Alerjik rinit
iliskisini yazmigiz

Sonra soruda verildigi gibi
astim klinigini, hiriltiy1,
solunum sikintisini,
OksUrugu yazmisiz

Son olarak da ronkus
demesek de wheezing
demisiz ki bu bilgiye
gerek kalmadan zaten
soru yapillyor

Gunku siklarda baska
astim yok




YENIDOGAN

YENIDOGANIN DEGERLENDIRILMESI

. Sistemik Lupus Eritematozus’lu (SLE) annelerden
dogan bebeklerde goriilen ilk ve gecici SLE
bulgusu asagidakilerden hangisidir? (llkbahar-98)

A) Dokuntu B) Nefrit
C) Pozitif LE huicresi D) Trombositopeni
E) Nétropeni

Dogru cevap: A

Neonatal Lupus Sendromu’nun klinik bulgulari:

- Kutanéz lezyonlar; Dokiintl (Eritema andlare),
en sik ve ilk bulgudur. Genellikle gtines 1$101 ve
ultraviyole 1s1da maruziyet sonrasi, ilk 6 haftada
ortaya gikar. Siklikla yiz ve sagl deridedir. Tedavi
gerektirmez ve gegici bir durumdur.

- Konjenital kalp bloklari: Dogumdan sonra kalici
olabilir ve bazen pacemaker takiimasi gerekebilir.
Gebelikte deksametazon ve IVIG ile tedavi edilir.

- Trombositopeni: Tedavide IVIG ve steroid

kullanilir.
Annenin gebeligi sirasinda gecirmis oldugu - Nétropeni
h ik veya feksiyonlar, fetal ve / | ! - My
dénemde bazi P ve h liklara neden eLALERUEIES RCSiriol
olabilir. Klinik Bilimler 120. soru
“Annedeki non iy6z hastaliklarin fetiis ve | TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

bebekteki etkileri” baglikli tabloya bakiniz.

Neonatal Lupus Sendromu, gebeligin 12-16.
haftalari arasinda, Sistemik Lupus Eritematozus’lu
(SLE) annelerden fetusa, anti-Ro (daha spesifik) ve
anti-La antikorlarinin gegmesiyle olusur. SLE yaninda
Sjogren sendromlu anne bebeklerinde de gortilebilir.

Neonatal Lupus Sendromlu bebeklerin anneleri
asemptomatik olabilir veya sadece hafif P-R t

Sayfa 001

2. Kalphizininyavaglamasi nedeniyle 35. gebelik haftasinda

dogurtulan yenidogan bebegin fizik muayenesinde kalp
hizi 58/dakika olarak saptaniyor. Ozellikle yiizde daha
belirgin olmak Uzere tim vicutta anniler, eritematéz
lezyonlari  olan bebegin  elektrokardiyografisinde
atriyoventrikuiler tam blok saptaniyor.

gordlebilir. Antikor pozitif annelerde, gebeligin 16.
haftasindan itibaren fetal ekokardiyografi takibi yapilir.

ASLA HELAL ETM uz

Bu eserin tiim haklan TUS-DATA A.S.'ye aittir. Yillar
boyunca verilen nice emek, zahmet, giincelleme telif ve
yayin 1ile bug ii haline istil

Bu eserin yasal olmayan yollarla (fotokopi, PDF vb.)
edinilmesi iki agidan daha yasak ve ahlak disidir.

1. Telif hukuku ve kanunlar agisindan yasak ve ceza-
ya tabidir.

2. Butiin  inanglar  acgisindan  “yasak” ve
“haram” dir. Kul hakkidir ve TUSDATA ya da
emedi gecen herhangi bir yazanmiz, kul haklan-
ni hicbi il dini ve bir cesit
“hirsizlik” yoluyla elde edilen yayimmzin fayda

ini goni iledil ini acikca deklare
etmektedir.

Bu esere
¥ belerimize yazih bag ve
da, iyi niyetle ve ce hediye
etmeye hazir oldugumuzu da deklare ediyoruz.

Miilkiyet haklarina tecaviiz ne kadar cirkinse;
miilkiyet haklarina saygi da o kadar asil bir durustur.

TUSDATA

Bu atriyoventrikiiler tam bloga yol agan en
olasi maternal antikor asagidakilerden hangisidir?
(Ilkbahar 2017 Orijinal)

A) ANA
C) Anti-Ro

B) Anti-dsDNA
D) Anti-Sm
E) Anti-fosfolipid antikor

Dogru cevap: C

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Anti-fosfolipid antikor
Il. Anti-Ro

IIl. Anti-dsDNA

IV. Anti-La

Yukanidakilerden hangisi, Neonatal Lupus Sendromu olan
g iiler tam bloga yol agma

olasiigr en_yiiksek olan maternal antikor/antikorlardir?
(likbahar 2017 BENZERI)
A) lvell B)lvelll
C) llve IV D) Il litve IV
E) i ve IV
Dogru cevap: C
Soru fetal bradikardi: Jo ve /
cekilen EKG'sinde AV Tam Blok gériilen bir hastay:
ktad Yenidog [ inde yiizde
goriilen eritema aniilare bulgusu ile bu vaka tipik
Lupus Bu sendromda

konjenital AV tam bloktan sorumlu maternal antikorlar
Anti Ro (Anti SSA) (daha spesifik) ve Anti La (Anti
SSB) antikorlandir. Daha énce farkh branslarda da

bu klinik bilgi daha bir ¢cok kez sorulacaktir.
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non enfeksiyoz hastaliklarin fet

Hastalik Etkisi

Mekanizma

Folat reseptérlerine karsi

s Noral tiip defekti
otoantikor g

Folatin seliler uptake'inin bloke edilmesi

Servikal neoplazi Erkenmembran riiptirii

Elektrocerrahi eksizyon veya lazer koni tedavisi ile
iligkili

Kolestaz Preterm dogum

Bilinmiyor. Hepatit E

Siyanotik kalp hastalig Intrauterin biyiime geriligi

Fetal hipoksi

Diyabetes mellitus kot kontrollii diyabet: SGA

LGA, hipoglisemi, progestasyonel ve

Fetal hiperglisemi insilini arttinr, insulin de en énemli
fetal bllylime hormonudur. Vaskiler hastalik, plasental
yetmezlik

llag bagimbihg yoksunluk sendromu

Intrauterin bliytime geriligi , neonatal

Direkt ilac etkisi, kotl beslenme ve cevre sartlan

Endemik guatr Hipotiroidi Iyot eksikligi
Graves hastahg Neonatal gegici tirotoksikoz Tiroidi stimilan antikorlarin plasental gecisi
Herpes gestasyonalis Bill6z rag Bilinmiyor
W 7 s -
Hiperparatiroidi Neonatal hipokalsemi Annedeki yiiksek kalsiyum bebege gecer ve PTH'W
baskilar

. & Intrauterin bilyiime geriligi, inutero ; o]
Hipertansiyon bebek &limii Plasental yetmezlik ve fetal hipoksi
iTP Trombositopeni Anneden gecen nonspesifik antikorlar

izoimmiin trombositopeni

ya da nétropeni Trombositopeni ya da nétropeni

Annede gecen spesifik trombosit ya da notrofil
antikorlan

Malign melanom Fetal tiimér

Metastaz

Myasthenia gravis Gecici neonatal miyasteni

Plasentadan gecen Ach-reseptor antikorlan

Neonatal miyotonik distrofi, konjenital

Miyotonik distrofi konteaktirter Genetik faktorler
Obesite Makrozomi, hipoglisemi Bilinmiyor
Fenilketoniiri ouieal halp N astaliet mikiosefat Artmus fetal fenilalanin diizeyi

mental retardasyon

Intrauterin biiyiime gerili

Beslenme yetersizligi insiilin direnci, sizofreni (?)

i, eriskin

Fetal besinlerde azalma, nutrisyonel progamlama

Preeklampst, eklampst trombositopeni, fetal olim

intrauterin biyiime geriligi, notropeni,

Uteroplasental yetmezlik, fetal hipoksi,
vazokonstriksiyon

Renal Transplant Intrauterin biiyime geriligi

Uteroplasental yetmezlik

Kan uyusmazliklan yenidoganda sarilik

Fetal anemi, hipoalbliminemi, hidrops,

Anneden gecen antikorlann fotiiste hiicre yikim
(hemoliz) yapmasi

Orak hiicreli anemi dogum

Intrauterin biiyime geriligi, preterm

Annedeki oraklasma fetal hipoksi yapar

Konjenital kalp bloku, ras,

SLE trombositopeni, nétropeni

Ailevi trombofili Ol dogum, intrauterin biyimd

Klinik Bilimler 120. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 002

Dogumsal AV tam blok olan neonatal olgularin
yaklasik % 30-40'1 dogumsal kalp hastaligi (KKH) ile
beraberdir. KKH iginde en sik duzeltiimis blyik arter
transpozisyonu (L-TGA) ve sol atriyal izomerizmlerde
gorular. Geri kalanlarin ¢ogunu kollajen doku hastalig
olan anne cocuklarl (SLE, Sjégren, MKBD Hastali§i

ve SSA/Ro, SSBlLa pozitifligi) olusturur. Klinik,

SLE tanisinda en 6nemli kriterlerden birisi, SLE'ye
6zgl antikorlarin pozitif bulunmasidir.

Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB: SLE'nin deri ve
akeiger tutulumunda géralir. Neonatal lupus, Sjégren
sendromu ve izole diskoid lupus ile iligkilidir.

ventrikil hizina gére asemptomatik seyirden, senkop
ve hatta intrauterin dénemde olup hidrops fetalis
tablosuna kadar ilerleyebilir.
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11. Gocukluk g¢adinda, parmak uglarindan nekroz
ile baslayan dijital dlserin gidaki n

Pulmoner hastalik (en sik gorillen i¢ organ

hangisinde gériiimesi en olasidir? (Sonbahar 2021
Orijinal)
A) Progresif sistemik skleroz
B) Mevalonat kinaz eksikligi
C) TNF reseptorii ile iliskili sendrom
D) Kriyoprinopatiler
E) Blau sendromu
Dogru cevap: A

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

I. Mevalonat kinaz eksikligi

Il. Progresif sistemik skleroz

IIl. TNF reseptéril iliskili sendrom
Yukaridaki hastaliklardan hangisi veya hangileri ¢ocukiuk
gaginda parmak uglarindan nekroz ile baslayan dijital tlsere
neden olur? (Sonbahar 2021 BENZERI)

A) Yainz |
B) Yalnz Il
C) lvell
D) llve lll
E) I llvelll

Dogru cevap: B

Romatolojik hastaliklarin 6zellikli klinik bulgularini
bilmemizi isteyen zor bir bilgi sorusu... Siklar
eleyerek de dogru cevaba ulasmak mimkiin!

Nedeni bilinmeyen bir kronik hastalik olan
Skleroderma, dermisi ve akcigerler, bobrekler ve
gastrointestinal (Gl) sistemi etkileyen fibrozis ile
karakterizedir. Topoizomeraz 1 (SCL70) ve sentromere
kars! spesifik olan antinlkleer antikorlar (ANA) birgok
hastada bulunur, bu durum patogenezde otoimmun bir
olayin rol aldigini dustndtrdr.

Juvenil skleroderma iki kategoriye ayrilir;
1- Lokalize skleroderma (morphea)

2- Sistemik skleroderma (organ tutulumu ile
birlikte)

Progresif Sistemik Skleroz;

Baslangig sinsi ve uzun sirelidir. ik lezyon 6demdir el
ve parmaklarin dorsal yuzine ve yiize yayilir. Odemin
azalmasiyla ciltte sertlesme ve fibrozis izlenir. Cilt alti
yag dokusu, ter bezleri ve sag folikiillerinde kayipla
sonuglanir. Daha sonra atrofik deri parlaklasir ve
mumsu bir gériiniim alir.

Parmak uglarinda doku kaybi, Raynoud fenomeni
ciddi ise Ulserasyonla (parmak uglarindan nekroz
ile baslayan dijital Ulser) birliktelik gosterir. Distal
falankslarda akroosteoliz veya distal kimelerin
rezorpsiyonu gorilebilir. EI parmaklar sikilagsmis deri
ile birlikte kiictlmis gérunum kazanir (sklerodaktili)
ve sonunda sekonder ve siklikla ciddi dizeyde
fleksiyon kontraktirli ve hareket kisithhd gelisir.
Atrofik depigmentasyonun cevresinde hiperpigmente
postenflamatuar degisiklikler bazi deri lezyonlarina
tuz-karabiber gérinumu kazandirabilir.

t 1dur) arteriyel ve interstisyel tutulum seklinde
olur ve minimal hastaliktan ilerleyici bir seyre kadar
cesitli sekillerde gérulur, sonucta egzersiz toleransinda
azalma, istirahat dispnesi ve sag kalp yetersizligi
gelisir. Bazi hastalarda ciddi pulmoner hipertansiyon
gelisir (kotl prognoz gostergesidir).

Renal arter hastaligi kronik ve epizodik hipertansiyona
yol acabilir. Fibrozise bagh &zofageal dilatasyon
disfajiye yol acabilir. Dilate intestinal loplar
malabsorbsiyona ve biytme geriligine yol acabilir.
Kardiyak fibrozis aritmiler, ventrikll hipertrofisive
kardiyak fonksiyonda azalmaya yol agabilir.

Skleroderma daha az yaygin tutulum seklinde
de gorulebili.  Sinirh - sistemik sklerodermada
cocuklarda daha az belirgin ve distal ekstremiteler, ytz
ve boyunda lokalize fibrozis goérulir. Telenjiektaziler
parmak uglari, yluz, gégus duvan ve dudaklarnn i¢
yuziinde gérilebilir.

Mevalonat kinaz eksiklidi, bebeklik déneminde
baglayan tekrarlayan atesli karin agrisi ataklari,
lenfadenopati, artrit, morbiliform dokiintt ile karakterize
Hiperimmiinglobulin D sendromuna neden olur.

Timoér nekrozis faktér (TNF) reseptorii iligkili
periyodik sendrom, TNF reseptorlerini kodlayan
gende otozomal dominant gegisli mutasyon sonucu en
az bir hafta slren ataklar tarzinda ates, karin agnisi,
siddetli, gezici, lokalize agril miyalji, dokuntuler, artralji
ve goz bulgulanyla karekterizedir.

Kriyoprinopatiler, ailevi soguk otoinflamatuar
sendrom, Muckle-Wells sendromu ve kronik infantil
norolojik kutandz artikiler sendromu kapsamaktadir.
Bu hastaliklarda urtiker BENZERI dékunti gériiliirken
dijital tlser beklenmez.

Blay_sendramu infantil fac sackaid I
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Klinik Bilimler 126. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 631

12.0n bir yasindaki kiz hasta parmaklarinda yaygin sislik,
sol diz ve ayak bileginde agn yakinmalariyla getiriliyor.
Fizik muayenesinde parmaklarinda daktilit, tirnaklarda
distrofi ve noktalanma, sol diz ve ayak bileginde artrit
saptaniyor.

Buh o g den hangisinin aile dykuisi
bulunmasi en olasidir? (llkbahar 2021 Orijinal)

A) Ailevi Akdeniz atesi

B) Ankilozan spondilit

C) Psoriazis

D) Akut romatizmal ates

E) Juvenil oligoartikuler idiyopatik artrit
Dogru cevap: C




Klinik Bilimler 126. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 632
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Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

I. Daktilit

Il Tirnaklarda distrofi ve noktalanma

Il Birinci derece akrabalarda psériyazis Sykist
Yukarida verilen bulgulardan hangisi veya hangileri
cocukluk gaginda psoriyatik artrit tami kriterleri arasinda yer
almaktadir? (likbahar 2021 BENZERI)

Hem pediatride hem dahiliyede bahsi gegen ve
tipik bulgulan ile taninmasi kolay bir vaka sorusu.
Hastada tani icin ayirt edici bulgular; artrite eslik
eden daktilit ve tirnaklarda distrofi...

PSORIATIK ARTRIT

«  Psoriatik artritin en sik gorilen paterni; asimetrik
oligoartrittir. Bu buyuk ve kiicik eklemleri
asimetrik bir patternde etkiler. Psériatik artritli
hastalarda seyrek olarak gorilen simetrik
distal interfalangeal eklem hastaligi tani
koydurucudur.

« HLA-B27 ile iliskili sakroileit %30 olguda
gorilebilir, ancak hastalarin buylk cogunlugu
HLA-B27 negatiftir ve sakroiliak eklem veya
lumbosakral spinada artrit yoktur. HLAB27 pozitif
olgularda kalga ve sakroiliak eklem tutulumu
daha siktir

« Tirnaklarda pittingin varhg, daktilit, onikoliz
veya ailede psdriasis Gykiisii oligoartritli
veya poliartritli bir kiz cocukta psériatik artriti
dusUndurebilir. ANA pozitifligi gérilebilir.

Psdriatik artit tani kriterleri;

Artrit + psoriazis veya Artrit ve asagidakilerden en az
2 tanesi
1. Daktilit (=1 parmagin sismesi, asimetrik
dagihm)
2. Tirnaklarda piting veya onikolizis
3. 1. Derece akrabalarda psériazis

Ailevi Akdeniz aEesl, ankilozan Sponal T, akut

romatizmal ates veya juvenil oligoartikiiler
idiyopatik artritte daktilit veya tirnaklarda distrofi,
noktalanma gértimez.

Jivenil Idyopatik Artrit ile ilgili Sorulabilecek

Onemli Bilgiler

1. JIA tanisinda 2 en &nemli kriter.. Cocuk 16
yagindan kiigiik olacak ve Artrit 6 haftadan uzun
slirecek

A) Yalnz| B) Yalniz ||
©) Ivelll D) live Il HLAB27

E)l llvelll 8. Sakroiliak eklem tutulumu ve akut dveit olan
Dogru cevap: E gocukta HLAB27 pozitif en olasi tani... Entesit

5. ANA pozitifligi yapan JiA tipleri... Oligoartikiiler
tip, RF negatif poliartikiler tip, Psériatik tip

6. Artriti  olan gocukta  parmaklarda  sisme,
tirnaklarda yatagindan ayriima var bu gocukta
beklenen cilt bulgusu... Psériasis

7. Artriti olan gocukta sakroiliak eklem tutulumu ve
akut iveit var bu gocukta beklenen pozitiflik...

iligkili artrit

9. Sistemik J1A'da RF ve ANA...Negatif

10.Sistemik JIA'da cilt bulgusu... Eritematsz makiiler
dokiintii, Koebner fenomeni

11.Sistemik JiA'da koti prognostik kriterler...
Poliartikiiler futulum, 3 aydan uzun ates, 6 aydan
uzun sedim ve trombosit sayisi yiiksekligi

12.Poliartikiiler tiplerde kdtii prognoz géstergeleri...
RF pozitifligi, subkuten nodiil, Anti-CCP pozitif,
Brken baslangic yasi, etkilenen eklem gok olmasi,
Kalga-el-bilek eklemleri tutulumu

13.J1A  tedavisinde TNF-alfa inhibitéri olan
ilaglar... Etanercept, Adalimumab, Infliksimab

14.J1A tedavisinde IL-1 inhibitérleri... Anakinra,
Rilonacept, canakinumab

15.JfA tedavisinde IL-6 reseptor antagonisti...
Tosilizumab

SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS,
JUVENIL DERMATOMYOZIT VE
SARKOIDOZIS

1. On iki yasindaki gocugun fizik muayenesinde Uretrit,

artrit ve konjunktivit saptaniyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar-93)

A) Reiter sendromu

B) Jivenil romatoid artrit

C) Sistemik lupus eritematozus
D) Lyme hastalig

E) Javenil Polimyozitis

Dogru cevap: A

Triads ile karakterize bir spondiloartropati. Reiter
sendromu olarak Kitaplarda gecerken, hastaliga
ismini veren doktorun Nazi déneminde yaptigi
insanlik disi uygulamalardan dolay: hastaligin adi

2. Kiz=Erkek orami olan tek tip JIA... Sistemik tip il
ik ktif artrit.
3. Erkeklerde 7 kat daha fazla gérilen tek JIA.. i
Entesit iligkili JTA Reaktif artrit:
4. ANA pozitifligi en gok yapan JIA... Oligoartikiiler . Uretrit
tip JIA s At

« Okuler inflamasyon (uveit, konjuktivit)

Hastaligin diger klinik o6zellikleri gastroenterit ve
dokuntudur. Erkekler daha fazla etkilenir. Cocuklarda
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+ EDINSEL:

Hipokalsemi

- Hipomagnezemi

Hipokalemi

- Myokard iskemisi ve miyokardit

Agir malintrisyon

- Kafa travmasi ve bazi serebral lezyonlar

Bazi ilaglar (antiaritmikler simf 1A, 1C VE 3,
trisiklik antidepresanlar, arsenik, organofosfatiar,
antibiyotikler (ampisilin, eritromisin, amantadin,
trimetoprim-stilfametaksazol), antihistaminikler

Hiponatremi Uzun QT ile iliskili degildir.

. Asagidakilerden hangisi hiperpotasemide goriilen
elektrokardiyografi bulgulanindan birisi dildir?
(ilkbahar-93)

A) T dalgasinda sivrilesme B) PR'de uzama
C) QRS'de genisleme D) U dalgasi
E) P dalgasinda duzlesme

Dogru cevap: D

TUS'da bir ¢ok bransta elektrolit bozukluklar
ve EKG bulgulari sinav sorusu olarak sorulur.
Gergekten acillerde ozellikle bu soruda sorulan
hiperpotasemi 6zellikle 6nemlidir ve T dalgasi asiri
sivri her gocukta akilda tutulmahdir.

Hiperpotasemi, serum potasyum seviyesinin 5.5 mEq/
L'nin Gzerinde olmasidir. Normal potasyum seviyesi
ise 3.5-5.5 mEq/ L'dir. Hiperpotasemide goriilen EKG
degisiklikleri, potasyum seviyesi ile iliskilidir.

Potasyum seviyesine gore;

« 55-6.5mEq/L — T dalgasinda sivrilesme

+ 6.5-7.5mEg/L — QRS kompleksinde genigleme
ve ST depresyonu

+ 7.5-85mEg/L — PR mesafesinde uzama ve P
dalgasinda diizlesme

+  8.5mEq/L nin tzerinde — Ventrikiiler fibrilasyon,
asistoli ve koma

U dalgasi hiperpotasemide degil, ozellikle
hipopotasemide goriiliir.

. Hiperpotasemide gériilen en belirgin
elektrokardiyografi  bulgusu  asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar-98)
A) Yiksek dar tabanl sivri TB) Atrial ekstrasistoller
C) Kisa PR aralig D) Uzun QT aralid

E) U dalgasi

Dogru cevap: A

TUS’da bir ¢ok bransta elektrolit bozukluklart
ve EKG bulgulari sinav sorusu olarak sorulur.
Gergekten pediatrik acillerde obzellikle
hiperp i 6nemlidir ve T dalgasi asiri sivri her
¢ocukta akilda tutulmalidir.

Hiperpotasemide en belirgin ve genellikle itk EKG
bulgusu T dalgalarinda sivrilesmedir.

9. Asagidakilerden hangisi
dedildir? (ilkbahar 2000)

A) T sivrilesmesi
C) PR araliginin kisalmasi D) ST depresyonu
E) Ventrikiil fibrilasyonu

hiperpotasemide
rastlanan elektrokardiyografi bulgularindan birisi

B) QRS geniglemesi

Klinik Bilimler 132. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
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Elektrolit bozukluklarinda goriilen EKG

degisiklikleri

Hiperkalemi

« T dalgasim amplitiidi artar, sivrilesir. Hiperkaleminin
en erken belirtisidir.
P dalgasimn yiiksekligi azalir ve sonunda silinir.
Rdalgast amplitudi azalirken S dalgasi derinligi artar,
ST segmenti ¢oker.
QRS genisler, T dalgasi ile QRS kompleksi birlesir.
Son dénemde ventrikiler tasikardi, ventrikiler flatter
ve fibrilasyon gelisir.
Hipokalemi
T dalgas1 amplitiidi azalir, negatiflesir.
U dalgas: belirginlesir
ST segmenti ¢oker
QT aralig normaldir ya da hafifce uzar
P dalgasi amplitiidu artar

« PRaralig uzar

« Aritmiler gelisir
Hiperkalsemi

« QT kisalir, en erken ortaya ¢ikan belirtisidir

« PRuzar

* QRSuzar

« T dalgas: genisler ve kubbelesir

« Aritmiler gelisir
Hipokalsemi

« QT uzar. Hipokalseminin en 6nemli ve en erken

belirtisidir.

« Cesitli T dalgasi degisiklikleri meydana gelir.
Hipomagnezemi

« Digital toksisitesine zemin hazirlayabilir.

« QRS disiikligu, QT uzamasi

« T dalgasi negatifligi

10. Asagidakilerden hangisi

(ilkbahar 2002)

A) PR araliginda uzama

B) Ventrikiler tagikardi

C) P dalgalarinda duzlesme

D) QRS kompleksinde daralma
E) Uzun ve sivri T dalgalar

Dogru cevap: D

TUS’da bir ¢ok bransta elektrolit bozukiuklari
ve EKG bulgulart sinav sorusu olarak sorulur.

Gergekten pediatrik acillerde bzellikle
hiperp i 6nemlidir ve T dalgasi asiri sivri her
cocukta akilda tutt . Hiperp ide QRS

daralmaz aksine genisler.

[ SOTTaSTIOR P OaIgasT IZ5e IR Iata Genp RayBomr |

hiperpotaseminin
elektrokardiyografi bulgularindan birisi dedildir?
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Burada

Tum elektrolit
bozukluklarindan
bahsetmisiz

Ayrica soruda verildigi
gibi hiperkaleminin
Genis QRS yaptigini da
net olarak wrgulamigiz
Soru ¢ok net yapiliyor




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 137

137 Asagidaki immiin yetmezliklerin hangisinde BCG asisinin yapilmasi kontrendike dedildir?

A) IL-12 eksiKigi
B) Fagosit islev kusurlarn

C) Persistan kompleman, properdin ve faktor B eksiklikeri

D) IgA eksikligi, IgG subgrup eksiklikeri
E) X’e bagli agamaglobulinemi

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorulari
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OPV yerine IPV uygulanmasi gereken

durumlar

Primer Immun yetmezlik hastaliklar

Malign hastaliklar.

Immunstipressif tedavi alanlar
Kortikosteroid kullananlar

Sitotoksik ilag veya radyoterapi alanlar
Immun yetmezligi olan cocuklann kardesleri
Primer asilanmasi olmayanlar eriskinler

39.Hiicresel immiin yetmezligi olan bir gocukta
asagidaki agilardan hangisinin uygulanmasi kesin
kontrendikedir? (Sonbahar 90)

e s s e e .

A) Tetanoz asis| B) Difteri asisi
C) Intramuskuler polio asis| D) Oral polio asisi
E) Bogmaca asisi

Dogru cevap: D
Genel bir kural olarak immiin yetmezligi olan
gocuklarda canli agi uygulamasi kontrendikedir
ancak immiin yetmezlik tiirline gére bu durum
bazen degisiklikler gostermektedir.
Hucresel immin yetmezligi olan gocuklarda asiya
bagh poliomyelit riski cok yiksek oldugundan ve canli
virus asilar kontrendike oldugundan oral polio asisi
yaplimamalidir. Asilamanin endike oldugu durumlarda
inaktif polio agisi uygulanabilir.

4
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. Konjenital hiicresel immiin yetmezligi bulunan bir
gocukta hangi asinin uygulanmasi kontrendikedir?
(Sonbahar-92)

A) Oral polio agIsi B) Meningokok asisi
C) Pnémokok asisi D) Tetanoz asisi
E) Intramuskdler polio agisi

Dogru cevap: A
Genel bir kural olarak konjenital hiicresel immiin
yetmezligi olan gocuklarda canli asi uygulamasi
kontrendikedir.
Oral polio asisi, zayiflatilmis canli virus asisidir. Canli
asl ‘sabin’, inaktive-cansiz asi ise ‘Salk’ isimleriyle
anilir. Hucresel immin yetmezligi olan cocuklarda
aslya bagh poliomyelit riski cok yluksek oldugundan
oral polio asisi kontrendikedir.

4

.Agir kombine immiin yetmezlik tanisi olan bir
gocuktaasagidaki asilardan hangisi uygulanamaz?
(Sonbahar 2021 Orijinal)

A) Hepatit A asisi B) Sugigegi asis!

C) Konjuge pndmokok asisi D) Hepatit B asis|
E) Inaktif polio asisi

Dogru cevap: B

42.Kronik granii toz t

Ozel durumlarda asi uygulamalannin prensipleri
ve ag! kontrendikasyonlari sinavlarin vazgegiimez-
lerindendir! Defalarca sorgulanmis bir bilgi...

immin yetmezliklerden adir antikor eksikliklerinde
(Bruton veya yaygin degisken immiin yetmezlikte) tim
canl asilar kontrendikedir.

tanisiolan ¢ a
asagidaki  asilardan hangisinin  yapilmasi
kontrendikedir? (Sonbahar 2022 Orijinal)

A) Sugicegi B) Kizamik-kabakulak-kizamikgik
C) Konjuge pndmokok D) BCG
E) Aselliler bogmaca

Dogru cevap: D

Cocukluk ¢aginda asl yan etkileri,
kontrendikasyonlar! ve zamanlamalari sinaviann
vaz gegilmez soru bolgeleridir.

Kronik granilomatéz hastalik ve Chediak Higashi gibi
tim fagosit defekti olan immiin yetmezliklerde sadece
canli bakteri asilari (BCG, Salmonella) kontrendikedir.
Canli viral asilar ve tim cansiz asilar giivenle yapilabilir.

43.Kompleman eksikligi tanisi alan 6 aylk siit

gocugunda asilama programi nasil olmalidir?
(Sonbahar 2020 Orijinal)

A) Yalniz hepatit B asisi uygulanmalidir.

B) Canli asilar uygulanmamalidir.

C) Yalniz kizamik asisi uygulanmalidir.

D) Besli karma asi (DaBT-IPV-Hib) uygulanmamalidir.
E) Rutin asilama programi uygulanmalidir.

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

I. Toksoid asilar
Il. Canl bakteri agilari
lIl. Canl viriis asilar

s hangileri

2020REMZED0
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sorgulaniyor!

Adir antikor eksikliklerinde (Bruton veya degigken
immun yetmezlikte) MMR ve varisella disindaki tim
canl asilar kontrendikedir.

Hafif antikor eksikliklerinde (selektif IgA eksikligi
ve IgG subgrup eksikliklerinde): OPV, BCG ve sar
humma asilan kontrendikedir. Canli influenza, canli
tifo, MMR ve varisella asilari yapilabilir.

T hiicre yetmezliklerinde tim canli asilar
kontrendikedir.

Fagosit fonksiyon bozukluklarinda ise canli bakteri
asilarindan BCG, Salmonella ve diger yeni dretilen
canli bakteri asilan disindaki tim asilar yapilabilir

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:
I. Hepatit Aasisi
Il. Konjuge pnémokok asisi
1ll. Sugicedi asisi
Agir kombine immiin yetmezligi olan bir hastada y
$1 hangileri ilir? 2021 BENZERI)
A Yalnz | B) Yalniz Il
C) lvell D) lve lll
E) I, llve lll
Dogru cevap: C

Kompl eksikliklerinde canli virts asilar dahil
tum asilar yapilabilir.
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iLGIiLi NOTLAR

inanilmaz ayrinti bir
bilgide yine inaniimaz net
bir referans

Tum siklardan
bahsetmisiz

BCG'nin kontrendike
oldugu ¢ok net

Ustiine Ustlik
Kompleman
eksikliklerinde hicbir agi
kontrendike degildir
demisiz

TUSDATA'nin muthis
basarilarindan sadece
birine net bir 6rnek




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 138

138. Ayni cinsten arkadas grubuna dahil olmakister.
- Ozellikle cinsiyet ile ilgili fiziksel ve fizyolojik degisimlere duyarlidir.
- Kendi 6zel alanini yaratmakister.
Bagimsizligi ile ilgili kurallan sinamaya meyillidir.

Tanimlanan 6zelliklerin asagidaki gelisimsel evrelerden hangisine ait olmasi en olasidir?

A) Prepubertal

B) Erken addlesan
C) Orta adolesan
D) Geg addlesan
E) Erken erigkin

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorulari
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Osgood (0S) patellar tendonun 2. Son 6 ayda 20 kg kaybettigini ve kilo almaktan
tibial tuberkdle insersio noktasinda olan iritasyon ve/ ok korktugunu ifade eden 14 yasindaki kiz gocuk,
veyatibialtiberkildeki biylme plaginin kopmakingidir. halsizlik ve ¢abuk yorulma nedenleriyle ailesi
Cogunlukla hizli buyime evresinde gérilen bir tarafindan getiriliyor. Fizik muayenesinde kasektik ve
durumdur. Odem ve tibial tuberkal Gzerindeki genel durumu duskin olan hastanin nabzi 55/dakika,
t yet ilk bulgu dir. Tani Klinik olarak solunum sayisi 20/dakika, kan basinci 95/55 mmHg ve
konulmakla beraber yan diz grafisinde tibial tuberkulin vicut sicakhi@i 35,2 °C bulunuyor.
sy i Bu tabloya gére hastaasag i hangi belirti nedeniyl
Klinik Bilimler 138. soru - . yatirilarak izienmelidir? (Sonbahar 2022 Orijinal)
Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl A Nz -
Sayfa 442 C) Sistolik kan basinci D) Diyastolik kan basinci
1. Orta ergenlik donemi ile ilgili agsagidaki ifadelerden E) Vicut sicakhg

hangisi yanlistir? (ilkbahar 2019 Orijinal)

A) Akran gruplarinin etkisi artar.

B) Bagimsizlik miicadelesi gok yogundur.
C) Karsi cinse ilgi artar.

D) Soyut distince gelismistir. Yeme bozukluklari viicut imajindan duyulan
E) Durti kontrolii tam olarak saglanmistir. hosnutsuzluk ile karakterize ciddi biyolojik, psikolojik
ve sosyal problemlere yol agan klinik tablodur. Daha
cok kizlarda gérilmekle beraber her itk ve cinsiyette

'Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yke de sorulabiirdl: gorilebilir. Iki tipi vardir; anoreksiya nervoza ve
i i bulimia nervoza.

Dogru cevap: E

Hem psikiyatri, hem ad6 ghginin kap
giren, zor ve (ist diizey bir bilgiyi isteyen soru.

Dogru cevap: E

Ergenlik donemi ile ilgili 6zelliklerden hangisi asagida dogry

olarak verilmistir? (likbahar 2019 BENZERI) Anoreksiya nervozada gereksinimlere goére enerji
A) Gelecek igin plan yapma erken ergenlik déneminin bir ahm‘.m kisitlama gutunll{‘ kisinin yasi, Cms',ye.h’
bulgusudur. gelisimsel olarak izledigi yol ve beden saghgi
B) Erkeklerdeki testislerde ilk bliyimenin baslamasi orta ergenik baglaminda belirgin bir bigimde dusuk bir vicut
doneminde olur. agirhginin olmasina yol acar. Kilo almaktan ya

) Idealizm erken ergenlik dénemi szelligidir.

D) Alleden duygusal ve fiziksel olarak ayrima orta ergenik da sigmanlamaktan ¢ok korkma ya da belirgin
doneminde gortlir. distk vucut agirhginda olmasina karsin kilo almay!
E) Gelismis durtl  kontrolti ge¢ ergenlik doneminde guglestiren surekli davranislarda  bulunma ile
ohugmaktadr. karakterizedir. Ayni zamanda kiginin vicut agirhgini ya
Dogru cevap: E da bigimini nasil algiladigiyla ilgili bir bozukluk vardir.

Hastada verilen bulgular da 6n taniyi anoreksiya

Son dénemlerde adélesan ve sosyal Pediatri ile nervoza olarak dusindirmetktedir.

cocuk psikiyatri sorularini her gegen giin TUS ve A ksiya nervozada yatis i lari;
YDUS Pediatri’de daha stk gérmekteyiz. Ozellikle de E 3 3 b
ergenlik dénemi evreleri ve 6zellikleri. O yiizden bu ’;:izklgll(falrl 12%";::::;’ <8|:)7;g Iv:?nkH Fitim
konudaki bilgilerimizi gézden gecirmekte fayda var. 2 9

" " 4 - u ip iyon (kan >10
Ergenlik donemi psikososyal gelisim agisindan, erken, mm Hg diisiis veya kalp hizinda >25 atim/
orta ve geg ergenlik donemi olmak uzere ug bolume dakika artis)

aynimaktadir. « Hipokalemi, hipofosfatemi veya hipoglisemi

Erken ergenlik: 10-13 yaslar arasi dénemdir. Bu +  Dehidratasyon

=8 donemde sekonder seks karakterlerigériilmeye baslar. o ki

ng En belirgin o6zelligi puberteyle blrhgkte ortaya cikan § Vo slcak!|g|<38,1 5

g 8 biyolojik degisikliklerin yarattigi baskiya karsi gencin * Boya gore agirhk <%80

E ™ uyum ve bas etme g¢abalandir. * Hepatik, kardiyak veya renal etkilenme

¥ -§ Orta ergenlik: 14-17 yaslar arasi dénemdir. Butin * Intihar dustncesi

% $ olarak Kisiligin olusmasi ve bagimsizlik bu dénemin * Hastada veya ailesinde iyilesme tmidinin diistk
£y baslica 6zelligini olusturur. Pubertal degisiklikler ve olmasi

bih$s:Ir gelisme :am:mlfnrr;?txr. Gent;,(igengllmelmngr + Ego-uyumlu diistincelerinin olmasi
yapabilir, soyu usunebilir  ve neyimleriyle i - =

birlestirebilecegi icgort gelistirebili. Bu. dénemin i N2 RN e =
onemli konularindan biri cinsel kimlik geligimidir. +  Hastanin yemekler sonrasi  izleminin
gerekmesi

Geg ergenlik: 18-21 yaslar arasi donemdir. Ust siniri « Gunlaktedaviye uyumsuzlik

kaltirel, ekonomik ve egitsel faktorlerle kismen
degisebilir. Biyume ve cinsel gelismenin tamamlanmasi Sol sayisl, bu yatis endi
ile bu konuda yasanan kaygilar sona ermistir. Soyut arasinda degildir.

dustinme sureglerini tamamlamis, gelismis drtd
kontroli  olusmustur. Gelecede yonelik secimlerin
yapilmasi ve uygulama yetenegi olusmustur.

yonlar

iLGIiLi NOTLAR




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

139.Yirmi sekiz yasindaki anneden preeklampsi nedeniyle sezaryenle 27 haftalik ve 800 g olarakdogan bebege yasamin ilk gunu
respiratuvar distres sendromu tanisi ile intratrakeal siirfaktan uygulaniyor. Takibinde nazal CPAP ile izleme devam edilen ve
oksijen ihtiyaci azalan bebegdin postnatal Gclinci giniinde tasikardi, takipne, hipotansiyon, genis nabiz basinci ve oksijen
ihtiyacinda artis saptandigi igin cekilen akciger grafisinde bronkovaskiiler belirginlesme ve kalp gdlgesinde belirgin buytkuk
dikkati cekiyor.
Bu bebek icin en olasi tani ve 6ncelikli olarak yapiimasi gereken tetkik asagidakilerden hangisinde birlikte v erilmistir?

A) Pulmoner hipertansiyon — Satiirasyon testi
B) Sekonder surfaktan eksikligi — Akciger ultrasonografisi
C) Patent duktus arteriozus — Ekokardiyografi

D) Erken neonatal sepsis — Akut faz reaktanlar

E) Geg neonatal sepsis — Kan kiltiri

Dogru Cevap:C
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Dogum agirhg 1750 gramdan disik olan bebeklerin
% 45'inde, 1200 gramdan distik bebeklerin %80'inde
PDA Kklinik bulgulari géralir. Immatir prematir
yenidoganlarda duktusun oksijene cevapsizigi nedeni
ile duktus agik kalir.

PDA olmasi durumunda prematiire bebeklerde en gok
korkulan komplikasyon pulmoner kanamadir. PDA dan
gelen fazla kan nedeniyle pulmonerlerde kan géllenip
solunum sikintisina, bunun yaninda PDAnin aorttan
kan calmasi nedeniyle periferik dokularda perflizyonun
bozulmasi nedeniyle nekrotizan enterokolit, bobrek
hasar gibi morbiditelere de neden olmaktadir.
Prematiire bebeklerde ozellikle 3-4. Gunlerde belirgin
uftrim, pulmoner kanama solunum sikintisi olmasi
durumunda akla hemen PDA gelmelidir.

PDAnin  prematiire  bebeklerde genellikle ilk
tedavisi medikal tedavilerdir. Bunlardan en c¢ok
kullanila ibuprofendir. Bunun yaninda indometazin
de sik kullanilan ajanlardandir. Eger ibuprofen ve
ya indometazine kontraendike bir durum varsa
parasetamol de denenen ilaglardan biridir. Bu
tedavilerle duktus kapanmazsa cerrahi ligasyon ile
kapatilir.

Indometazin veya ibuprofen kullaniminin kontraendike
oldugu bazi durumlar vardir. Bunlar;
»  Trombosit sayisinin <50.000 /mm?® olmasi

*  Aktif kanama olmasi (Ciddi intraventrikiler hemoraji
de dahil)

* Nekrotizan enterokolit

intestinal perforasyon

Plasma kreatinin seviyesinin >1,8 mg/dL olmasi
«  Oliguri (idrar ¢ikarimi < 1 mL/kg/saat)

Klinik Bilimler 139. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
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Bu 3 tablo bir konjenital kalp hastaliginda, soldan sag
santh bir kalp problemini géstermektedir. Beraberinde
subklavikiller bolgede var olan devamli GfGrim,
dogru taninin patent duktus arteriyozus oldugunu
gostermektedir. Ancak soruda “sik enfeksiyon”
yerine “sik akciger enfeksiyonu” ciimlesi kullaniimig
olsaydi daha kolay ¢ozllecek bir soruydu.

Patent Duktus arteriyozus ile ilgili genis bilgi asagida
verilmistir.

Patent Duktus Arteriyozus

Fizik bulgular:

1- Tagikardi ve egzersiz dispnesi genis PDAda
gorilebilir. Eisenmenger sendromu gelismis sagdan
sola santh duktuslu hastalarda diferansiye siyanoz
gorilebilir (alt ekstremiteler siyanoze st normal).

2- Prekordiyum hiperaktiftir. Ust sol sternal kenarda
sistolik thril géralebilir.

3- Sol infraklavikiler bdlgede ve ust sol sternal
kenarda kontint dftrim duyulur. Genis PDA
mevcut ve sant fazla ise relatif mitral stenozu
Ufurimu olan apikal diyastolik rulman duyulur.

4- Pulmoner hipertansiyon gelismis ise P2 sert ve
Gfurim duyulmaz veya yalniz sistolik duyulur.

EKG: Kiglk ve orta genislikteki PDA'da normal veya
sol ventrikil hipertrofisi saptanir. Genis PDA mevcut
ise kombine ventrikil hipertrofisi, pulmoner vendz
hastalik gelismis ise RVH gorulir.

TELE: Kucuk PDA'da normal olabilir. LA, LV, asendan
aortada biylme ile Kardiyomegali gelisir. Pulmoner
vaskler imajlar belirgindir.

Klinik Bilimler 139. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
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14.Bes aylk bir kiz bebek sik enfeksiyon gegirme ve
fiziksel gelisme geriligi sikayetleriyle getiriliyor. Fizik
muayenede siyanoz bulunmuyor, oskiiltasyonda sol
subklavikiller bolgede devamli Gférim duyuluyor.
EKG'de sol ventrikiiler hipertrofi bulgulan saptantyor.

Bu bebek igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2008)

A) Pulmoner stenoz B) Patent duktus arteriyozus
C) Aort stenozu D) Atrial septal defekt
E) Trikuspit atrezisi
Dogru cevap: B

Pediatride klasik bir kuraldir; asiyanotik bir
A Kta sol subklavikd deit
bélgede devami ifiiriim hemen her zaman patent
duktus arteriyozusu (PDA) diislindiirmelidir.

Vakayi inceledigimizde:

1. Siyanozunun olmamasi

Nt

2. EKG'de sol ventrikiler hipertrofi olmasi

3. Sik enfeksiyon geciren ve fiziksel gelisme geriligi
olan bir gocuk sunulmustur.

S yeralan diger hastaliklara bakildiginda;

- Pulmoner stenoz: Sternum sol (ist kenarda sistolik
ejeksiyon Gftrimi duyulur.
Aort stenozu: Sternum sag Ust kenarda sistolik
ejeksiyon Gfurimu
Atrial septal defekt: Sternum sol st kenarda
sistolik ejeksiyon Gftrtimi ve sag kalp bosluklarinda
genisleme
Trikiispit atrezisi: Siyanoz ve EKG'de sol aks

Asiyanotik bir bebekt-gocukta sol subkiavikiiler-
infraklavikiiler bélgede devamli (dflrim her
zaman patent duktus arteriyozusu (PDA)
diisdindirmelidir.

15. Nefes darligi ve garpinti yakinmalariyla getirilen 10
yasindaki erkek cocugun fizik muayenesinde rahatlikla
duyulabilen strekli dfurimle birlikte nabiz basincinin
yukseldigi saptaniyor.

Bu hasta igin en_olasi tan asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2016 Orijinal)

A) Ebstein anomalisi

B) Trunkus arteriyozus

C) Fallot tetralojisi sol 1-2. interkostal aralikta

D) Patent duktus arteriyozus

E) Atrial septal defekt

Dogru cevap: D

iLGIiLi NOTLAR

Burada

PDA'nin

Soruda veridligi gibi kalp
yetmezligi klinigiyle
gelecegini

Soruda verildigi gibi
solunum sikintisina
neden olacagini

Soruda verildigi gibi genis
ve sigrayicl nabiz
yaptigini

Soruda verildigi gibi
pulmoner konus,
vaskularite artigi ve
kardiyomegaliye neden
olacagini
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Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Bes aylk bebek beslenmede zorlanma ve terleme sikayeti
getiriliyor. Fizik muayenesinde genis ve sigrayici nabizlar, nabiz
basincinda genisleme gozlenen olgunun sol sternum kenarinda
devaml Gifirtm isitiliyor.

Bu hastada en olasi tam asagidakilerden hangisidir?
(Sonbahar 2016 BENZERI)

A) Atrial septal defekt

B) Pulmoner valvuler darlik
C) Aort koarktasyonu

D) Patent duktus arteriyozus
E) Ventrikiller septal defekt

Dogru cevap: D

Soru bir dahiliye sorusu olarak sorulsa da yas ve
klinik olarak pediatri sorusudur. Klinik bulgulfari ile
(genis nabiz basinci ve sol 1-2. interkostal aralikta
duyulan devamli {fiiriim) dort dértliik bir patent
duktus arteriyozus (PDA) vakasi verilmis olup,
kolay bir soru olarak degerlendirilebilir. Siklar
arasinda devamli (fiirdm yapan baska bir olgu
olmadigi iginde ayincr tamisi kolaydir. Bu soru
nedeniyle ¢ocuklarda devamli dfirimdn en sik
nedeninin PDA oldugu ve ayrica pretermierin en
stk KKH’nin da PDA oldugunu hatirlamak gerekir.

Diger siklarda yer alan Fallot tetralojisi, Trunkus

Bir ¢ocukta sol 1-2. interkostal aralikta yani
infraklavikiler alanda duyulan devamli (ifiiriim,
genis nabiz basinci ile sicrayici periferik nabiz
(sistolik basincin artmasi ve diyastolik basincin
azalmasi ile birlikte) PDA’y1 disindrtmelidir.

16. Ikiguinlik prematiire bebekte yapilan ekokardiyografide
genis patent duktus arteriyozus saptantyor.

Bu hastanin tedavisinde asagidakilerden hangisi
tercih edilmelidir? (Sonbahar 2002 ve Sonbahar 2007)

A) Dobutamin B) Indometazin
C) Prostasiklin D) Betametazon
E) Naloksan

Dogru cevap: B

Preterm bebeklerde patent duktus arteriyozus
tedavisi Ozellik arz eder ve bu hastalarin
tedavisinde cerrahiden énce medikal olarak
oid antii r ilaglar (ind i
veya ibuprofen) tercih edilmelidir.
Tedavi:

Semptomatik bebeklerde ilk yapiimasi gereken sivi
1sitlanmasi ve ditretik veriimelidir.

Farmakolojik olarak ind tazin, ibuprofen veya
| ile kapatilabilir.
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solunumdan bagimsiz sabit ve genis ciftlesmedir.
Patent Duktus Arteriyozus (PDA)

Prematureler harig, dogustan kalp hastaliklarinin %
5-10'unu olusturur. VSD'den (¢ocukluk gaginda) sonra
en sik gortlen konjenital kalp hastaligidir. Erkeklerde 3
kat daha sik gorilir. Prematire yenidoganlarda en sik
gorilen konjenital kalp hastaligidir.

Sempromiar ve FIZIR paganar:
1

Prekordiyum hiperaktiftir. Ust sol sternal kenarda
sistolik thril duyulabilir.

IN)
b

Sol infraklavikiler bélgede ve tst sol sternal kenarda
devamli Uftirim duyulur. Genis PDA mevcut ve sant
fazla ise relatif mitral stenozu uftirimi olan apikal
diyastolik rulman duyulur.

Genis nabiz basinci ile sigrayici periferik nabiz

(sistolik basincin artmasi ve diyastolik basincin
azalmasi ile birlikte) karateristik bulgusudur.

w
v

Tasikardi ve egzersiz dispnesi genis PDA'da
gorulebilir

TELE:
1- Kuglk PDA'da normal olabilir.

N
D

Sol atrium, sol ventrikll, asendan aortada blyiime,
kardiyomegali, pulmoner vaskularitede artis
gorilebilir.

3- Eisenmenger gelismis ise pulmoner hipertansiyona
ait belirtiler vardir (pulmoner konus belirgin, TELE'de
budanmis aga¢ manzarasi)

Preterm bebeklerde patent duktus arteriyozus
tedavisinde ilk tercih medikaldir ve bu hastalarin
tedavisinde nonsteroid antiinflamatuar ilaglar
(indometazin veya ibuprofen) tercih edilmelidir.

17. Prematiire dogan 2 guinlik bebegin fizik muayenesinde
siyanoz bulunmuyor ve oskultasyonda sol subklavikiler
bélgede devamli fiirim duyuluyor.

Nabiz basinci artmis bu bebek igin en _olasi tani
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2011)

A) Atrial septal defekt

B) Aort koarktasyonu

C) Ventrikiler septal defekt
D) Fallot tetralojisi

E) Patent duktus arteriyozus

Dogru cevap: E

Patentduktus arteriyozus (PDA) ile ilgili genel bir bilgiye
sahip olanincevaplayabilecegi kolaylikta hazirlanmistir.
Pediatride klasik bir kuraldir; asiyanotik bir bebekt-
cocukta sol subklavikiiler-infraklavikiler bolgede
devamli (ifiirim hemen her zaman patent duktus
arteriyozusu disinddrmelidir.

Bu sorunun en 6nemli dikkat edilmesi gereken
énemli yeri, siyanozu bulunmayan diyerek
uyarmasidir, ¢lnkii  siyanozu olan denseydi
cevaplarda siyanotik bir konjenital kalp hastaliginin
duktusu olmasi nedeniyle bir siyanotik konjenital kalp
hastaligini arayacaktik.

Bir ¢ocukta sol subklavikiiler alanda duyulan
devamli firiim, genis nabiz basinci ile sigrayici
periferik nabiz PDA’y: diisiinddirtmelidir.
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Burada da prematuredeki
en sik konjenital kalp
hastaligini oldugunu
devaminda da sorudaki
bircok 6zelligini
siralamigiz




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 144

144 Dokuz aylik bebek, emmeme, halsizlik ve kusma ile acil servise getiriliyor. Oykiisiinden, yenidogan déneminde mekonyum
ileusu tanisi aldig, iki kez bronsiyolit nedeniyle hastaneye yatirldigi, soyge¢cmisinde anne-babanin kuzen oldugu 6greniliyor.
Fizik muayenesinde, dehidratasyon bulgular olan hastanin laboratuvar incelemelerinde kanda, sodyum 130 mEq/L, Kor 77

mEq/L, pH 7,50 ve bikarbonat 31 mmol/L saptaniyor.
Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Primer siliyer diskinezi
B) Kistik fibrozis

C) Renal tubuler asidoz

D) Gastro6zofageal reflu
E) Yutma disfonksiyonu

Dogru Cevap:B
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Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 312

KiSTiK FIBROZiS

1. Alt aylik bir erkek bebek oksurilk ve ates nedeniyle
getiriliyor. Oykistinden simdiye kadar 2 kez akciger
enfeksiyonu nedeniyle, 1 kez de m ik alkaloz
tablosu ile hastaneye yatinldigi, giinde 8-10 kez yagl
gaita yaptigi ve benzer sikayetleri olan kiz kardesinin
daha 6nce 8 aylikken 6ldigu ogreniliyor.

Bu bebekte tani i¢in en vararli test asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2008)

A) Akciger tomografisi

B) Terde klor dlgumi

C) Lenfosit alt grup tayini

D) Serum renin-aldosteron dizeyi tayini
E) Gaitada yag tayini

Dogru cevap: B

Klinik ve laboratuvari, TUS mantigi ile birlestirmeyi
Aaditolidhic iCistilc b

Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 312

durumlar alkalozla sonuglanir. Kistik fibroziste de terle
asin klor kaybi oldugu igin bu gocuklar asin sicak veya
terleme sonrasi hipokloremik alkaloz gelisebilir. Taniy1

irmek igin laka ter testi yapiimal ve
terde artmis klor diizeyi gésterilmelidir.

Gaitada yag tayinide yag malabsorbsiyonu tanisi
igin  kullamiir Akciger tomografisi pulmoner
komplikasyonlari géstermede ige yarar.

Lenfosit alt grup tayini ise &zellikle hiicresel
immiin yetersizlik tanisinda énemlidir.

Otozomal resesif gecislidir. Beyaz irkta gérilen en
yaygin genetik bozukluktur. insidansi 1/2000-3000'd(r.

Kistik  fibroz  transmembran  regulator  protein
reseptor (CTFR) modulatorleri olan Ivakaftor, CTFR
aktivatériddr ve kistik fibrozis tedavisinde kullanilir.
CFTR modiilatér tedaviler: ivacaftor, 2 yas Usti
class 3 ve class 4 mutasyonlarda, Lumacaftor ve
ivacaftor kombinasyonu; 6 yas Usti homozigot
F508del mutasyonlarda son olarak da Tezacafor
ve ivacaftor kombinasyonu ise 12 yas ve ustd
homozigot veya heterozigot F508del mutasyonlarda
kullanilar onaylanmistir.

Pulmozim balgamdaki DNA'yi pargalayan enzimdir ve
mukolitik amagla nebulize kullanilir.

Kreon oral pankreas enzim preparatidir.

Kolistin, Pseudomonas kolonizasyonu tedavisi icin
kullanilan antibiyotiktir.

Aztreonam da bir monobaktam antibiyotiktir.

3. Oniki aylik kiz bebek son 2 aydir 3. kez rektal prolapsus
olmasi nedeniyle getiriliyor. Annesinden bebegin kabizliginin
olmadi@i  &greniliyor. Fizik muayenesinde adirhg 3
persentilin atinda ve boyu 10 persentilde bulunuyor.

Bu bebek icin bir sonraki adimda segilecek en

den

uvaun
(Ilkbahar 201 6 Orijinal)

A) Kolonoskopi B) Baryumlu kolon grafisi
C) Anorektal manometri D) Ter testi
E) Baryumlu st gastrointestinal grafi

Dogru cevap: D
Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Asagidakilerden hangisi bilyUme gelisme geriligi olan

2. i gidaki n isinde
mutant genin aktivitesini diizeltmek i¢in kullanilir?
(llkbahar 2017 Orijinal)

A) Gaucher hastalig! B) Biyotinidaz eksikligi
C) Hemofili A D) Kistik fibrozis
E) Duchenne tipi muskiiler distrofi

Dogru cevap: D

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorufabilirdi:

Asagidakilerden hangisi, cAMP bagimii olarak kistik fibroz
protein artirarak
Kisti fibrozis tedavisinde kullanilir? (llkbahar 2017 BENZERI)

A) Pulmozim 8) Aztreonam
©) Kreon D) vakaftor
E) Kolistin

DodaLceran: D

Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 312

Kistik Fibrozis (KF), akciger ve st hava yollarini,
gastrointestinal sistemi, pankreas, karaciger, ter bezleri
ve genitolriner sistemi etkileyen kompleks bir H

bir st ter testi
(llkbahar 2016 BENZERI)
A) Mekonyum ileusu dykisi B) Rektal prolapsus
hisiiti ataklari D) Petesi ve purpuralar
E) Bilier siroz
Dogru cevap: D

Soru 6zellikie 2010 yili sonrasindan sonra gérmeye
basladigimiz orta zorlukta kabul edebilecegimiz iki
asamali sorutiplerine bir rnektir. Soruda irdelenen
iki nokta vardir: Birincisi; stt gocuklarnda
li geriligi ve tekr 2
etlyolo;rsmde rol oynayan hastallﬁm ne oldugu
ikincisi ise; bu hastaligin tarisinda hangi testin
yapiimasr gerekliligidir.

Kistik Fibrozis akciger ve ust hava yollarini,
gastrointestinal  sistemi, pankreas, karaciger, ter
bezleri ve genitouriner sistemi etkileyen kompleks bir
hastaliktir. Otozomal resesif gegislidir. Beyaz irkta
gorilen en yaygin genetik bozukluktur. “Cystic fibrosis
transmembran regulatore (CFTR)” proteinini kodlayan
7. kromozomdaki genlerin mutasyonu ile karakterizedir.

F508 mutasyonu, en sik goriilen mutasyondur.

Ter bezlerinde CFTR reabsorbtif kanallarda bulunur.
Sodyum ve Klor geri emiliminden sorumludur. CFTR
defekti olanlarda terleme ile ile (ates, egzersiz ile) asin
su ve klor kaybi gorilir. Ter bezlerinden asir su ve
tuz kaybetmesi nedeniyle hastalarin teri tuzludur ve
derilerinde tuz kristalleri gérilir. Ter Testi de bu esasa

iLGILi NOTLAR

Burada ve sonraki
sayfada

OR gegctigini yazmigiz
Yani soruda veridligi gibi
akraba eMiligi varliginda
dusunulecek
Bronsioliti gibi sik
solunum yolu
enfeksiyonuna neden
olacagini yazmisiz
Yenidogan déneminde
mekonyum ileusuna
neden oldugunu yazmigiz
Dahas| hipokloremik
metabolik alkaloz
oldugunu da yazmisiz
Yani soruda verilen tim
pozitif bulgular
notumuzda var

Cok rahatca soru

yaplliyor.
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dayanir. Terdeki Cl miktarinin 30-60 mmol/It olmasi
stiheli, 60 mmol/lt lizerindeki degerler ise pozitif test
sonucu olarak kabul edilir. 30 mmol/it'nin altindaki
degerler ise tanidan uzaklastirir.

Kistik Fibrozis multisistemik bir hastalik olup

akceiger tutulumu en énemli morbidite ve mortalite

nedenidir. Kistik fibrozisli hastalarin akcigerleri

dogumda normaldir.

Gastrointestinal Sistem Bulgulari:

« Ozefagus, mide ve ince barsakta degisiklikler,
submukozal glandlarda dilatasyon ve hiperplazi gelisir.

*  Mekonyum ileusu; KF'li hastalann %10-20'sinde,
yenidogan déneminde ileal obstruksiyon gordlir.

kadranda kramp tarzi karin agrlar, defekasyonda
azalma (ileal obstruksiyon) olur.

* Rektal prolapsus; %20 hastada, 12-30. aylarda siktir.
Nedeni karin ici basing artigidir. Destek tedavisi
verilir, cerrahi nadirdir.

+ Tekrarlayan pnomoni ve hisilti, mekonyum ileusu,
rektal prolapsus, safra stazina bagh fokal bilier
siroz tipik kistik fibroz bulgularidir.

« Kistik fibroz hematolojik seriyi etkilmez ve petesi
purpuralar ter testi endikasyonu degildir.

Bilyiime gelisme geriligi ve rektal prolapsusu olan
bir gocukta tani igin en uygun yaklagim ter testi
yapllarak Kistik fibrozisin diglanmasidir.

4. Akciger enfeksiyonu bulunan bir bebegin mekonyum
cikisinda da gecikme oldugu ve kardes 6lum oykist
oldugu égreniliyor.

Bu hastada tani igin en uvgun
asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 90)

A) Ter testi

B) Seruloplazmin dizeyi dlgiimi
C) Serum IgA duizeyi

D) Serum bakir duzeyi

E) Serumda fenilalanin dizeyi

yaklagim

Dogru cevap: A

Kistik Fibroz'da gtincel tani (kiinik+laboratuvar)
kriterleri
Tipik klinik bulgularin varligi (pulmoner,
gastrointestinal, genitouriner) ya da Kardegte kistik
fibroz éykiisi ya da
Yenidogan tarama testi pozitifligi

¥

Ayri gtnlerde yapilan iki kez ter testi pozitifligi ya
da

2 adet kistik fibroz mutasyonunun saptanmasi ya
da Nazal potansiyel fark: 8lgimiinde anormallik
saptanmasi

5. ki yasi ndaki erkek cocuk, balgamii 6ksuruk nedeniyle

getiriliyor. Oykistinden, daha énce (¢ kez alt solunum
yollar enfeksiyonu ve iki kez hipokloremik metabolik
alkaloz tablosuyla serviste yatirilarak tedavi edildigi
ogreniliyor.

Bu hastanin tanisina yonelik oncelikle asagidaki
testlerden hangisi yapiimaldir? (/ikbahar 2019 Orijinal)

A) Bronkoskopi

B) Waters grafisi

C) Kantitatif immunglobulinler
D) Bobrek fonksiyon testleri
E) Ter testi

Dogru cevap: E

Tekrarlayan  solunum  yolu  enfeksiyonian,

metabolik alkaloz ile gelen bir hastada ilk

disdniilmesi gereken hastalik kKistik fibroz’dur.

TUS sinavlaninda kistik fibrozun klinigi, tanisi ve
davisi sikga sorgulanmaktad

Kistik fibrozis (KF), akciger ve (st hava yollarini,
gastrointestinal sistemi, pankreas, karaciger, ter
bezleri ve genitolriner sistemi etkileyen kompleks
bir hastaliktir. Tekrarlayan st ve alt solunum yolu
hastaliklar, ekzokrin pankreas yetersizligi, yagh
ishaller, buyume gelisme geriligi, distai intestinal
obstriiksiyonlar, terle asiri su ve klor kaybina bagh
hipokloremik metabolik alkaloz, infertilite sik gérilen
klinik bulgulardir. Bu klinik bulgular ile stiphe edilen

Mekonyum ¢iKisinda gecikme, sik AC iyonu
ve kardes 6liim Oykiisli olan bir gocukta ilk akla
gelmesi gereken hastalik Kistik Fibrozistir ve
yapilmasi gereken ilk tetkik de ter testidir.

Kistik fibrozis, otozomal resesif olarak gecen bir
hastaliktir. Yenidogan ve erken infansi doneminde
mekonyum ileusu, biiylime geriligi, rekiirren
pulmoner enfeksiyonlar ile kendini gosterir. Kesin
tanisi ter testi ile konur. Kistik fibrozisli hastalarin
terlerinde sodyum ve klor konsantrasyonlar
artmistir.

h da kistik fibroz dustnuldiginde tanida;

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

On bes yasindaki kiz hasta, 3 yidr devam eden balgamli Sksrik
ve tekrardayan akciger enfeksiyonlari nedeniyle getiriiyor. Fizk
i ve bigisayarl akciger
tomografisinde bronsiektaz saptaniyor. Daha tnce iki kez hipokloremik
metabolik i edildigi 6¢reniliyor.

ste yatirilaral

Bu hastada

i ortaya igin

(lkbahar 2019 BENZERI) :
A) Ter testi B) Siliya incelemesi
C) Solunum fonksiyon testi D) Bronkoskopi

E) Serum immiinoglobilin degerlerine bakiimasi

Dogru cevap: A
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Burada ve 6nceki sayfada
OR gectigini yazmigiz
Yani soruda veridligi gibi
akraba eMiligi varliginda
dusunulecek
Bronsgioliti gibi sik
solunum yolu
enfeksiyonuna neden
olacagini yazmigiz
Yenidogan déneminde
mekonyum ileusuna
neden oldugunu yazmigiz
Dahas| hipokloremik
metabolik alkaloz
oldugunu da yazmigiz
Yani soruda verilen tim
pozitif bulgular
notumuzda var

Cok rahatca soru

yaplliyor.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 146

Dogru Cevap:A

146 Cocuklarda noroblastomda asagidakilerden hangisinin goriilmesi en az olasidir?

A) Katarakt

B) Horner sendromu
C) Rakun gozu

D) Opsoklonus

E) iris heterokromisi

Klinisyen Tim TUS Sorulari

PEDIATRIM 577

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

! cocukta gérilme
ihtimali en azdir? (ilkbahar 2015 BENZERI)
A) Hiperkalsemi B) Diyare
C) Pitozis D) Ataksi

E) Periorbital ekimoz

Dogru cevap: A

Cocuklarda en sik goérilen timérier her sinavda
bekienen sorulardir. Bes yas alti g¢ocuklarda
karinda kitle varliginda ilk akla gelecek 2 timér
néroblastom ve Wilms tiimériidiir. (3 yas ve altinda

hey da unutt ),

Bu sefer de bir yas altinda en stk goriilen malign
tlimér sorulmakta, hem de pediatrinin en iyi bilinen,
biricik paraneoplastik sendromu ile beraber.

Bes yas alti gocuklarda karinda kitle varliginda ilk akla
gelecek 2tiimdr Néroblastomave Wilmstiimoriidiir.(3
yas ve altinda, hepatoblastoma da unutulmamalidir)
Karinda kitle ile beraber (soru kitleyi surrenale lokalize
ederek daha da kolaylastiriyor) kemik iliginde rozet
olusturan blastlar, kitlede kalsifikasyon, orta hatti gegme
ve pediatrideki en 6nemli paraneoplastik sendrom olan
opsoklonus-myoklonus (gézlerde sigrayici hareketler
ve ylriurken dengesizlik) ile bera- berse her zaman
noroblastomayi akla getirmelidir.

Abdomene yerlesimli timorlerin tanisinda tomografi,
ultrasonografi, MR goérintileme kullanilir. Radyografide
timérde Kalsifikasyon ve kanama gorilebilin. Bu
durum Wilms timorl ile ayinci tanida Gnemlidir.
Noroblastomada kalsifikasyon sik gértlen bir bulgudur.

* En cok yerlesim olan karinda kitle ile beraber
(soru kitleyi surrenale lokalize ederek daha da
kolaylastinyor) kemik iliginde rozet olusturan
blastlar, kitlede kalsifikasyon, orta hath gecme ve
pediatrideki en onemli paraneoplastik sendrom
olan opsoklonus-myoklonus (gdzlerde sigrayici
hareketler ve yiirlirken dengesizlik) ile beraberse
her zaman néroblastomayi akla getirmelidir.

* Abdomene yerlesimli timdrlerin  tanisinda
tomografi, ultrasonografi, MR  gériintiileme
kullanilir. Radyografide timérde kalsifikasyon ve
kanama goérilebilir. Bu durum Wilms timori ile
ayirici tanida dnemlidir.

* Ancak hiperkalsemi PTH benzeri madde
salinimina bagl Wilms tiimériinde gorilir.

* Noroblastomda Horner sendromuna bagl
pitozis, VIP salinimina bagl ishal gértlebilir.

* Rakun goézi noéroblastomdaki bilateral orbital
ekimoza verilen isimdir.

Ndorobl da hiper igoriilmesibeklenmez,
Wilms tiimériinde PTH artisina bagh hiperkalsemi
goriilebilir.

12. Boyunda kitle nedeniyle polikinlige getirilen bir gocugun
fizik incelemesinde pitozis, miyosis, enoftalmus ve
anhidrozis saptaniyor. Laboratuvar incelmede idrarda
vanil mandilik asit (VMA) ylksek tespit ediliyor.

Bu hasta igin en olasi tanm asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 99)

A) Retinoblastoma B) Néroblastom

C) Hodgkin Lenfoma D) Akut Lésemi

E) Wilm's timéri
Dogru cevap: B

Néroblastomdaki servikal/(ist mediasten kitleletinin
yol actigi Horner sendromunu soran bir soru.
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13.8ag orbital propitozis, periorbital ekimoz ve
opsomyoklonik kasilmalar nedeniyle getirilen 2
sindaki bir kiz gocukta éncelikle agagidaki
hangisi diiglinlilmelidir? (Sonbahar 2005)

A) Néroblastom

B) Viral ensefalit

C) Myasthenia Gravis

D) Rabdomyosarkom

E) Langerhans hiicreli histiyositoz

Dogru cevap: A

Cocukluk ¢agr malign hastaliklarr  iginde
néroblastom ilk bir yasta en sik gorilen timér
olmasi ve vakalarin 3-4 yasina kadar gogunun
gériiimesi nedeniyle neredeyse her sinavda
Gzellikle béyle kii¢iik yaslarda soru beklenen
bir 6zellige sahip. Yine burada da kendine has
iki Gzelligiyle karsimiza cikan kolay taminacak
bir néroblastom sorusu. Pediatrinin, en 6nemli
paraneoplastik sendromu olan  opsokionus-
myoklonus ve periorbital ekimoz.

14. Ates, oksuriik, halsizlik, karaciger biytklugi saptanan
ve akciger sesleri normal olan bir cocukta, lateral
akciger grafisinde arka mediastende kitle tespit ediliyor.

Bu hastada en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 89)

A) Noroblastom B) Akciger fibrozisi
C) Kistik fibrozis D) Bronkojenik kist
E) Anjiofibrom

Dogru cevap: A

Cocukluk caginin en sik tdmérierinden biri ve ¢ok
farkli yerlerde ortaya ¢ikabiliyor. Néroblastomda en
sik ve maalesef 6nce en kétii prognoziu yerlesim
olan abdomen ve sonra da arka mediastendeki 6zel
yerlesim sorulur.

Karacigere metastaz yaptigini ama akcigere

yapmadigini  da unt k  lazim.
Néroblastomdaki uzun zaman direncli ates ve
direncli ishalleri de unutmamal.

iLGILi NOTLAR




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 147

147 Bes yasindaki erkek gocuk, bir yildan uzun siiredir olan lenfadenopati ve karin sisligi nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde
yaygin agrisiz buyik lenfadenopatiler ve hepatosplenomegali saptaniyor. Laboratuvar incelemelerinde trombositopeni,
Coombs pozitif hemolitik anemi, B12 vitamini ylksekigi, immunoglobulin G yiksekigi ve akim sitometrisinde “double
negative” T lenfositlerde (DNT) artis saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani ve genetik defekt asagidakilerin hangisinde birlikte v erilmistir?

A) Nijmegen breakage sendromu - NBN

B) Otoimmiun lenfoproliferatif ssndrom — FAS/FASL
C) X’e bagli lenfoproliferatif hastalik— SH2D1A

D) Wiskott-Aldrich sendromu - WAS

E) Ataksi telenjiektazi - ATM

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorulari iLGiLi NOTLAR
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Kronik grandil 6 I da
hipogammaglobulinemi degil tipik olarak
hipergammaglobulinemi beklenir.

Bruton agammaglobulinemisinde humoral yetmezlik
nedeni ile kapsulli bakteri enfeksiyonlari ve salgisal
IgA eksikligi nedeni ile enteroviriis (Echoviris ensefaliti
ve paralitik polio) enfeksiyonlar siktir.

Wiskott Aldrich sendromunda trombositopeni ve
egzema tani koydurucudur.

Ciddi kombine immiin yetmezlik klinigi olan bir
hastada (6 aydan 6nce baslayan enfeksiyoniar,
ishal, BGG, P. Carinii pnémonisi vb) agir nérolojik
bulgular ve hipodirisemi Piirin niikleotid fosforilaz
(PNP) eksikligini akla getirmelidir.

. Asagidakilerden h icind. I

apor i dii genl defekt vardir?
(Sonbahar 2016 Orijinal)

A) Wiskott — Aldrich sendromu

B) IPEX sendromu

C) Hiper IgE sendromu

D) Otoimmiin lenfoproliferatif sendrom
E) Hiper IgM sendromu

Dogru cevap: D

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Asagidaki primer  immun  yetmezlik  gen/protein
bozuklugu eslestirmelerinden hangisi dogru deqildir?
(Sonbahar 2016 BENZER)

A) Wiskott - Aldrich sendromu - WASP

B) Bruton agamaglobulinemi - Tirazin kinaz

C) Otoimmiin i if sendrom - L it it geni
(FAS)

D) Otozomal resesif hiper IgE - STAT3 sendromu

E) Hiper IgM sendromu tip |- CD40L

Hiperi globulin M tip 1'de ise aktive
T hucreleri Gzerindeki CD40 ligandi defekti nedeni ile
B hiicreleri sadece IgM sentezlemektedir.

Wiscott-Aldrich sendromunda ise WASP (Wiscott-
Aldrich sendromu proteini) gen bozuklugu sonucu
CD43 yapilamamakta, trombositopeni ve T hiicre
fonksiyon bozuklugu gérilmektedir.

Otoimmiin lenfoproliferatif sendromda lenfosit
apopitozisini diizenleyen genlerde (Caspase ve
Fas ligand) mutasyon vardir.

. Asagidakilerden hangisi Ataksi telenjiektazide

gériilen bulgulardan birisi dedildir? (ilkbahar 2000)

A) Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
B) Lenforetikuler malignensi gelismesi
C) Trombositopeni

D) Ig A eksikligi

E) Ig G2 subgrup eksikligi

Dogru cevap: C

Ataksi telenji i; artmis ite riski, ataksi,
piyojenik enfeksiyonlar ve telenjiektaztik cilt
lezyonlars ile Karakterizedir. Trombositopeni
Wiskott-Aldrich sendromunun 6zelligidir.

Ataksi-telenjiektazi;, otozomal resesif gecisli,
vaskdler, nérolojik, endokrin ve immiin sistemleri tutan
bir hastaliktir. Hem B hem de T hiicre fonksiyonlari
bozuktur.

Ataksi genellikle 9-12. aylarda baglar. Koreo-
atetoid hareketler, ekstrapiramidal ve diger nérolojik
belirtiler ortaya ¢ikar. Telenjiektazi, genellikle
iki yasindan once belirir ve ilk olarak bulber
konjunktivadan baglar. Tekrarlayan sinis ve akciger
enfeksiyonlar gorilebilir. Zamanla mental retardasyon

lisebilmektedir. Bazi h retikiler veya
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Otoimmiin lenfoproliferatif sendrom; Anormal
lenfosit apopitozisi ile karekterize, oroimmiinite ile
beraber gériilen bir inmiin regiilasyon bozuklugu
olan bir .Buh da dzellikie C
8-10veya Fas ligand mutasyonlari gériilmektedir.
Double negatif T hucrelerinin poliklonal ¢ogalmasi
ile karekterize olup, Bu hicrelerin ylizeyinde CD3
bulunur ama resepCD4 veya CD8 ko-reseptorii
yoktur.  Lenfoproliferasyon, hipergamaglobilinemi,
hepatosplenomegali ve lenfadenopatiler ve
otoimminite ile karekterizedir.

Otozomal dominant hiper IgE (JoB) sendromunda
STAT3 defektine bagl TH17 hiicrelerindeki eksiklik
sonucu monosit fonksiyonlarinda bozukluk goriliirken;
Otozomal resesif Job sendromunda ise T hlcre
aktivasyonu ve proliferasyonunda gérevli DOCK8
geninde mutasyon saptanmistir.

Bruton agamaglobulinemisinde B hiicre aktivasyon
ve proliferasyonunda goérevli tirozin kinaz geninde;

pitelyal malignansiler gelisebilmektedir.

Laboratuvarda ler peni, T4/T8 orani
azalmig IgE, azalmis IgA, azalmig IgG2 saptanabilir.

Tedavide  genis  spektrumlu  antibiyotiklerden
yararlanilir. Radyasyon sensitive oldugundan. Ac
grafisi gibi X ray igeren tetkiklerden kaciniimalidir.

Trombositopeni, Ataksi telenjiektazinin = degil
Wiskott-Aldrich sendromunun tipik bir 6zelligidir.

. Asagidakilerden hangisi Job sendromunda gériilen

&zelliklerden birisi degildir? (ilkbahar 2005)

A) Eozinofili

B) Tekrarlayan stafilokoksik deri enfeksiyonu
C) Tekrarlayan pnémoniler

D) Solunum yolu allerjik hastaligi

E) Otozomal dominant gegis

Dogru cevap: D

Glizel ve kurnazca hazirlanmis bir soru. Job
sendromunda yliksek Ig E dizeyleri stafilokok
iliskilidir ve hastalikta allerjik solunum yolu
bulgulari yoktur.

Bu vaka sorusunda
soruyu yaptiran en énemli
kisim double negatif T
lenfositler

Onu vermisiz

HSM ve LAP'vermisiz
Hipergamaglobulinemisini
bile vermisiz

Sorudaki coombs pozitif
hemolitik anemi gibi
otoimmun hastalik siktir
demisiz

Hastaligin adini vermisiz
Sorulan geni yazmigiz
Net olarak soruyu
yaptiriyor

Bu TUSDATA kalitesine
ornek bir sorudur

CUnku son derece ug bir
sorudur aslinda




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 149

149 Miadinda normal dogumla 3.200 g olarak dogan bebegin, 2 giinluk taburculuk sirasindaki muayenesinde tftrim duyulmadigi
not ediliyor. Bir aylik oldugunda asi igin getirildigi aile sagligi merkezinde yapilan muayenesinde sternum sol kenarinda 4/6.

derece holosistolik tfurim duyuluyor ve thrill aliniyor.
Bu hasta igin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Ventrukiler septal defekt
B) Pulmoner kapak darl g1
C) Atriyal septal defekt

D) Aort kapak darl 131

E) Patent duktus arteriozus

Dogru Cevap:A
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Pansistolik tfiiriimiin duyuldugu hastaliklar:

+ VSD'de mezokardiyak odakta (MCO) duyulur ve
sternum boyunca yayilir.

*  A-V kapak yetmezligi (mitral yetmezlik ve trikispit
yemezligi)

Sistolik ejeksiyon ({ifiirlimii: Genelde sisolun
ortasinda duyulan ve semiluner kapak darlklarinda
duyulan kresendo- dekresendo tarz iftrimlerdir.

Devamli ifiirlim: Tum kalp siklusu boyunca duyulan
ve tipik olarak PDA'da duyulan tfurimlerdir

Diyastolik ifiirim: S2 ile baglayan ufurimlerdir ve
tipik olarak semilune rkpak yetersizligi ve AV kapak
darliklainda duyulur.

To-and-fro  Ufilirimi: Sistolik Gflirim yapan
bir hastalikla (VSD, aort daridi, pulmoner darlik)
ve diyastolik Gflirlim yapan bir hastalik (aort
yetersizligi, pulmoner yetersizlik) birlikte ise olarak
adlandinlir.

Kardiyak siklusta birinci kalp sesi ile baglayip tim
sistol boyunca devam eden (flirlim pansistolik
dflirlimdiir.

2. Asagidaki konjenital kalp hastaliklarinin hangisinde
pansistolik tflirlim duyulur? (llkbahar 2012)
A) Atrial septal defekt

Klinik Bilimler 149. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
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Atrial septal defektli hastalar, lezyon ¢ok bulyik
olmadikga asemptomatiktirler. Atrial septal defektte
duyulan sistolik ejeksiyon flirlimli, en iyi
sternumun sol orta ve list kenarinda duyulur.S2'de
sabit giftlesme de tipik bulgudur.

Atrial septal defektte en iyi sternumun sol orta ve
list kenarinda sistolik ejeksiyon fliriimii duyulur
ve S2'de sabit giftlesme tipiktir.

4. Bir gocugun kardiyak oskiltasyonunda sternumun sol

kenarn boyunca erken diastolik Gfiirim duyuluyor.

Bu hastada gncelikle asagidakilerden hangisi
diigilinlilmelidir? (Sonbahar-97)

A) Aort stenozu

B) Ventrikuler septal defekt
C) Mitral stenoz

D) Atrial septal defekt

E) Aort yetmezligi

Dogru cevap: E

Gocuklarda erken diyastolik dfiirlimler her zaman
patolojiktir ve semilliner kapak yetersizliklerinde
(aort ve pulmoner yetersizlik) gorilir.

Erken diastolik iifliriim, aort ve pulmoner kapaklarin
yetmezliklerinde isitili. Aort yetmezliginde bu
uftram, aort odaginda isitilirse de sternumun sol
kenan boyunca yayilir ve siklikla sol 3. interkostal
aralikta (Erb noktasi) en iyi duyulur.

Bir ¢ocugun kardiyak oskiiltasyonunda sternumun

sol kenari boyunca erken diastolik Ufiirim

duyuluyorsa en olasi tani semilliner kapak

yetersizligidir (Aort ve pulmoner yetmezlik).

Mitral stenoz da dijastolik (iflir(im yapar fakat,
iddi: lik Gfdirdmle karakterizedir.

Soruda ifiiriimiin tipi ile konjenital kalp hastalig)|
iliskisinin bilinmesi isteniyor.Pediatride en sik|
gorillen KKH VSD'dir ve mezokardiyak odaktal

pansistolik (holosistolik) iifiiriim ile karakterizedir.

5. Asagidakilerden hangisidevamliiifiiriim duyulmasi

ile karakterize bir hastaliktir? (/lkbahar-98)

A) Atrial septal defekt
B) Mitral stenoz

iLGILi NOTLAR

VSD'de holosistoilk
ufurdm duyuldugunu
yazmigiz

Yanindaki tabloda
holosistoligin diger adini
pansistoilk diye yazmisiz
Pansistolik olan diger 2
hastaligl yazmisiz
Siklarda zaten sadece
VSD var

Cok net olarak soru yine

yapiliyor

3. Herhangi bir sikayeti olmayan 3y daki cocukia . -

sternumun sol st kisminda sistolik ejeksiyon tftiriimu Klinik Bilimler 149. soru

ve SZde sabit ciftiesme duyuluyop Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

4
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hangisidir? (Sonbahar-94) Ralp Rastalklar ve araram flpler|;

A) Atrial septal defekt PS, AS - | midsistotik iifiirtim

B) Ventrikiler septal defekt - —

C) Patent duktus arteriosus AY, PY , | Erken diastolik Ufurim ve ge¢

D) Aort stenozu diastolik rulman

E) Trikuspid yetmezligi MS. TS < Mid diastolik Uflirim ve geg
r——— 2 diastolik rulman

- - . MYSTY{EDS tetn), — | Pansistolik tiftirtim

Cocuklarda dogumsal kalp hastaiikiarinda duyulan VSD

Gfiirdimler sikga sorulmaktadir. Atrial septal defekt PDA, Fistill N\ WRR W

(fiiridmi interatrial santa bagh degil artmis akciger :

pulmoner kan akimina bagl relative pulmoner
darliktir ve pulmoner odakta sistolik ejeksiyon Devami Grarim (Makine Grarama)
{ifiiriimd ile karakterizedir. 1- Patent Duktus Arteriyozus

2- Koroner AV fistul

3- Sinls valsalva anevrizmasi rupture




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 150

150 Anne siitii icerigi ve besin dgeleri ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi yanhstir?

A)

Kolostrum; fosfolipid, kolesterol ve kolesterol esterlerinden zengin olmasiyla yenidoganda néronal miyelinizasyonun
gelisimine katki saglar.

B)

Gegis situ, kolostrumdan sonra salgilanan ve 15. giine kadar devam eden, laktoz, yag ve enerji miktar kolostruma oranla daha
yuksek, protein icerigi daha dislk olan suttar.
C) Salgilanmasl dogumdan iki hafta sonra baslayan ve emzirme siiresince devam eden siite olgun siit denir.
D) Olgun siitiin, kolostruma goére kalori-igerigi de protein igerigi de yuksektir.

E) Anne sitliinin baglica karbonhidrati laktozdur.

Dogru Cevap:D

Klinisyen Tim TUS Sorulari

> 117

BESLENME

(MALNUTRISYON-VITAMINLER ve SIVI ELEKTROLIT)

ANNE SUTU iLE BESLENME

1. Yalmz anne siitiyle beslenen 6 aylik bebek
kasiimalarla getirildiginde jlk 6nce asagidakilerden
hangisi distiniilir? (llkbahar-88)

A) Menenjit B) Febril konvulsiyon
C) Hiponatremi D) Hipoglisemi
E) Vitamin D eksikligi tetanisi

Dogru cevap: E

TUS larinin  yenidogan igin tar

konularindan birisi de anne siitiidiir. Anne
siitiiniin ~ &zellikleri, icerigi, inek siitiinden

farkliliklan, kontrendike oldugu durumlar, vs.

Anne sitinde bulunan demir ve ginkonun
kullanilabilirligi daha fazladir ve anne siitiinde
bulunan demirin %60’ emilir (normalde gidalardaki
demirin  %5-10'u emilir). Anne siti alamayan
gocuklarda, genetik yatkinlik da varsa ¢inko eksikligi
ve buna bagl semptomlar gelisebilir. Bu sebeple anne
sutt alamamis bebeklere ginko ilavesi yapilabilir.

Flor eksikligi; Dis curiklerine,
iyot eksikligi; Hipotiroidizm ve guatra,
Fosfor eksikligi; Hipokalsemiye

Bakir eksikligi; Mikrositik anemi, osteoporoz,
nétropeni, norolojik semptomlar, sa¢ ve ciltte
depigmentasyona neden olur.

Ginko eksikligi olan ¢ocuklarda bilyimede azalma,

sinaviarda sor ve )%
devam edecektir. Anne siitii béliimiiniin en ince
ayrintisina kadar bilinmesi gerekir.

Anne Sutinin Mineral igerigi

Na, K, Ca, P inek sitinde daha fazladir. Anne sut
daha az demir ve magnezyum igerir, buna karsin bakir
konsantrasyonu daha yuksektir. Anne sitinde Ca ve
P dlzeyleri inek sltline gére daha dlsik olmasina
ragmen, Ca/P oraninin ideal olmasi ve emiliminin iyi
olmasindan dolay! anne s(tlyle beslenen gocuklarda
hipokalsemi beklenmez.

Vitaminler

Anne sttlindeki suda eriyen vitamin igerigi, bebegin
gereksinimini  karsilayacak miktardadir. Vejetaryen
anne c¢ocuklar diginda B kompleks vitaminlerinin
yetersizligi gérlimez.

Antioksidan ¢zellikte olan A, E ve C vitaminleri, anne
sutiinde inek sttline gore gok yliksektir.

D ve K vitaminleri ise dusiktir. Anne sutlinin
D vitamini miktanmin disik duzeyde olmasi
nedeniyle bazi gocuklarda buna bagh hipokalsemi
ve sonugta hipokalsemik  konvulsiyonlar
gorilebilmektedir. Bu nedenle yenidogan
bebeklere D vitamini proflaksisi verilmelidir.

2. Anne sitli almayan 2 aylik gocukta verilmesi
gereken, eksikligi gelisirse a@iz kenannda ve
perianal bélgede kronik dermatit gelismesine
neden olan eser element asagdidakilerden
hangisidir? (Sonbahar-90)

A) Cinko B) Flor
C) iyot D) Fosfor
E) Bakir

Dogru cevap: A

Klinik Bilimler 150. soru
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3. Asagidakilerden hangisinin dlzeyi olgun anne
sltinde kolostruma oranla daha vyiiksektir?
(llkbahar 2003)

A) Yag B) Sodyum
C) Protein D) Imminoglobulinler
E) Yagda eriyen vitaminler

Dogru cevap: A

Kolostrum, gebeligin son 3 aylik déneminden itibaren
alveolleri dolduran ve dogumdan birkag giin sonraya
kadar salgilanmaya devam eden sividir. Olgun anne
sitine gore laktoz, yag, karbonhidrat ve suda
eriyen vitaminler daha az, protein, yagda eriyen
vitaminler (A, D, E, K), immunoglobulinler ve bazi
mineraller (Na, Zn, Cu, Fe) bakimindan zengindir.

4. Asagidakilerden hangisi anne sitiiniin bagisiklikla
ilgili olmavan ézelliklerindendir? (likbahar-88)

A) Salgisal IgA icermesi

B) Alfa-laktalbumin ytksekligi
C) Laktoferrin ylksekligi

D) Fosfor distklugi

E) Lizozim icermesi

Dogru cevap: D

Anne siitii icerdigi &zellikler nedeniyle tam
anlamiyla asi ve ibiyotik gibi etki il
Cok sayida immiin sistemi gliglendiren faktorler
icermektedir. Bu faktérler ¢ok sayida sinavda
kars soru olarak g istil

Anne Siitinin Enfeksiyonlardan Koruma Ozellikleri:
« Salgisal IgA
« IgMveG
«  Bifidus cogalma faktort

Beslenme

iLGiLi NOTLAR
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10. Asagidakilerden hangisi direkt hiperbiliriibineminin

7. Reye sendromu ile en gok iligkili oldugu gosterilen

asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-91)
A) Coxsackie B) Parainfluenza
C) Kizamikeik D) Influenza

E) Enfeksiy6z monontkleozis

Dogru cevap: D

Reye Sendromu

Son yillarda gériilme sikli§i azalan ve ensefalopati,
karaciger ve bdbregin non-inflamatuvar yagh
infiltrasyonu ile karakterize bir tablodur. Genetik
olarak duyarl kisilerde, bir viral enfeksiyon ile
(influenza AveB, Varisella, E chovirus?2, Coxsackie
A virus, Reovirus ve Epstein Barr Vvirusu) salisilat
velveya antiemetik kullanimi etkilesimi sonrasi ortaya
¢ikar. Cocuklarda aspirin kullaniminin azalmasiyla
Reye sendromu vakalarinin sayisi oldukca azalmistir.

Viral infeksiyon zemininde, salisilat metabolitierinin
veya diger toksin ve kimyasal maddelerin (aflatoksin,
izopropil  alkol, hipoglisinler, - pentanoik  asit)
mitokondriyal hasara neden oldugu disinilmektedir.
Bu da kisa zincirli yag asitlerinin artmasina ve
hiperamonyemiye neden olur.

nedenlerinden biridir? (ilkbahar 2003)
A) Crigler-Najjar Sendromu tip |

B) Gilbert Hastaligi

C) Dubin-Johnson Sendromu

D) Glukoz 6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
E) Anne sitt sarnlig

Dogru cevap: C

Hiperbilirubinemi nedenleri oncelikle direkt ve
indirekt olmak lizere iki ana basglikta incelenir.
indirekt hiperbilirubinemi de daha gok yenidogan
déneminde goriilen  fizyolojik sanhk  ve
hemoliz yapan durumlar én plnadayken, direkt
hiperbilirubinemi nedenleri arasinda akla éncelikle
kolestaz yapan nedenler gelmelidir.
Bunun yaninda sarnlikla giden bazi sendromlarin
asl ise su sekildedir;
+ Direkt Hiperbilirubinemi: Dubin-Johnson ve
Rotor sendromu
«+ indirekt hiperbilirubinemi: Gilbert hastaligi,
Crigler-Najjar sendromu tip-1 ve 2, Glukoz 6-
fosfat dehidrogenaz eksikligi

i . Dubin-Johnson  Sendromu, direkt (konjuge)
Klinikte kusma, huzursuziuk, hiperpne ve bilirubinin h itlerden saf | daki
ensefalopati bulgularn varken laboratuarda ALT AST bozuklukia 'beraber bilimb?n alim ve
amonyak laktik asit ytiksekken bilirubin normaldir. Kenii inda d Sigil oranlarda bozuklukla

Genellikle tablo agirdir stupor koma agir beyin édemi
ve olumle sonuglanir, eger hasta yasarsa sonrasinda
karaciger hasarsiz iyilesebilir.
. Cocukta karacigerde yagl ve konvulsiy
varsa en_olasi tani asagidakilerden hangisidir?
(Ilkbahar-91)
A) Viral hepatit
C) Reye Sendromu

B) Alkolik siroz
D) Niemann-Pick Hastaligi
E) Galaktozemi

Dogru cevap: C

Karacigerde inflamasyon ve nekroz olmadan
mikrovezikiileryaglanma ve jeneralize konvulsiyon,
Reye sendromunu diisiindiiren bulgulardir.

. Reye Sendromunda asagidaki bulgulardan hasari gelisimini takiben, geg bir dénemde bulgu verir. —
hangisine rastlanir? (llkbahar 2001) Wilson hastaliginin, bakir atilim basamaklarinda _“_g_
A) Hipoammonemi aksakliga yol acan lizozomal bir defekiten Es
B) BOS'da lenfosit kaynaklandigl dustnilmektedir. Vicutta karaciger, % §
C) Lokopeni g6z ve beyin daha 6n planda olmak uzere P &
D) Serum aminotransferazlarinda artis (hepatolentikiler ~ dejenerasyon)  bakir  birikimi k-
E) PTZ kisadir esas sorunu olusturur. Bu birikimin ve buna bagl

semptomlarin gelismesi icin zamana ihtiyag vardir.
Dogru cevap: D 12. isinilen 20 giinlik bir
Reye Sendromunda, AST, ALT, amonyak bebekte asagidakilerden hangisinin gériilmesi en

(hiperamonyemi) ve laktik asit yliksekligi gorilr.
Lokosit diizeyleri etkilenmezken, Protrombin
zamani uzamistir. BOS basinci artmistir, aseliilerdir
(Lenfosit yok) ve glukoz diistiktir.

Reye sendromunda sarilk ve splenomegali
goriilmez!

karakterize bir sendromdur. Direkt bilirubin, diizeyleri
2-5 mg/dL arasindadir ve KCFT normaldir. Karacigerde
gross olarak koyu pigmentasyon gézlenir.

-

. Asagidakilerden

y 1
Kolestaz ile birlikte gériilmez? (ilkbahar 2008)
A) Galaktozemi B) a1 -antiripsin eksikligi
C) Biliyer atrezi D) Wilson Hastaligi

E) Kistik fibrozis

Dogru cevap: D

Galaktozemi, alfa-1 antitripsin eksikligi, biliyer
atrezi, Dubin-Johnson Sendromu ve Kistik fibrozis,
neonatal dénemde kolestaz tablosuna neden olabilen
durumlardir.

Wilson hastaligi ise yenidogan déneminden sonra, karaciger

az olasidir? (ilkbahar 2018 Orijinal)

A) Koledok kisti

B) Alagille Sendromu

C) Kistik fibrozis

D) Intrauterin sitomegalovirus enfeksiyonu
E) Wilson Hastaligi

Dogru cevap: E
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Bu soru, baska bir hoca tarafindan $&yle de sorulabilirdi:

I. Alagille Sendromu

II. Kistik Fibrozis

IIl. Wilson Hastalig

IV. Ekstrahepatik safra yollan atrezisi

neonatal
en_ylksektir?

kolestaz tablosuna yol
(IIkbahar 2018 BENZERI)

A) Sadece |
o)LLV

agma _ ihtimali

B) 1, It
IR

B)LIL NV

Dogru cevap: E

Neonatal veya infantil kol Wilson ¢

Un

ve inflamatuvar barsak hastal{[(Iarlnln Klinik
prezentasyonu arasinda degildir. Ozellikle Wilson
3-4

hastaliginda karaciger tutulum bulgulars
yasindan sonra baslar.

Neonatal ve infantil

neonatal hepatittir.

Wilson sendromunun kolestaz yapmasi beklenmez
bunun yanida yenidogan déneminde bulgu vermesi

de beklenmez.

1

w

. Asagidakilerden  hangisi _neonatal
nedenlerinden biri dedildir? (ilkbahar 2019 Orijinal)

A) Kistik fibrozis B) Alfa-1 antitripsin eksikligi
C) Galaktozemi D) Tirozinemi
E) Fenilketondri

Dogru cevap: E

kolestaz: Erken bebeklik
doéneminde kolestazin en sik nedenleri biliyer atrezi ve

4.

Konjuge hiperbilirubinemiye neden olan ve
karacigerde pigmentasyon yapmayan hastalik
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-95)

A) Crigler-Najjar tip |

B) Crigler-Najjar tip |1

C) Gilbert Sendromu

D) Rotor Sendromu

E) Dubin-Johnson Sendromu

iDogru cevap: D

Dubin-Johnson Sendromu, direkt (konjuge)
bilirubinin hepatositlerden safraya salinimindaki
bozuklukla beraber, bilirubin alim ve konjugasyonunda
degisik oranlarda bozuklukla —karakterize bir
sendromdur. Direkt bilirubin, duzeyleri 2-5 mg/dL
arasindadir ve KCFT normaldir. Karacigerde gross
olarak koyu pigmentasyon gézlenir.

Rotor Sendromunda, bilirubinin  ve organik
anyonlarin alim ve depolanmasinda defekt vardir.
Direkt bilirubin duzeyleri 2-5 mg/dL arasindadir ve
karaciger fonksiyon testleri normaldir. Karacigerde
pigmentasyon yoktur. Oral kolesistografide safra
kesesi goriintilenebilir.

kolestaz

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

I. Tirozinemi |

II. Herediter fruktoz intoleransi

IIl. Fenilketoniiri

V. Galaktozemi

V. Alfa 1 antitripsin eksikligi

VI. Glikojen depo hastaligi tip V
Hepatomegali, direkt hiperbilirubinemi
enzim bir
hastaliklardan  hangisi  ayinci
(Ilkbahar 2018 BENZERI)

A lveV
Bl I, IV
C) Yainiz lll
D) live il
E) lllve VI

Dogru cevap: E

ve karaciger

tanda  dustnGimez?

Metabolizma sorularinda “degildir”li

hip \emi nedeni olmayan hastal

eksikligi, neonatal hemokromatoz,

Alagille sendromu ve Byler hastaligi bilinmelidir.

sorularin
yaniti “fenilketondiri”dir. Fenilketondiri, siroz nedeni
olmayan, metabolik asidoz yapmayan, renal Fanconi
sendromuna yol agmayan, hipoglisemi yapmayan,

ve genetik nedenleri
icinde galaktozemi, tirozinemi |, herediter fruktoz
intoleransi, glikojen depo hastaligi IV (Andersen),
Niemann Pick tip C, Kistik fibroz, alfa 1 antitripsin
Zellweger
sendromu, safra asit metabolizma bozukluklari,

15.

Akraba evliliginden zamaninda 2.800 g dodan 4 ayik
bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Dogdugu giinden
beri sanligl olan hastanin son bir ay icinde aralikli
olarak beyaz renkli diskiladigi belirtiliyor. Vicut agirhd
3 persentilin altinda olan, sarilik ve hepatomegali
disinda anormal fizik muayene bulgusu olmayan
hastanin laboratuvar incelemelerinde direkt bilirubin ve
transaminazlarinda yukseklik oldugu, GGT duzeyinin
ise normal oldugu saptaniyor.

Bu hastada
hangisidir? (ilkbahar 2024)

A) 3-beta hidroksi steroid oksido-rediiktaz eksikligi
B) Biliyer atrezi

C) Progresif familyal intrahepatik kolestaz tip IIl

D) Alagille sendromu

E) Dubin Johnson sendromu

tani asagidakilerden

Dogru cevap: A

GGT normal kolestaz nedenleri her zaman
sorulabilecek bir konudur fakat PFIC 1-2 ve ARC
sendromunun sorulmasi daha stk olurdu, olsun bu
da glizel ©

Aslinda soruda 3-beta hidroksi steroid oksido rediktaz
eksikligini direk isaret edecek tek bir bulgu var o da
“GGT normal kolestaz” durumunun olmasi. Kolestaz
hastaliklarda tipik olarak GGT yukselir, buna uymayan
hastaliklarin soru potansiyeli yiiksektir. Bunlardan
en meshur olani ise progresif familyal intrahepatik
kolestaz tip 1'dir (PFIC tip 1 diger adi Byler hastalidi).
Bunun yaninda PFIC tip 2, ARC sendromu, 3-beta
hidroksi steroid oksido rediktaz eksikligide GGT
normal kolestaz yapan hastaliklardir. Dikkat edilmesi
gerekn durum ise PFIC tip 3'te GGT yuksektir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 152

152 Sekiz yasindaki erkek hasta agrisiz kanli idrar yapma nedeni ile getiriliyor. Oykiisinden 6grenme giicliigii nedeniyle 6zel
egitim aldigi ve ventrikiler septal defekt tanisiyla takip edildigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde mikrognati, malforme kulak
kepceleri, hipertonisite ve karinda ele gelen kitle saptaniyor. Hastaya yapilan degerlendirmeler sonucunda Wilms tumoru tanisi

konuluyor.

Bu hastada Wilms tiimordi ile iliskili olarak asagidakilerden hangisinin saptanmasi en olasidir?

A) Perilman sendromu

B) Trizomi 18

C) Fanconi anemisi

D) Beckwith-Wiedemann sendromu
E) Denys-Drash sendromu

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorulari
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TUS tarihinde en ¢ok sorulan hastaliklar/anemiler/
kemik iligi yetmezlikleri i¢inde birincilige aday bir
hastaliktir. Sorunun amaci en sik gériilen genetik
gecisli kemik iligi yetmezligi olan hastaligin klinik

ve laboratuvar bulgularini bilip ginizi

Banti sendromu, dalak venlerindeki obstriiksiyon
sonucu splenomegali ve anemii ile karakterizedir ancak
portal hipertansiyon da eslik eder.

Bloom sendromu, telenjiektazi ve kisa boy ile

blcmektir. Cok iyi bilinmesi gereken bu hastaligin
klinik ve laboratuvar tablosu ¢ok farkli veri ve
secenek kombinasyoniar ile karsimiza her zaman
gelir. ipuglarini daha da farkhilastirarak ve daha az
bilinen bulgular ile soru biraz daha zorlastinfabilir.

Konstitiisyonel aplastik anemilerden Fankoni aplastik
anemisi, otozomal resesif olarak gegen, konjenital
anomalilerle beraber hematolojik bulgularla kendini
belli eden bir anemidir.

« Tipik bulgusu pansitopenidir ve genellikle
4-12 yaslarda ortaya cikar (tani konma yasi
ortalama 8'dir). Ik yaslarda ortaya cikis bulgusu
trombositopeniye bagl petesi ve ekimozlardir.
Sonraki yillarda nétropeni ve sonra anemi gelisir.

Kemik iligi hicrelerinin erken o6limlerinde serbest
oksijen radikallerinin uzaklastirilamamasi ve artmis
telomeraz aktivitesine ragmen kromozomlardaki
telomerlerin strekli kisalmasidir.

Beraberinde bulunan konjenital anomaliler

* Anormal pigmentasyon (en sik
hiperpigmentasyon)

« Boy kisalgl, iskelet anomalileri (bagparmak yoklugu-
hipoplazisi, radius yoklugu, DKC)

* Mental retardasyon, mikrosefali

*  Sagirlk, kiguk gozler

«  Uriner ve genital anomaliler (atnali bébrek, inmemis
testis, hipogonadizm)

« Kardiyovaskiler (PDA, VSD vb), Santral sinir sistemi
bulgulari (hiperrefleksi, Bell paralizi, malformasyon,
korpus kallosum yoklugu vb) da daha az oranlarda
gorulebilmektedir.

+  Makrositoz, hemoglobin F artigi, | antijeni igeren
makrositik eritrositler vardir.

« Serum alfa-fetoprotein diizeyi yuksektir
*  Serum EPO duzeyi yiksektir.
«  Kemik iligi hiposeliillerdir ve yagl doku igerir.

Benzer bulgular TAR sendromunda da  siktir.
“Trombositopeni-radius yoklugu sendromu” (TAR)
her iki bagparmak varligina ragmen bilateral radius
yoklugu ve hip gakaryositik trombositopeni ile
karakterizedir. Trombositopeni dogumdan itibaren
olabilir veya genellikle birkag hafta veya ay icinde
gelisebilir.

Ataksi Telenjiektazi, otozomal resesif gegili
nérodejeneratif bir hastahktir. Erken cocukluk
doneminde baglayan progresif serebellar ataksi,
okulokutandz telenjiektaziler, hucresel ve hiumoral
immun yetmezlikler ve artmis kanser riski vardir.

Porfiryalarda semptomlar siklikla sinir sistemi ve deri
kaynakl olsa da gastrointestinal ve hepatik bulgular da
bulunabilir.
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karakterize, kanser riskinin belirgin artt@ bir immin
yetmezlikdir.

2. Bes yasinda bir cocuk solukluk nedeniyle getiriliyor.

Yapilan fizik muayenede mikrosefali, boy kisahg:
ve cafe-au-lait lekeleri gozleniyor. Laboratuvar
incelemelerinde  pansitopeni ve hemoglobin F
duzeyinde ylikselme saptaniyor.

Bu cocuk icin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2004)

A) Trizomi 18 B) Down sendromu
C) Trizomi 13 D) Fankoni anemisi
E) Akkiz aplastik anemi

Dogru cevap: D

Yapim azhigina bagli anemilerden Konjenital
olanlar i¢inde en sik kemik iligi yetmezligi yapan
hastalik olmasi nedeniyle Fankoni sendromu
¢ok stk sorulmaktadir. Pansitopeninin yani sira
beraberinde kendine has 6zel bulgularin da
bulunmasi, sorulmasi i¢in énemli bir 6zelligidir.
Laboratuvar bulgular i¢in cocugun yasina ayrica
dikkat edilmelidir.

Fankoni anemisi, multipl konjenital anomalilerle
birlikte seyreden otozomal resesif gegisli bir aplastik
anemidir. Ortalama tani konma yasi sekizdir (4-12
yasg). Tipik bulgusu pansitopenidir. Deride anormal
pigmentasyon- iskelet anomalileri (bagparmak
yoklugu en sik) boy kisaligi-mikrosefali-sagiriik

Klinik Bilimler 152. soru
Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 502

Trizomi 18'de (Edwards sendromu), VSD, PDA,
kapak ve damar anomalileri, mikrognati, yarik damak,
yarik dudak bulunur. Bebekler genellikle ilk oylarda
apne nobetleri ve kalp yetmezliginden kaybedilir.

TGA, mikroftalmi, mikrosefali polidaktili bulunur.
Hemen tum hastalar 6 aydan dnce kaybedilir.

AKKkiz aplastik anemiler bir enfeksiyon, ilag, kimyasal
madde gibi bir nedene sekonder olusmasi beklenir ve
fenotipik olarak gocukta verilen bulgular beklenmez.

Down sendromu, burun koki basikligl, hipertelorizm,
dusuk kulaklar gibi karakteristik dismorfik ytiz bulgular
olan 21. kromozomun trizomisinden kaynaklanan
mental yetersizlige yol agan bir kromozom anomalisidir.
Makrositoz goriilmesi beklenir, I6semi riski artar.

iLGILi NOTLAR
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15.Wilms tlimériiniin en_sik metastaz yaptigi organ
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 96)

A) Kemik B) Karaciger
C) Beyin D) Akciger
E) Dalak
Dogru cevap: D

Wilm’s timérii en sik akcigere metastaz yapar.
Akcigerde coin lezyon (yuvarlak demir parA)
seklinde metastazlar goriliir. Karaciger ve lenf

Klinik Bilimler 152. soru
Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 583

16.Wilms tiimorii tamisi  konulan gocuklarda
saptanmasi beklenen gn olasi kromozomal anomali
asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 2008)

A) 13q14 delesyonu B) 1(8;14)
C) Trizomi 21 D) 11p13 delesyonu
E) %(2,5)
Dogru cevap: D

Pediatrik onkolojide ¢ok az sayida gen sinaviarda
sorulurama bunlariniginde de olmazsa olmazlardan
bir tanesi 11p13°diir.

Wilms tiimérlerinin  énemli bir kisminda 11.
kromozomun Kisa kolu ile ilgili bazi sendromlar
bildirilmistir. Bunlar:

« WAGR sendromu (Wilms tumord, Aniridi,
Genitolriner anomaliler ve mental Retardasyon)
(11p13)

« Denys - Drash sendromu (erkek psoédo
hermafroditizm, mezengiyal skleroz ile karakterize
erken baslangigi renal yetersizlik, Wilms timéru
sikiginda artis) (11p13)

+ Beckwith-Wiedemann sendromu (cesitli
embriyonal neoplazmlar, hemihipertrofi,
makroglossi ve viseromegali) (11p15)

Diger iligkili mutasyonlar;

+ Frasier sendromu (Ambigus genitalya, FSGS,
gonadoblastoma) (WT 1 mutasyonu)

+ Trizomi 18

* Familyal V\ﬂl_ms timorli  (Familyal pléropulmoner

blastoma) (DICER-1 gen mutasyonu)

Anaplastik Wilms tumériu
(p53 mutasyonu)

Diger siklarda verilen kromozomal anomalilerden

13914 : Retinoblastom geni

1(8;14): Burkit lenfoma

trizomi 21 : Downsendromu

t(2,5) : Anaplastik buyik hucreli lenfoma

(Cok kétu prognoz)

Dogru cevap: D
Wilms tiimériinde prognostik faktérier igerisinde
bir tanesi o kadar énemli ki patolojinin nefrektomi
materyalinden sonra verdigi, rapordaki o bilgi
sonraki tedavi planfamasinda en major belirleyici;
Anaplazi varligi/yoklugu. Tidmér hiicrelerinde
anaplazi kriterleri varsa kétii prognoziudur.

Wilms timérinde kéti prognoz kriterleri
Anaplastik histoloji (en onemli)
Biiyiik tiimor kitlesi (3500 gr)
Tleri evre (3-4)
Biiyiik yag
1p ve 16q delesyonu

18. Aniridi ve hemihipertrofisi bulunan ve Wilms timéri
tanisi konulan iki yasindaki erkek cocukta nefrektomi
yapilyor ve materiyal histopatolojik incelemede
degerlendiriliyor. Cocuk kétu prognoztik gruba dahil
ediliyor ve tedavisi planlaniyor.

Bu gocuktaki prognostik degerlendirme sonucu
kotii prognoza sahip olmasi en cok asadidakilerden
hangisiyle iligkilidir? (llkbahar 2007)
A) Aniridi varhg: B) Erkek olmasi
C) Hemihipertrofi varligi D) Anaplazi saptanmasi
E) Bir yasindan biyik olmasi

Dogru cevap: D
En biiyiik tehlike, néroblastomadaki bir yasindan
bdyliklerdeki kétii prognoz ile kanstirmak.
Wilms timoérande major prognostik faktorler, timériin
boyutu, evre ve histolojik yapidir. En 6nemli ve aslinda
biricik prognostik faktor, evre ile beraber anaplazi
varligr yoklugudur.
Diger seceneklerin prognostik degerlendirmede énemi
yoktur.

YUMUSAK DOKU VE KEMiK TUMORLER

1. Asagidaki

lardan har i, alfa fetoprotein
yiiksekligine neden olmaz? (ilkbahar 2016 Orijinal)

A) Yolk kesesi tumori

B) Tirozinemi tip 1

C) Hepatoblastom

D) Ataksi-telanjiektazi

E) Embriyonel rabdomiyosarkom

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

cagi
alfa p i i beklenir?
(ilkbahar 2016 BENZERI)

A) Alveoler rabdomiyosarkom-Ewing sarkomu

17.Wilms tlimérii tamisi konulan bir hastada kotii

prognoz gen_ cok asagidakilerden hangisiyle
iligkilidir? (llkbahar 2007)
A) Aniridi B) Cinsiyet
C) Hemihipertrofi D) Anaplazi saptanmasi
E) Yas

B) F Sinovial sarkom

C) Hemanjioperistoma-Ewing sarkomu

D) Koryokarsinoma- Teratom

E) Hepatoblastom-Endodermal sinis timéri

Dogru cevap: E

Alfa fetoprotein, fetal bir serum proteini olup
hem bazi timérlerde Gnemli bir timér belirteci

°
-

[
o
™

=
]
=
o

@
o




596 <4 TUM TUS SORULARI

C
v

)
g
-
1}
=
2=
=
=]
S
°
@
o

da H: i i

Seceneklerdeki hematlri yapan hastaliklara ve
yukardaki tabloya bakildiginda, hematirinin  bu
hastaliklarin seyriile birlikte oldugu gorilmektedir. Ancak
minimal lezyon hastaliginda makroskobik hematirinin
hi¢ beklenmedigi, % 10-20 olguda mikroskobik hematari
gorulebildigi belirtilir. Yani minimal lezyon hastalig
ozl itibariyle hematiriye neden olan hastaliklar igine
alinmaz, her 8-10 vakada bir hastada gecici de olsa
mikroskobik hematiri bulunabilir yani eslik edebilir
Soruyu hazirlayanlarin bunu hemattiriye neden olan bir
durum olarak yorumlamadiklari goriilmektedir.

. Asagidakilerden hangisi gocuklarda hematiiriye yol

acan hastaliklardan biri dedildir? (ilkbahar 2010)

A) Alport sendromu B) Poliarteritis nodosa
C) Polikistik bobrek hastaligi D) Nefronoftizis
E) Akut glomertilonefrit

Dogru cevap: D

Bu soruda amac hekimlik pratiginde siklikia ayirict
tanisini yapmak durumunda kaldiginiz hematiirilere
yaklasimi  sorgulamaktir. Dogru segenek olan
Nefronoftizis hakkinda fikriniz olmasa dahi kalan
dért secenegin hematiri yaptgini net olarak
hatrlayip dogru secenege ulasabilirsiniz.
Nefronoftizis, kortikomediller kistlerin géruldigu,
eritropoietin azalmasina bagll anemi ile baslayip
kronik bobrek yetmezligi ile sonlanan kronik bébrek
yetmezliginin en sik herediter nedenidir. Hematdiri
ile seyretmez.

Alport sendromu mikroskopik hematiri yapan ayni
zamanda tekrarlayan makroskopik hematiiriye yol
acan en sik herediter nefrittir.

Akut poststreptokoksik glomeriilonefrit, nefritik

Klinik Bilimler 153. soru
Tam Tus Sorular Pediatri 1. Fasikal
Sayfa 596

artrit, i spondilit, siroz,
golyak hastaligi ve dermatitis herpetiformis gibi
patolojilerde tipik bir glomertlonefrit klinigi gorilmez,
ancak mezangiumda IgA depolanmasi goriilebilir.
Hizl ilerleyen glomerilonefrit, zaten bazi hastaliklara
sekonder olarak gelisen hizli ve kétu klinik gidisle son
dénem bobrek yetersizligine ilerleyebilen bir tablodur.
Etyoloji ve siniflama: lyi tanimlanmis 3 tip tabloya
sekonder gelisebilir.

1. immiin kompleks GN: Akut poststreptokokal GN
(APSGN), SLE nefriti, Henoch Schonlein purpurasi
(HSP), Ig A nefropatisi ve membranoproliferatif
GN

2. Anti glomeriilar bazal membran hastalig:
(Goodpasture sendromu)

3. ANCA (+) glomeriiler hastaliklar (vaskiilit):
Mikroskopik Polianjitis ve Wegener
Graniilomatozis

8. Bobrek nakli sonrasi agagidaki hastaliklardan hangisinin
tekrarlamasi en az olasidir? (Sonbahar 2023)

A) Fokal segmental glomeruloskleroz
B) Atipik hemolitik tremik sendrom
C) Membranéz nefropati

D) IgA nefropatisi

E) Alport sendromu

Dogru cevap: E

itk bakista zor gibi gérinse de, altta yatan
patolojileri diisiindiigiimiizde cevap karsimizda
g6z kirpiyor. Bir diger deyisle sunu sormak

gerekiyor; Hangisi yap dogumsal bir p )ji?

Alport Sendromu:
* Herediter nefritlerden en sik goriilendir. Primer olarak

Klinik Bilimler 153. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl

X'e bagl dominant gegis gosterir (%85). Bu nedenle
erkeklerde klinik seyir daha kétudir. Diger olgular OR
ya da OD gegis gosterir.

A) Goodpasture sendromu

B) Romatoid artrit

C) Lupus nefriti

D) Henoch-Schénlein purpurasi
E) Vaskilit

Dogru cevap: B

Glomeriilonefritler, hematiiri ile prezente olan
hastaliklardir ve glomeriilonefrit denilince akla
ilk gelmesi gereken koyu idrar olmalidir. Soru su
sekilde de olabilirdi; Hangisinde makroskobik
hematliri beklenmez?

Goodpasture sendromu ve vaskiilittere bagli hizli
ilerleyen glomertlonefrit (RPGN) gézlenirken; Henoch
Schonlein purpurasinda IgA nefropatisine benzer bir
tablo gelisir. Lupus nefriti ise tipik bir hipokomplementemik
nefrittir ve en sik gézlenen tipi difiiz proliferatif olandir.

Sayfa 596 + Hastalik tip IV Kollajen (X'e bagli gecis olanlarda
COL4AS5) genindeki mutasyonlar sonucu gelisir.
7. Asagidaki sistemik hastaliklardan hangisi Kollajen yapimi bozuldugundan, bazal memb
gocuklarda glomeriilonefrit ile birlikte gériilmez? yapisi degismistir. Imminolojik bir mekanizmasi
(Sonbahar 2011) yoktur.

Bu hastalikta erkeklerin tima genellikle yagamin 2-3.
dekatinda son dénem bobrek yetmezligine girerler.
Kizlarda ise son dénem bobrek yetmezligi gelisimi
cok nadirdir.

Baébrek nakli uygulamasi bobrek yetmezligi gelisen
vakalarda basarili olabilir. Nadiren transplante bobrekte
anti-glomeriler bazal membran glomerulonefriti
gelisebilir. Ancak, nakil sonrasi hastaligin tekrarlamasi
beklenmez, ¢linkii kollajen yapisi nakil olan bobrekte
normaldir.

Diger seceneklerde yer alan glomerilopatiler
ise edinsel hastaliklar olup, nakil sonrasi
tekrarlayabilmektedir Cocuklarda renal
transplantasyon sonrasinda tekrarlama olasiligi en
yiiksek primer bobrek hastaligi membranoproliferatif
glomerulonefrit tip |1'dir. Nakil sonrasi graft kaybina
yol agma olasiligi en yiiksek primer bobrek hastaligi
fokal segmental glomertlosklerozdur.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 154

154 Yedi yasindaki kiz gocugu, 3 yasinda baslayan, yaklasik 1-2 giin siren, tekrarlayan ates ve gégus agrisi ataklari nedeniyle
getiriliyor. Akut faz belirteglerinin ataklar sirasinda yikseldigi ve atak arasi dénemde normal dizeyde oldugu gorultyor. Atak
sirasinda kardiyolojik degerlendirmesi normal olan hastada plérezi saptaniyor.

Bu hastada asagidaki genlerden hangisinde patojenik bir mutasyon saptanmasi en olasidir?

A) NOD2/CARD15
B) MEFV

C) TNFRSF1A

D) MVK

E) NLRP1

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorulari

PEDIATRI b 649

HEREDITER PERIYODIK ATES
SENDROMLARI

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

amiloid birikimi

1. Ailevi Akdeniz atesi hastaliginda sentez bozuklugu
gosterilmis  molekiil yap!

den

gorulur? 2015 BENZERI)

A) Hiperimmunglobulin D sendromu
B) Tubilointerstisyel nefrit

hangisidir? (llkbahar 2011)
A) TNFRSF1 -A proteini
B) Mevalonat kinaz
C) Interlékin-10 mutasyonu
D) Pyrin
E) Cryopyrin

Dogru cevap: D

Klinik Bilimler 154. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 649

Ailevi Akdeniz Atesi hastaliginin geni (MEFV) RoRet
gen ailesinden 10 ekzon igeren 781 aminoasitten
olusan pirin adli proteini kodlayan 16.kromozomun kisa
kolunda bulunan bir gendir. En sik gorilen mutasyon
metyonin-694-valin (M694V) mutasyonudur; ciddi
hastallk ve amiloidoz gelisimi ile iligkilidir. Pirin
disfonksiyonu sonucu yapilamayan CS5a inhibitorin
eksik olmasi, peritoneal ve sinoviyal sivida C5a
artisina yol agmaktadir.

D periodik ates sendromuna neden olur.

Klinik Bilimler 154. soru
Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 649

atesinin kiinik ve komplikasyonlarinin bilinmesi
istenmektedir. Ailevi akdeniz atesi hastalarninda en
Bnemli komplikasyon, AA tipi amiloid isimidi
ve proteiniiri ile baslar. Otozomal resesif gegis de
akraba evliligi ile hissettirilmekte.

Tekrarlayan atesli karin agnlan, aile éykusu varhgr,
daha 6nce apendektomi gecirmesi, aklimiza ailevi
akdeniz atesi getirmektedir.

Ailevi i inin en sik bulg atesli karin
agnlaridir. Olgularin % 95’inde yineleyen ates-karin
agnsi ataklari tanimlanmaktadir. Ataklar, genellikle
12 saat-3 gin devam eder. Klinik ve laboratuvar
olarak peritoniti taklit edebilir. Bu ylizden apendektomi
yapilan vakalar mevcuttur. Serozit bulgular, en sik
peritonit seklindedir. Ayrica plevra tutulumuna bagh
(tek tarafl) gogus agnlan ve perikard tutulumuna
bagl tekrarlayan perikardit ataklari olabilir. Tunica
vaginalis tutulumuna bagl olarak, testis etrafinda
agri gorulebilir. Hastalann yaklasik yarisinda eklem

Tip 1 TNF reseptér protein indeki mutasyon,
TNF reseptori ile iligkili periodik sendroma (TRAPS)
neden olur.

Cryopyrin genindeki mutasyon ise cryopyrin iligkili
periodik sendrom (CAPS) denen ve alt grup olarak
ailesel soguk antiinflamatuvar sendrom (eski adi
ile ailesel soguk drtikeri), Muckle-Wells sendromu

Klinik Bilimler 154. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 649

2. On bes yasindaki kiz hasta viicudunda ve géz
kapaklarinda yaygin sislik sikayetiyle getiriliyor. Idrar
incelemesinde nefrotik dlizeyde proteiniiri saptaniyor.
Opykustinden sikayetlenin 4 giin 6nce basladigi, ancak
kuglk yaslardan beri yilda 4-5 kez ates ve karin agrisi
sikayetiyle acile basvurdugu, 12 yasinda apendektomi
yapildigi ve anne babasinin amca gocuklan oldugu
ogreniliyor.

Renal biyopsi karari verilen bu hastanin

P )
saptanmasi beklenir? (Sonbahar 2015 Orijinal)

A) Mezangial proliferasyon

B) IgA depolanmasi

C) Membranéz glomerilonefrit
D) Hucresel kresentler

E) Amiloid depolanmasi

Dogru cevap: E

tutul olur. EKlem tutulumu %70 olguda artrit,
% 30 olguda ise artralji seklinde goriiliir. AAA'daki
artrit, gogunlukla alt ekstremiteye yerlesen, sekel
birakmayan, gezici olmayan, noneroziv, akut bir
monoartritdir ve en gok diz ve ayak bilegi tutulur.
Tek deri bulgusu, erizipel benzeri eritemdir. Genellikle
alt ekstremitede, egzersiz sonrasi goérilir. Dokintd
atak olmadan géraldr.

Hastalarda en o6nemli komplikasyon, AA tipi
amiloidoz geligimidir ve proteiniiri ile baslar.
Tablo nefrotik sendrom ve kronik bobrek yetmezligine
ilerleyebilir. Olim nedeni genellikle enfeksiyon, Uremi
ve tromboembolidir. Ozellikle M694V  homozigot
mutasyonu olanlarda, serum amiloid A yiksekligi
olanlarda ve kolsisini dizensiz kullananlarda amiloidoz
riski gok daha yuksektir.

ilevi Akdeniz Atesi (FMF) tani kriterleri:

Wajor

1. Peritonitle giden tipik ataklar (jeneralize)

2. Ploritle giden tipik ataklar (unilateral) or perikardit

3. Monoartrit giden tipik ataklar (ayak bilegi, diz, kal¢a)

4, Sadece ategle giden tipik ataklar
Ln 5. Tam olmayan abdominal atak

in6r
1. Gogus agnisi ile beraber inkomplet ataklar
2. Monoartritle giden inkomplet ataklar
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 155

155Dokuz aylik kiz bebek, ailesi tarafindan son 1 aydir fark edilen ve araliklarla tekrar eden basini saga dogru egme ve bas
sallama nedeniyle getiriliyor. Gelisim basamakiari yasitlar ile uyumlu olan hastanin nérolojik muayenesi sirasinda es zamanli
basegme, bassallama ve her iki gozde nistagmus tespit ediliyor. Diger muayene bulgular normal olan hastanin beyin

manyetik rezonans goériintileme bulgularn da normal saptaniyor.

Bu hastada asagidaki epileptik olmayan paroksismal bozukluklardan hangisi dncelikli olarak diisiinilmelidir?

A) Okulomotor apraksi

B) Opsoklonus-myokionus sendromu
C) Benign paroksismal vertigo

D) Spasmus nutans

E) Benign paroksismal tortikolis

Dogru Cevap:D

Klinisyen Tum TUS Sorulari

PEDIATRI b 221

gelir ki bu da “giddetli” veya “komplike atak” olarak
tanimlanir. inspiryum sirasinda olmaz. Komplike
nobetler sirasinda bazen tonik, tonik klonik
kasilmalar ve idrar kagirma da gozlenebilir.

Demir eksikligi anemisi olan ¢ocuklarda sikhig
artmistir. Bu nedenle katilma nébeti olan gocuklarda
mutiaka hemogram ve ferritin bakilmasi gerekir.
Cinki demir eksikligi tespit edilirse tedavi ile katiima
noébeti gelismesi engellenebilir.

Katilma nébetlerinde tomografi, MR, EEG ve EKG'nin
tanisal yeri yoktur. Katilma nobetlerinde EEG normaldir,
clnki bir epilepsi degildir.

26.Uyanikken dokunsal veya isitsel uyaran ile baslayan,
tim vicudunda kasiima ve katilasma nedeniyle
getirilen yenidogan bebegin ek yakinmasinin olmadigi
ve klonazepam tedavisi ile kasiimalarinin kayboldugu
ogreniliyor.
Bu hasta icin en_olasl tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2022 Orijinal)
A) Lennox-Gastaut sendromu
B) Miyoklonik epilepsi
C) Hiperekspleksiya
D) Dravet sendromu
E) Paroksismal diskinezi

Dogru cevap: C

Paroksismal diskineziler; distoni, kore, atetoz,
ballismus veya bunlarin  kombinasyonlarnin
tekrarlayici ataklari ile karakterize hiperkinetik hareket

bozukluklaridir. Ataklar arasinda norolojik muayenenin
Klinik Bilimler 155. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 221

Spasmus nutans da ayni hiperekspleksia gibi
konvulsiyonlarla karisan durumlardandir. Dolayisiylal
bu durumda da EEG normaldir. Spasmus nutans
tiriadi  pandiler nistagmus, bas sallama ve
tortikollistir.

27.Asin hareketlilik, dikkat daginikhgi, ofke ataklar ve

kendi sézcuklerini tekrarlama sikayetleriyle getirilen
10 yasindaki erkek hastanin muayenesinde vokal ve
motor tikleri oldugu saptaniyor ve Tourette sendromu
dusunalayor.

Bu hastada goriilen  “kendi  sbzciklerini

tekrarlama” fi den g r?
(llkbahar 2019 Orijinal)
A) Otoralali B) Palilali
C) Ekolali D) Psikolali
E) Koprolali

Dogru cevap: B

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Baglatici bir uyaranla tetiklenen tim vicutta kasiima
ve kansan
durumlardan olan hastalik asagidakilerden hangisidir?
(IIkbahar 2022 BENZERI)

A) Spasmus nutans B) Dravet sendromu

C) Paroksismal diskinezi D) Hiperekspleksiya
E) Miyoklonik epilepsi

Dogru cevap: D

Nébetle karigan durumlardan biri daha karsimiza
¢tkiyor ayni sinavda fakat bunun 6zelligi daha 6nce

/i s olmas!, K smis bebek sendromu
yani Hiperekspleksia...

Hiperekspleksiya, nadir, sporadik, bazen de dominant
kalitimh, konvulsiyonlarla karisan bir hastaliktir.
Genetik nedeni striknin duyarl glisin reseptorierinin
alfa ve beta sublnitlerindeki defekttir. Tipik triadi
viicutta genel Kkatilik, noktiirnal miyoklonus ve
patolojik startle refleksidir. Kasilma sirasindaki
EEG'de kas kasilmasindan olusan artefaktlar diken
dalgalar ile karisabilir. Fakat nébet aktivitesi goralmez
Katiigin yenidogan formu 1 yasina kadar iyilegir
ve uykuda kaybolur. Kati bebek sendromunun
konjenital nedenleri; Konjenital kati adam sendromu,
startle epilepsi, miyoklonik nobetler, neonatal tetani,
fenotiazin toksisitesi, Schwartz-Jampel sendromu.
Tedavide klonazepam kullanilir.

Lennox-Gastaut sendromu, cok adir nobetlerle
seyreden, mental motor retardasyonun gorildugt bir
epilepsi sendormudur. Dravet sendromu asi veya
atesle baslayan sonrasinda ise ates olmaksizin surekli
miyoklonik nobetler gegirme seklinde devam eden bir
hastaliktir.

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabifirdi:

Tourette sendromunda gézlenen tikler tanimlari ile birlikte verilmistir.
Bu tanimlamalardan hangisi dogru dedildir?

A) Bogaz temizleme — Basit vokal tik

B) Géz kirpma ~ Basit motor tik

C) Baskalarinin hareketlerini taklit etme — Ekopraksi
D) Kafurli konusma — Koprolali

E) Kendi sézciklerini tekrarlama — Ekolali

Dogru cevap: E

Cocuklarda tik hastaliklarinda gériilen 6zel tikler
tanimy itibari ile bilinmelidir.

Tikler ani baslangich, hizli, tekrarlayici ve ritmik
olmayan motor hareketler veya vokalizasyonlardir.

Tourette Sendromu (TS)

Bir yildan daha uzun bir dénem boyunca ¢ogul motor
ve bir ya da birden fazla vokal tikin bulunmasi, ardisik
3 aydan daha uzun sire tiklerin olmadigi dénemin
bulunmamast olarak tanimlanmaktadir.

Motor tikler:

Basit motor tikler: Bir veya daha fazla kas grubunu
tutan kisa ve hizli hareketlerdir. Géz kirpma, omuz
silkme, ekstremite ekstansiyonu 6rnek olarak
verilebilir.

- Kompleks motor tikler: Relatif olarak koordineli
olan, sirali olarak veya es zamanl ortaya gikan
belirli bir amaca yénelik olabilen hareketlerdir:

- Sag firgalama

- Ayaga dokunma

- Baskalarinin hareketini taklit etme (ekopraksi)

- Acik sacik —cinsel- hareket ve isaretler yapma
(kopropraksi)
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222 4TUM TUS SORULARI

Vokal tikler:
- Basit vokal tikler: Bogaz temizleme, burun ¢ekme,
okstrme gibi tek, anlamsiz seslerdir.
- Kompleks vokal tikler: Anlamli sézcuklerdir.
- Parsiyel heceler
- Koprolali (kafurld konusma)
- Ekolali (duyulan ses ve sozclklerin taklidi)
- Palilali (kendisinin soyledigi son hece veya kelimenin

taklidi)
28.Tourette sendromu ile birlikte gérllme olasiligi
en _az olan gidakilerden hangisidir?

(ilkbahar 2021 Orijinal)

A) Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu
B) Yeme bozukluklari
C) Obsesif kompulsif bozukluk
D) Depresif bozukluklar
E) Otizm spektrum bozuklugu
Dogru cevap: B

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

I.  Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu
Il. Obsesif kompulsif bozukluk

IIl. Depresif Bozukluk

IV. Yeme bozukluklari

V. Ofizm spektrum bozuklugu

Yukanda verilen durumlann Tourette sendromuna eslik etme

sikhigina gore en
dogru sekilde veriimistir? (Ilkbahar 2021 BENZER)
A -V B) ll-k- 1k Iv-V
C) I--lI-V-1V D) ll-Hk-1V-IV
E) V-IV-NIERII
Dogru cevap: C

Son yillarin YDUS ve TUS un popliler konusu Gilles de
Tourette sendromu yine zor bir soruyla karsimizda...

Baslangici 2 ve 21 yaslar arasinda olabilir ve yasam
boyu sirer. Birgok olguda OD gegis s6z konusudur.
Vicudun degisik kisimlarinda (Aralarindan en az
birinin vokal tik oldugu) gok sayida motor tikleri olan,
bu tiklerin baslangicinin 21 yasindan énce oldugu, 1
yildan daha uzun sire (artip azalsa da devam eden)
vakalarda TS tamisi konur. Obsesif-kompulsif
davranig ve dikkat idi hiperaktivite bozuklug
(ADHD) da sik bulunur. Motor tikler yiiz, géz kapagi,
boyun ve omuzlarda gérillen ¢ok sayida degisken
hareketi igerir. Eninde sonunda bu tiklere bogaz
temizleme, burun g¢ekme, havlama, koprolali (Acik
saclk sozler), ekolali (Hastaya yoneltilen kelimeleri
tekrarlama), palilali (Kendi kelimelerini tekrarlamasi)
ve ekokinezis (Baskalarinin hareketlerini taklit etme)
gibi vokal tikler eklenecektir.

Tourette sendromuna eslik eden diger bozukluklarin
eslik etme sikh@ g6z onune alinarak asagidaki
diyagram ¢izilmistir. Buna ek olarak bazi hastalarda
otizm spektrum bozukluguda eslik etmektedir.
Fakat yeme bozukluklarinin eslik etmesi pek
beklenmemektedir. Dikkat eksikli§i ve hiperaktivite
bozuklugu Tourette sendromlu cocuklarin
%950'sine eslik ederken, Klinikte bu oranin %60-
80 oldugu diislinliimektedir. Obsesif komplusif
bozukluk ise Tourette sendromlu gocuklarin
yaklasik % 20-60'Ina eslik edebilmektedir. Tourette
sendromlu gocuklarin %20'sinden daha fazlasinda ise
6grenme bozukluklar oldugu tespit edilmistir.

29.U¢ yasindaki kiz hasta, son iki gindir dengesiz
yurtime, goézlerinde anormal hareketler ve viicudunda
atimlar nedeniyle getiriliyor. Ozgegmis ve soy
gecmis sorgulamasinda o6zellik olmayan hastanin
muayenesinde gézlerinde sigramalar seklinde kaotik
hareketler ve ekstremitelerde kisa sireli kontrol
edilemeyen istemsiz atimlar goériluyor. Hastanin
ajitasyon ve huzursuzlugu dikkat cekiyor.

Bu hasta icin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2023)

A) Sydenham koresi

B) Postenfeksiy6z serebellit

C) Miyoklonik nébet

D) Opsoklonus miyoklonus ataksi sendromu
E) Spasmus nutans

Dogru cevap: D

Yandal diizeyinde, TUS i¢in oldukga zor bir soru
fakat giklardan ¢tkanimla yapiima ihtimali olan bir
soru...

Opsoklonus-Myoklonus-Ataksi Sendromu (OMAS) her
yoéne olan kaotik géz hareketleri, gévde ve bacaklarda
myoklonus, ataksi ve davranis bozuklugu ile seyreden
nadir gérilen bir bozukluktur. infeksiyéz, metabolik ve
toksik olaylara bagl olabilecegi gibi paraneoplastik
sendrom olarak da gelisir. Paraneoplastik sendrom
olarak gocuklarda hemen daima noéroblastoma eslik
eder. <2 yas altindaki hastalarin %50’'sinde neden
olarak noéroblastom vardir. OMAS etyolojisinin
immiin kokenli oldugu kabul edilmekle birlikte kesin
patogenezi heniiz tam aydinlatilamamistir. Cocuklarda
c¢ogu hastada antikor saptanmaz.

Sydenam koresi ARAya sekonder olur, vakada
verilen yas olarak uygunsuzdur ve opsoklonus gibi
Ko bkl i ballit

Klinik Bilimler 155. soru

Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 222

[~ Karsilamaktadit, Son olarak Spasmus nutans nobete |

karisan durumlardandir. Spasmus nutans triadi;
tortikolis, panduler nistagmus, bas sallama’dir. Ataksi,
miyoklonus beklenen bulgulardan biri degildir.

3

o

. Dort yagindaki kiz cocuk dengesini kaybedip duser gibi

olma yakinmasiyla getiriliyor. Oykastnden genellikle
a¢ kaldigi zamanlarda ¢ocugun “Basim déner gibi
oluyor.” diye ifade ettifi, yanim saat kadar slren
bazen kendiliginden bazen de yatma-uyuma ile gecen,
bazen bulanti ve kusmanin eslik ettigi ataklarinin
oldugu ogreniliyor. Atak sirasinda degerlendirildiginde
bilincinin agik oldugu ve birkag atimlik horizontal
nistagmus disinda muayenesinin normal oldugu
saptaniyor.  Ozgegmisinde  ozellik  bulunmayan
hastanin annesinde migren oykisi oldugu 6greniliyor.
Bu hasta igin en_olasi 6n tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2023)

A) Menier hastaligi

B) Epilepsi

C) Siklik kusma sendromu

D) Aurasiz migren

E) Benign paroksismal vertigo

Dogru cevap: E




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 156

156 Asagidaki klinik bulgulardan hangisinin klasik Guillain-Barré sendromunda goriilmesi en az olasidir?

A) Kraniyal sinir tutulumu

B) Otonomik disfonksiyon

C) ilerleyici simetrik motor gligsiizl ik

D) Derin tendon reflekslerinin alinamamasi
E) Seviye veren duyu kusuru

Dogru Cevap:E

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Klinik Bilimler 156. soru

206 4TUMTUS SORULARI Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 206
12. Ug aylik bebek, ailesi tarafindan basini dik tutamama
ve gevseklik nedeniyle getiriliyor. Muayenede dilde motor kusur ile karaterizedir, yine yas da transver
fasikilasyonlar, jeneralize hipotoni, kas gugsuzluga miyelit i¢in olduk¢a atipik. Artrogripozis multipleks

tespit ediliyor, derin tendon refleksleri alinmiyor.

Bu bebekte tani  asagidakilerden beklenir ve yine dilde fasikilasyon olmasi beklenmez.

hangisidir? (ilkbahar 2021 Orijinal)

13. Alti yasinda erkek cocuk, 2 yildir cabuk yorulma, oturup
A) Duchenne muskdler distrofi kalkma, merdiven gikmada zorlanma sikayetleriyle
B) Becker muskdler distrofi getiriliyor. Fizik muayenede ordekvari ylrlyis, Gowers
C) Werdnig-Hoffmann hastaligi belirtisi, baldir hipertrofisi, derin tendon reflekslerinde
D) Artrogripozis multipleks konjenita azalma var.

E) Transvers miyelit
Bu hastada gen_olas| tani asagidakilerden

Dogru cevepiC: hangisidir? (ilkbahar 2000)

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilirdi: A) Muskuler distrofi
I. Dilde fasikilasyon B) MY?S‘?“ia graVis_ . y
Il. Sadece aksiyel kaslarda hipotoni C) Konjenital myotonik distrofi
IIl. Derin tendon reflekslerinde artis D) Poliomyelit
IV. Gz hareketlerinin normal olmasi E) Transvers myelit sekeli
Yukanda verilen bulgulardan hangisi veya hangileri .
Werdni ? Dogru cevap: A

ilkbahar 2021 BENZERI
et ! Soruda, cocukluk c¢aginda en sk gorilen ve en

‘;’) :{:g‘l'lz' agir seyirli kas hastaligi olan Duchenne muskuler
©) live i distrofiyi tanimlamak ve dogru cevaba gitmek icin ne
D) llve IV gerekiyorsa verilmis. Alti yasinda erkek cocukta, 2
B) lvelv yildir gabuk yorulma, oturup kalkma, merdiven ¢ikmada
Dogru cevap: E zorlanma sikayetleri var (Yani erken infansi déneminde

cocuk normal). Fizik muayenede Duchenne muskuler
distrofinin klasik bulgulari verilmis; érdekvari yuriyis,
Gowers belirtisi, baldir hipertrofisi, derin tendon
reflekslerinde azalma. Artik zor olan cevabi yanls

Yine soru beklenen konulardan biri daha soru
olarak karsimizda, Ustelik de daha 6nce de ayni
sekilde ayni cevap sikkiyla sorgulanmis bir

soru...Iste ¢tkmis TUS ¢6zmenin faydalarinin en lsarel!emek ; . ; :
actk 6rnegi... + Miyasthenia Gravis; motor plakta asteil kolin

reseptorlerine karsi antikor gelisimine bagl olan
Spinal muskiler atrofi, spinal kordun 6n boynuz sporadik bir hastaliktir. Genellikle geng eriskin
hticrelerinin kaybi nedeniyle, progresif kas gligsuzlugu kadinlarin hastaligidir. Tekrarlayan hareketlerle ve
ile karakterize bir hastaliktir. Otozomal resesif gunin ilerleyen saatlerinde kas kuvvetinde azalma
kalitilan hastaliklar igerisinde Infant &lumlerinin en bas gosterir.

sik nedenidir. Hastalarin ¢ogu otozomal resesfif
kalitilir, X'e bagl veya OD kalitilanlarda vardir. 5q13
bolgesinde bulunan SMN (Survival Motor Neuron)
genindeki mutasyonlar sonucu hastalik ortaya ¢ikar.
Duchenne muskiler distrofiden sonra ikinci sik
néromuskler hastaliktir.

+« Konjenital myotonik distrofi; myotonik
distrofinin erken baslangich tipidir ve Steinert's
hastalig! olarakda bilinir. Belirtiler dogum itibariyle
mevcuttur. Cogunlukla anne hastaligi tasimaktadir,
bunun farkinda olabilir yahut olmayabilir. Bazi
anneler hastaligin bebekte ¢ok daha ciddi bir

SMAda ekstraokiller, iretral ve anal sfinkter kaslar formda ortaya gikmasi ile tani alabilirler. Buradaki
korunmustur. Soruda verilen vakadaki hasta 3 myotoni kas sertligini, distrofi ise kas kitlesi kaybi
aylik ve adir hipotonisi var bunun yaninda DTR ler ve kas gugsuzluguna ifade etmektedir. Bu hastalik
alinamiyor en en en dnemlisi dilde fasikiilasyonu konjenital myopati ve konjenital muskuler distrofiden
var. Dilde fasikiilasyon=Werdnig Hoffmann (daha farkii bir klinik antitedir.

gok bilindik adiyla SMA tip 1). «  Poliomyelit; polioviriislerin sebep oldugu cogunlukla
SMA Tip | = Werdnig-Hoffman Hastaligi = Agir infantil asemptomatik fakat agir formlarinda flask paralizi

Form genellikle semptomlar dogumda veya ilk aylarda ile seyredebilen ve fatal olabilen-enfeksiyoz bir

baslar. Anne karninda fetus hareketlerinin gok az hastaliktir

olmas! énemli bir ézelliktir. Artrogriposis, konjenital + Transvers Myelit; Akut transvers miyelit spinal
kontraktiirler gorulebilir. Emme ve yutma fonksiyonlarn kordda fokal inflamasyon sonucu demiyelinizasyon
bozuktur. Kas giigsizligi simetriktir. Okuler hareketler ve noéronal hasara bagl olarak gelisen motor,
ve diyafragma korunmustur. Kardiyak fonksiyonlar duyusal ve otonomik disfonksiyon ile karakterizedir.
normaldir. Dilde fasikiilasyor = = inda paraenfeksiyéz nedenler
solunum vardir. Zeka normald Klinik Bilimler 156. soru emik hastaliklara sekonder

fazlasi 2 yasindan énce olar. | TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul Linamadig idiyopatik grup
Duchenne ve Becker MD by Sayfa 206

ayrica fasikilasyon yapmaz ] Transvers myelitte de I
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NOROMUSKULER BILESKE HASTALIKLARI 2. Son iki giinddr yiirilyemedigi icin getirilen 8 yasindaki

- PERIFERIK NOROPATILER - METABOLIK
MiYOPATILER

1. Bes yasindaki bir kiz gocudu, birkag aydir devam
eden glgsuzlik, géz hareketlerinde azalma ve goz
kapaklarinda dusuklik nedeniyle getiriliyor. Zaman
zaman yutma gugliginin ve solunum sikintisinin
da oldugu ogreniliyor. Fizik muayenede pitozis ve
oftalmopleji saptaniyor. Damardan verilen edrofonyum
klorid ile 2-3 saniye iginde patolojik bulgularda 1-2
dakika siren iyilesme gozleniyor.

Bu gocuk igin en_olasi tani asagdidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2002)

A) Myastenia gravis

B) Spinal muskuler atrofi

C) Organofosfat zehirlenmesi
D) Lokodistrofi

E) Miller-Fisher hastaligi

Dogru cevap: A

Bu vaka sorusunda bizlere kas glicsUzI(gl
ana semptom olarak veriliyor. Bu semptom
bizleri miyopatilere yénlendiriyor. Ardindan g6z
hareketlerinde azalma, oftalmopleji, g6z kapakiarind
diisiiklik gibi bizleri myasteniye ydnlendiren
semptomlar veriliyor. Edrofonyum testi pozitifliginin
verildigi noktada ise tarmiz kesinlesiyor.

Miyastenia Gravis; motor plakta asetil kolin
reseptorlerine karsi antikor gelisimine bagh olan
sporadik bir hastalktr. Genellikle geng erigkin kadinlarin
hastaligidir. Tekrarlayan hareketlerle ve gintin ilerfleyen
saatlerinde kas kuvvetinde azalma bas gosterir.

Miyastenik sendromlar arasinda en sik olarak
gegici I miyasteni, konjeni iyasteni,
otoimmiin miyastenia gravis gorilir. Miyastenia
gravis'te fasikiilasyonlar, miyalji, duyusal semptomlar
yoktur, kalp kasi tutulmaz, elektrokardiyogram
normaldir. Tendon refleksleri hafif azalmis olabilir,
ancak ¢ok nadir olarak kaybolur.

Serum CPK diizeyi normaldir, bazen hafif artmis
olabilir. Hastalarin %10-30'unun annesinde otoimmin
miyasteni vardir. Annenin antikor dizeyi veya
hastaliginin ciddiyeti ile cocugun hastaligi arasinda
iligki yoktur, etkilenen bebeklerde beslenme zorlugu
ve zayif aglama ile kendini gdsteren bulber giigstizlik
goralur. Solunum depresyonu da olabilir. Vakalarin
yarnsinda hipotoni de vardir.

Tani igin annenin miyastenisinin kanitlanmasi, anti-
AChR antikorlarinin saptanmasi veya antikolinesteraz
inhibitérleri ile diizelmenin gésteriimesi gerekir. Kisa
etkili asetilkolinesteraz inhibitéra olan edrofonyum
bromid enjeksiyonu ile tabloda duzelme izlenmesi,
tanisal deger tasir (Tensilon test). Tedavide ise
pridostigmin (kolinesteraz inhibitord) kullanilir.
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gocugun hikayesinden, o6nceleri tamamen saglikli
oldugu fakat 10 gin o6nce gastroenterit gegirdigi
ogrenilmistir. Norolojik muayenede alt ekstremitelerde
simetrik proksimal kas gugsuzlugu, dort yanl arefleksi
saptanmistir.

Bu hasta icin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2007)

A) Muskuler distrofi

B) Spinal muskuler atrofi

C) Miyasteni

D) Konjenital hipomiyelinizasyon néropatisi
E) Guillain-Barré Sendromu

Dogru cevap: £

Bu vaka sorusunda; kas gli¢siizltigiiniin 8 yasinda
iken baslamasi bizleri Spinal Muskuler Atrofi,
Myastenia Gravis ve Konjenital hipomiyelinizasyon
néropatisi s d: uzaklas ktadi
Postenfeksiy6z ve akut olmasi ise sadece Guillian-
Barré Sendromunda buiunan 6zelliklerdir.

Guillian-Barré Sendromu, enfeksiyonlardan 7-10 giin
sonra ortaya gikan postenfeksiyéz bir polindropatidir.
Asil olarak motor sinirleri tutar, ancak duyu sinirleri ve
otonom sinirlerde etkilenebilir.

Motor defisit dncelikle alt ekstremiteden simetrik (%
91) olarak baslar. Tendon refleksleri siklikla erken
donemde kaybolur, fakat bazen ileri dénemlere
kadar korunabilir bu da tanida zorluklara neden olur.
2-4 haftalik periyod icinde gligsiizliik yukari dogru
ilerlemeye baglar, ylizde ve solunum kaslarinda
glgsizlige neden olabilir. Siklikla el ve ayaklarda
duyu kaybi vardir.

Guillian-Barré Sendromu'nda BOS'ta hiicre sayisi
sabit kalirken (<50/mm?), protein dizeyi gok artmistir.
Buna albiimi itolojik disosiasyon denir.

Tedavide IVIG ve plasmaferez kullaniimaktadir.
Steroidler artik kullaniimamaktadir.

. Asagidakilerden hangisi Poliomyelitin 6zellikleri

arasinda yer almaz? (Sonbahar-90)

A) Proksimal kas guigstzlugu
B) Simetrik kas gugsuzlugu
C) Aseptik menenijit géraltr
D) Siklikla asemptomatiktir
E) Viral orijinlidir

Dogru cevap: B

Poliomyelit iilkemizde ve diinyada bly(ik oranda
eradike edilmis olmakla birlikte TUS sorular
arasinda karsimiza ctkabilecegi icin Ozelliklerini
hatirfamakta fayda var.

Polioviriisler intestinal trakttan SSSe yayilarak
aseptik menenjit ve poliomyelitis tablolarina yol agan,
oda Isisinda uzun sire infektivitesini koruyan dayanikli
mikroorganizmalardir. infeksiyonlarin %90-95'i klinik
olarak farkedilir hale ulagsmadan koruyucu imminite
birakarak gecer. Klinik olarak olarak farkedilir hale gelen
ancak nonparalitik seyreden olgular tim infeksiyonlarin
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158. Asagidaki kalitsal metabolik hastaliklarin hanisinde kronik bobrek hastaligi gelismesi en az olasidir?

A) Metilmalonik asidemi

B) Fabry hastaligi

C) Sistinozis

D) Primer hiperoksaluri tip 1

E) Akgaagac surubu idrar hastaligi

Dogru Cevap:E

KIinisyen Tim TUS Sorulari iLGiLi NOTLAR
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ketoasidoz ve orgamlsasrd_un gozlem'r Laktik asit ve Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilird:

amonyak duzeyleri ylikselir. Dermatit, total alopesi,

ataksik nobetler ve immun yetersizlik bulgular vardir. Lizinrik protein intoleransi ile ilgili olarak asagidaki

i R ; ifadelerden hangisi dogru degildir? (ilkbahar 2019 BENZERI

« Biotinidaz eksikligi, otozomal resesif gecis s 2 $ J

gosteren ortalama 3.5 ay arasinda, emme gik;lugtu, A) T::I'i:;:?oy:i:rl besin ve ézellikle protein alimi sonrasi sikayetier

hipotoni, konvulsiyon, ataksi isitme kaybi, optik B) Barsak ve bibrekte omitin, lizin ve arjinin emiliminde bozukluk

atrofi, gelisme geriligi, alopesi ve deri dékiintiileri vardir.

ile karakterize bir hastaliktir. Biotin tedavisine C) Hasta beslendikten sonra kanda amonyak, idrarda orotik asit

3 2 dizeyleri yiikselir.
mf‘kem.mel cevap Yem' tedaviye erken baslanmasi D) Ure déngisiin enzimi olan ornitin transkarbamoilaz diizeyinde
ndrolojik sekelleri engeller. distklige yol acar.

E) Komplikasyon olarak kronik bobrek yetmezligi ve pulmoner
fibrozis gézlenir.

Dogru cevap: D

« Tedavide serbest biotine yanit iyidir.

56. Bir cocukta seboreik dermatit, alopesi, ataksi, hipotoni,

miyoklonik nobetler ve gelisme geriligi saptaniyor. Lizintirik protein intoleranst ile ilgili 2 o6nemli
nokta: 1. Ure siklus defektleri gibi hiperamonyemi
yapar, ancak farkl olarak enzim diizeylerinde degil
dongliniin ara metabolitlerinde eksiklik vardir. 2.

Bu klinik tabloya asagidaki enzim eksikliklerinden
hangisinin yol agtii diistiniilmelidir? (Sonbahar

2001) Sistiniirideki gibi ornitin, lizin, arjinin (OLA) transport
A) Galaktokinaz B) Biotinidaz bozuklugu gériiliir, ancak farkli olarak sistin
C) Sistationin sentaz D) Fenilalanin hidroksilaz transportu normaldir ve transport defekti /uminal

E) Epimeraz degil antiluminal membrandadir. Yani sistiniirideki
gibi OLA diizeyleri normal degil diis(iktdir.

Dogru cevap: B
¢ P Lizinlirik protein intoleransi (familyal protein

Hastaligin ol olmazi sayilabilecek bulgusu intoleransi), lizin, ornitin ve arjininin barsak ve

olan alopesinin yanina diger bulgulardan eklenerek bobrekte emilimini saglayan transport sisteminin

hazirlanan kolay bir soru. otozomal resesif gegisli bozuklugudur.

Biotinidaz eksikligi, otozomal resesif gegis gésteren Ure dénglisti enzimlerinin diizeyleri normal

ortalama 3-5 ay arasinda, emme gugligd, hipotoni, olmasina ragmen, arjinin ve omitin eksikligine bagli

konvulsiyon, ataksi isitme kaybi, optik atrofi, gelisme ure déngustintin bozulmasi nedeni ile hiperamonyemi

geriligi, alopesi ve deri dokiintiileri ile karakterize bir gelistigi dustintlmektedir.

hastaliktir. Biotin tedavisine mikemmel cevap verir. Ozellikle ek gida ve proteinle beslenme sonrasi
- i ; ; hiperamonyemi ataklari baslar. Beslenmeden sonra

G eksikligi, k kt ile sorulan bir

kanda amonyak ve idrarda orotik asit dizeyleri yikselir.
Mental gelisim genelde normaldir.
Osteoporoz, kirilgan saclar ve boy kisalig diger
bulgulardir. Lizintrik protein intoleransinin seyrinde
bazi komplikasyonlar gelisebilir. Interstisyel pnémoni,
Fenilalanin hidroksilaz eksikligi cilt bulgusu yapsa [0z ve alveoler protel iy, {
da melanin pigmentinin olusamamasina bagl agik géz K||n|k B|||m|er 1 58 soru

i il lur. P TR e
s Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
Epimeraz eksikligi agir formu, galaktozemiye benzer Sayfa 462
Klinik bulgulari vardir.

galaktoz metabolizmasi defektidir.

Sistationin sentetaz eksikligi, homosistiniri yani
ince uzun viicut yapisi ve goz bulgulan 6n planda olan
bir metabolizma hastaligidir.

58.Akgaagag surubu idrar hastalg! ile ilgili agagidaki

57.Bir yasindaki kiz bebekte, etli gidaya gegis sonrasinda ifadelerden hangisi dogru dedildir? (Ilkbahar 2012)
kusma ve ishal sikayetleri ortaya cikiyor. Oykusunden,
anne ve babanin kardes ¢ocuklari oldugu 6grenilen ve
laboratuvar incelemesinde kan amonyak ve orotik asit
dizeyleri yiksek bulunan hastanin idrarinda arjinin,
lizin ve ornitin atiliminda artis saptaniyor.

A) Lésin, izolosin ve valin metabolizmasi bozuklugudur

B) Baz tipleri tiamine cevap verir

C) idrarda gemen kokusu ile karakterizedir

D) Bebek dogumda semptomatiktir

E) Agir formunda tedavi uygulanmazsa olum
kaginiimazdir
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Ure déngiisii enzimlerinde eksiklik bulunmayan bu

2 2 e Dogru cevap: D
hastada en olas| tani asagidakilerden hangisidir?

(ilkbahar 2019 Orijinal) Metabollk haswjilardan organik asidemiler ve

ozelliklerinin degerlendirildigi, aslinda metabolik
A) Propiyonik asidemi n genel d 1y
B) Izovalerik asidemi yapabilecegimiz  bir  soru.  Entoksikasyon
C) Metil malonik asidemi tipindekiler dogumda bulgu vermez.

D) Lizindrik protein intoleransi

E) Akaagag surubu hastaligi Akgaagag surubu idrar hastaligi bir entoksikasyon tipi

iy aminoasit metabolizma bozuklugudur ve aminoasit
Dogru cevap: D metabolizma bozukluklarinin timi  gibi dogumda
asemptomatiktir.
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*  Cocuklar dogumda normal olup Klinik bulgular belli
bir iyilik déneminden sonra ortaya ¢ikar. Yani klinik
bulgularin belirginlesmesi 3-4 giin civaridir.

« Dalli zincirli aminoasitlerin (valin, I16sin, izol6sin)
dekarboksilasyonundansorumlu enzimkompleksinin
kofaktéri B, (Tiamin) vitaminidir. idrarda cemen
veya yanmis seker kokusu tipik olup erken tedavi
edilmezse olimculddr.

Maple Surubu idran Hastahigi (MSUD)

* Esansiyel aminoasitler olan valin, Iésin ve
izoldsinin dekarboksilasyonu icin gerekli dall zincirli
a-ketoasit dehidrogenaz enzim kompleksi aktivitesi
yetersizligi nedeniyle, dalli zincirli-aminoasitler ve
ketoasitlerinin birikimi sonucu olusur.

+ Otozomal resesif gecer.

*  Koenzim tiamin fosfattir (B, vitamini).

*  izolézin metabolitleri idrarda yanmis seker veya
pastirma ¢gemeni kokusuna neden olur.

« Dogumda normal olan gocukta, 2-3. giinlerde
beslenmeye isteksizlik, kusma ve dehidratasyon
gelisir. Ik haftanin sonunda letarji, konviilzif nébetler,
idrarda karakteristik koku ve koma ortaya ¢ikar.

Tedavi

« En etkili tedavi yolu periton diyalizidir. Serebral
édem igin mannitol ve ditretik verilir.

« Akut tedaviden sonraki takipte dalli zincirli
amonasitlerin kisitlandigi diyet verilmelidir.
Yasam boyu diyet sarttir.

*  Bazi hafif-orta tip MSUD hastalan yiiksek doz tiamin
tedavisine iyi yanit verirler.

59.Bes gunlik bebek; emmede azalma, uyuklama ve
hareket azlig yakinmalarn ile acil servise getiriliyor.
Anne baba arasinda akrabalik oldugu, bebegin 3.400
gram agirhginda dogdugu égreniliyor. Ugiincti gtinden
itibaren beslenmesinin azaldidi, her beslenme sonrasi
kustugu ve bebegin garip koktugu belirtiliyor. Vicut
agirhgr 2.900 gram olan bebegin fizik muayenesinde
yenidogan reflekslerinin  alinamadigi  ve  tonik
kasiimalarinin oldugu tespit ediliyor. Sepsis belirtegleri
negatif, kan gazi ve amonyak duzeyleri normal olan
hastanin idrar tahlilinde (+++) ketoniri gorilmesi
tzerine tarama amagli kontrol edilen dinitrofenilhidrazin
(DNPH) testi (+++) pozitif olarak sonuglaniyor.

Bu hastada en__olasi tam asagidakilerden
hangisidir? (Ilkbahar 2021 Orijinal)

A) Argininostksinik asidtri

B) Multipl agil-KoA dehidrogenaz eksikligi

C) 3-hidroksi-3-metilglutaril koenzim A liyaz eksikligi
D) Nonketotik hiperglisinemi

E) Akcaadag surubu idrar hastaligi

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Yenidogan doneminde kusma, letarji, tonik kasimalar,
idrarda gemen kokusu ve laboratuvar tetkiklerinde ketondri

(DNPH) testi neden olan
hastalik ?

(IIkbahar 2021 BENZERI)

A) Akcaaga surubu idrar hastaligi
B) Nonketotik hiperglisinemi

C) Multipl agil-KoA dehidrogenaz eksikligi

D) 3-hidroksi-3-metilglutaril koenzim Afiyaz eksikligi
E) Argininosliksinik asidlri

Dogru cevap: A

Akgaaga¢ surubu idrar hastaligi icin tipik kiinik
tablo, tipik laboratuvar testleri ve 6nemii bir ipucu:
garip koku!

Akgaagag Surubu Idrari Hastaligi (MSUD):

Tani:

Esansiyel aminoasitler olan valin, 18sin ve
izolosinin dekarboksilasyonu igin gerekli
dalli zincirli a-ketoasit dehidrogenaz enzim
kompleksi aktivitesi yetersizligi nedeniyle, dalli
zincirli aminoasitler ve ketoasitlerinin: birikimi
sonucu olusur. Otozomal resesif geger.
Koenzim tiamin fosfattir (B1 vitamini)

|zolézin metabolitleri idrarda yanmig seker veya
pastirma ¢emeni kokusuna neden olur.
Dogumda normal olan g¢ocukta, 2-3.
glinlerde beslenmeye isteksizlik, kusma ve
dehidratasyon gelisir. Ik haftanin sonunda letarji,
konviilzif ndbetler, idrarda karakteristik koku
ve koma ortaya cikar.

Fizik muayenede hipertonisite ve opistotonus
ile muskuler rijidite gorulur. Hipotoni (gévdesel)
ve hipertonisite (ekstremite), muskuler rijidite
ataklar ile boks yapma ya da bisiklet sirme
gibi tekrarlayan ekstremite hareketleri nedeniyle
yenidogan tetanozu ile karisir.

Serebral 6demle beraber 6n fontanelde kabariklik
olabilir ve yenidodan sepsis ve jiti ile
karisir.

Organik asidemilerin ortak 6ézellikleri olan
agir dehidratasyon, ketoasidoz, hipoglisemi,
hiperglisinemi, nétropeni ve trombositopeni
gérilebilir. Amonyak diizeyi genellikle
normaldir.

Plazma valin, |8sin, izolésin ve alloizolésin
dizeylerinde ylksekligin saptanmasi ile tani
konur.

idrarda ise valin, I8sin, izolésin ve bunlarn
ketoasitleri (ketoniri) gokartmistir. Bu ketoasitler,
idrara birka¢ damla 2,4-dinitrofenilhidrazin
(DNPH) ayiracindan damlatlidiginda, sar renk
degisikligi ile gosterilebilir.

Argininosiiksinik asidiiri bir Gre siklus defekti
olup, yenidogan déneminde beslenme reddi, kusma,
takipne, alkaloz, letarji, konvulsiyon ve hipotonik
ensefalopati ile seyreder. Plazmada amonyak dizeyi
yuksektir. Kuru ve kirllgan saglar (trikorheksis nodoza)
eslik eder. idrarda 6zel koku yoktur.

ve Metabolik Hastaliklar
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159 Bes aylik erkek bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Oykiisiinden prenatal ve natal dénemde herhangi bir 6zellik olmadigi,
dogumdan sonra uzamis sarilik ve daha sonra idiyopatik kolestaz sebebiyle izlendigi, U¢ kez enfeksiyon sirasinda hipoglisemi
gelistigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde boy 63 cm, vucut agirigi 6,6 kg, cilt rengi kirli sar, deri alti yag dokusu azalmis ve
uzatilmis penis boyu 1,5 cm saptaniyor. Laboratuvar incelemelerinde ALT 301 U/L, AST 407 U/L glukoz 78 mg/dL, serbest T4
duzeyi dustik, TSH duzeyi normal sinirlarda tespit ediliyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Ektopik tiroid

B) Santral hipotiroidi

C) Tiroid peroksidaz eksikligi

D) iyot yakalama defekti

E) Tiroksin baglayici globulin eksikligi

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorulari iLGILi NOTLAR

> 403

PEDIATRIK ENDOKRINOLOJi ve

METABOLIK HASTALIKLAR

HIPOFIZ ve HIPOTALAMUS BEZI 2. A ilerden hangisi h ituitarizmde gériilen
bulgulardan biri degildir? (Ilkbahar 2004)
- u s A) Boy kisaligi
1. Panhip izmde den ) B) Mikropenis
gériimesi beklenmez? (Ikbahar-99) C) Uzamig yenidogan sariligi
A) Mental retardasyon D) Semptomatik hipoglisemi
B) Puberte gecikmesi E) Erken puberte
C) Psikolojik bozukluklar Dogru cevap: E
D) Orantili boy kisalig
E) Uzun siiren aglikta hipoglisemi Hipopit izm 6n hipofi. iiretilen hormonlarin
eksikligi sonucu gelisen kllmk sendroma verilen
Dogru cevap: A isim. Klinik ve
Hipofiz viicudun &nemli bir hormon iiretim yeri, ortaya ¢ikis zamanina gbre degisir. Hipofiz
hatta endokrinolojinin belki de en &nemli soru kompresyonuna bagl gelisen hipopituitarizmde
iretim bezi. Klasik &n hipofiz hormonlarinin hormon yetmezligi genellikie BH, FSH, LH, TSH
etkilerinin sorgulandigr bir soru. Hipopitiiitarizm VEACYH g inde bir sira ile gergekles
denince akla ilk gelecek olanlar; Once biiyii izm 99"5””"5 yavas  gelisim
hormonu ve sonra FSH, LH. gdsterdlglnden tanida, hormon eksikliklerinin
sirayla yukarida belirtilen belirti ve bulgularini iyi
On hipofizden salgilanan hormonlar; tanimak gerekir.
Biiyime hormonu (BH), Prolaktin, TSH, ACTH, FSH, fiaizy i e B o
el Klinik Bilimler 159. soru
Hipopituitarizm, hipofiz hormonlarinin  bir veya Tam Tus Sorular Pediatri 1. FasikUl
birkaginin yetersizligi ile olusur. Sayfa 403

3. Yirmi gunluk erkek bebek 1 saat once fark edilen 1-
2 dakika stren morarma ile getiriliyor. Oykustnden
idyopatik neonatal kolestaz nedeniyle izlendigi
ogreniliyor. Fizik muayenede tasikardik, cilt ve
skleralar ikterik, testisler retraktil, penis kigik olarak
gorultyor. Diger sistemler dogal ve kapiller kan sekeri

« Biiylime yavas ve her zaman normal persentillerin 40 mg/dL olarak saptaniyor.
altindadir. Buyume geriligi-boy kisaligi, lineer
blylmenin biylime hormonuna bagimli olmaya
bagladi§l 12-18. aydan sonra belirgin olmaya

Biiyime hormonu 6n hipofizde en ¢ok bulunan
hiicre grubu olan somatotrop hiicrelerden salgilanir ve
kanda plazma proteinlerine zayif olarak baglanir. Bu
nedenle Hipofiz yetmezliginde en erken semptom BH
yetmezligine baghidir.

Bu hastada en_ olasi tam asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2019 Orijinal)

baglar. A) Panhipopitlitarizm
+  Buhastalarda en 6nemli Klinik 5zellik; yillik biiyime B) Galaktozemi ]
hizinda yetersizliktir (prepubertal dénemde <5 C) Biliyer atrezi 23
cm). D) Kallmann sendromu § 2
i =
+ Boy kisaligi orantilidir. £} Kinelgiior sandrom o=
+  Zeka genellikle normaldir. Dogru cevap: A £ ‘,};
*  Blyume hormonu glukozun hiicrelere alinimini inhibe Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi: % E
ettiginden eksikliginde hipoglisemi beklenir. ! a 2
hangisi
Bliylme hormonundan sonra en ¢ok etkilenen LH ve donemi bulgulanndan biri deqildir? (SonbahsrzomBENzERI)
FSH salinimidir ve puberte gecikir. Sekstiel gelisme A) Boy kisaligi
geri ya da yoktur. 8) Hipoglisemi
) Miks
Yenidogan déneminde bazi olgularda siddetli D; |,,',,:,f,?::m
aghik hipoglisemisi, mikropenis ve uzamis sarihk E) Neonatal kolestaz
gorllebilir. Bu cocuklar genellikle utangag ve icine Dogru cevap: A
kapaniktir. Psikolojik bozukluklar gortlebilir.

Panhipopituitarizm  6n  hipofiz  hormonlarindan
birkaginin  eksikligine denir. Bu  hormonlarin
eksikliginde blyuime hormonu eksikligine bagh boy

Hipopittatirizmde mental retardasyon
beklenmez...




Klinik Bilimler 159. soru
Tuam Tus Sorular Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 404

kisaligl, TSH eksikligine bagl santral hipotiroidi, ACTH Diabetes insipidus (Di):

eksikligine bagl santral adrenal yetersizlik, LH-FSH «  Arginin vazopressin (AVP) sentez-saliniminda

eksikligine bagll gecikmis puberte (hipogonadotropik bozukluk veya bobrek toplayici kanallarinda AVP-

hipogonadizm) gérilmektedir. hassas epitel hicrelerinde hormona cevabin
bozulmasi nedeniyle ortaya cikar.

+  Polidipsive politri belirleyici sikayetler olmasina
karsin hastalar cogunlukla dehidratasyon tablosu
ile bagvurur.

Panhipopituitarizmin yenidogan dénemindeki bulgular:
- Solunum sikintisi ve apne
- Neonatal kolestaz (direkt hiperbilirubinemi ve
uzamis sarilik)

- Mikropenis (penis boyunun <2 cm olmasi) ve « Bebeklerde gogunlukla irritabilite, emme

bozuklugu, gérme bozukluklar, gelisme geriligi,

inmemis testis
- Hipoglisemi aralikl ates ylkselmesi vardir.
Panhipopituitarzmi  olan yenidogan  bebeklerin Tani:
boylari normaldir. Cunki fetal buyiimede biyime * ldrarvolimi artristir.
hormonundan gok insillin gorev almaktadir. +idrar acik renkli ve dansitesi 1001-1005

arasindadir.

« idrar osmolalitesi her zaman plazma
osmolaritesinden diigliktiir.

< g v e AP + Ciddi dehidratasyon tablosunda bile idrar

Bilyer atrezide sadece kolestaz beklenir, hipoglisemi densitesi 1010°un iizerine, osmolalitesi de

ve mikropenis beklenmez. 300’lin dzerine ¢ikmaz,

Kallmann sendromu ve Klinefelter sendromunda «  Bobrek fonksiyon testieri normaldir.

ise hipogonadizme bagl mikropenis goriimesi

beklenir, hipoglisemi ve kolestaz beklenmez.

Ayirici tanida diisiiniilebilecek hastaliklardan:

Galaktozemide kolestaz ve hipoglisemi gérilebilmekle
birlikte inmemis testis ve mikropenis beklenmez.

« DI hastalarinda su kisitlama testi sonrasi plazma
osmolaritesi 300'Un Uzerine ¢ikar, ancak idrar

4. Bes aylk erkek bebek U¢ aydir yetersiz kilo artisi, osmolaliesi G001 asiaz (UosmiPesmi<d),

kusma, huzursuzluk ve 6zellikle gece olan ates ataklari Bartter sendromu, konjenital klor kanal defekti
nedenleriyle getiriliyor. Fizik muayenesinde boyunun sonucu  hipopotasemik  hipokloremik  metabolik
uglnct persentilde ve vicut agirhginin Gglnct alkaloza neden olur.

persentilin altinda oldugu saptaniyor. Laboratuvar
incelemelerinde; idrar dansitesi 1005, idrar sedimenti
normal, serum sodyumu 155 mEqg/L (134-144),
potasyumu 4,1 mEg/L (3,5-5,6), kloru 111 mEg/L (98-
106), kan Ure azotu 13 mg/dL (5-18), kreatinini 0,35
mg/dL (0,03-0,50), urik asiti 8 mg/dL (1,8-5,0), idrar
osmolalitesi 120 mOsnvkg, kan osmolalitesi 310
mOsm/kg olarak saptaniyor.

Bu hastadaki en olasi tam asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2021 Orijinal)

Uygunsuz ADH sendromu, vazopressinin kontrolsiiz
salinimi sonucu évolemik hiponatremi ile karsimiza
gelir. Plazma osmolalitesi dusik, idrar osmolalitesi
normal-yliksektir.

Gastrotzefageal reflii ve kistik fibrozis de Bartter
sendromu BENZERI elektrolit bozukluklarina neden
olurken kan osmolalitesinde ylkseklik ve idrar
osmolalitesinde dustklik beklenen bulgular degildir.

5. Asagidakilerden h isi santral diabet
A) Bartter sendromu nedenleri arasinda yer almaz? (ilkbahar 2000)
B) Uygunsuz ADH sendromu
A) Travma

C) Gastroozofageal refli
D) Diabetes insipidus
E) Kistik fibrozis

Dogru cevap: D

B) Kraniofaringeoma

C) Vazopressin reseptor eksikligi
D) Langerhans hucreli histiositoz
E) Pineal bdlge germinomu

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s8yle de sorulabilirdi: Dogru cevap: C

Diabetes Antididiretik hormonun ya salgl/anma bozuklugu
hangisinin goriimesi en az olasidir? (Sonbahar 2021 BENZERI) ya da etki gdster i insipidus
olarak tamimlanir. Hormonun salgilandigr yer ile

ve Metabolik Hastaliklar,
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A Hipernatremi

B) Hiponatremi

C) Dusiik idrar osmolalitesi
D) Yiiksek kan osmolalitesi
E) Disik idrar dansitesi

Dogru cevap: B

Diab insipidusun  tipik %

polidipsi olsa da Ozellikle kiigciik bebeklerde
farkli klinik ile karsimiza gelebilmektedir. Béyle
bir hastada, kan osmolalitesi yiiksek iken idrar
osmolalitesi diigiik olan hastalik dersek tani daha

kolay agiga kavusur...

etki ettigi organ ve tabiiki aracilik eden reseptorii
bilindigi takdirde ¢ok kolay bir soru.

ADH (Vazopressin) hipotalamusun  supraoptik
nikkleusunda sentezlenir. Aksonal tasinmayla arka
hipofize gelir. ADH salgilanmasinda bozukluk varsa
Santral Diabetes insipidus geligir.

ADH V2-reseptérleri ve cAMP yoluyla distal ve
kollektor tubullerden suyun geri emilimini artinir.
Toplayici kanallardaki vazopressine yanit veren su
kanali akuaporin 2'dir. ADH’nIn bdbrede etkisinde
veya suyun geri emilmesinde problem varsa
Nefrojenik Diabetes insipidus gelisir.




Klinik Bilimler 159. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl

Sayfa 413 PEDIATRI b 413

Tani:

Konjenital hipotiroidide laboratuvar

Bir yenidoganda yiiksek TSH ile disiik T4 degeri elde
edildiginde, serumda tekrar tiroid fonksiyon testleri
calisilarak mimkiin olan en yakin zamanda tiroksin
tedavisi baslanmalidir. Vaka aksi kanitlanincaya

bulgular kadar konjenital hipotiroidi olarak kabul edilir.
Total T4 | FT4 | TSH | TBG 15. Kabizlik nedeniyle getirilen iki aylik erkek bir gocugun
fizik muayenesinde uzamis sarilik, umblikal herni ve
Primer Hipotiroidi Al d” s N letarji saptaniyor.
Hipofizer »l' il N/J' N Bu hastada taniya ybnelﬁk olarak mgmslg
Hipotiroidi yapilmasi  gereken tetkik asagidakilerden
Hipotalamik ,L i, .L ¥ hangisidir? (Sonbahar-98)
Hipotiroidi N A) Aldosteron B) T4 ve TSH
C) Epinefrin D) Insilin

TBG: Tiroid baglayic1 globiilin
LS I —

ml), T4 ise diigliktir. T3 normal olabileceginden
tanida yeri yoktur.

« Ultrasonografi ile agenezi ve hipoplazi ayirimi
yapilabilir.

«  Sintigrafi etiyolojide énemli bilgiler verir. Tiroid
aplazisinde, tiroid reseptor blokan antikor varliginda
ve iyot yakalama defekti varsa sintigrafi ile gérinti
alinamaz.

+ Kemik yasi geri kalmistir. Yenidoganda kafa
kemiklerinin radyografisinde fontaneller genislemis,
sellatursika genislemis, suturlar genislemis, suturlar
arasi kemikeikler (wormian kemikler) goraldr.

Primer hipotiroidide laboratuvar: T4 disik, TSH
yiiksek

14.Hipotiroidizm  taramasinda TSH  yiiksekligi
saptanan bir bebekte, konjenital hipotiroidizm
tanisi igin asagidakilerden hangisi, 8ncelikli olarak
istenmelidir? (ilkbahar 2012)

A) Serum T4 velveya serbest T4 duzeyi
B) Serum T3 velveya serbest T3 duzeyi
C) Tiroglobulin duzeyi

D) Tiroid ultrasonografisi

E) Tiroid sintigrafisi

Dogru cevap: A

Konjenital hipotiroidi yenidogan déneminde en
stk goriilen endokrin problemdir. Tanisinda ve
tedavisinde gecii geri dénlsiimsiiz mental
retardasyona neden olur. Bu nedenle yenidogan
taramasi ¢ok énemli oldugundan 2006 tarihinden
itibaren TSH él¢limiine dayali olarak yenidogan
taramasi baglatiimistir. Hem tarama sonuglannin
yorumlanmasini hem de ne yapilacagini bilmek
gerekir. Clnki bir giin bile bu c¢ocuk igin ¢ok
Gnemlidir.

Ulkemizde TSH 6lgtim esasina dayali olarak konjenital
hipotiroidi taramasi 2-5 glin arasinda yapilimaktadir.
48 saatten once yapilan taramalarda yanlis pozitif
sonuglar ¢ikabili. TSH ile tarama yapilan bizim
gibi lilkelerde (Genellikle Avrupa iilkelerinde)

g i T4 olgiimii

E) Kortizol
Dogru cevap: B

Segeneklerde konjenital hipotiroidi var gibi
diisiinmemizi isteyen bir soru. Bir O6zellik
dikkatimizi mutlaka gekmeli; tanida T3'(in yeri yok.

Konjenital Hipotiroidi Tanist

+ Primer hipotiroidide TSH g¢ok artmistir
(TSH>40mU/L). T4 diisiiktiir (T4<6 ug/dL). T3
normal olabilir ve tanida énemi yoktur.

16. Asagidakilerden  hangisi  primer
hipotiroidi bulgularindan biri
(ilkbahar 2002)

A) Prolaktin diizeyinde artis
B) Dusiik T4 duzeyleri

C) Dustk TSH duzeyleri

D) Epifizer disgenezi

E) Kemik yasinda gerilik

konjenital
dildir?

Dogru cevap: C

Tdrkiye’de taramasi olan ve 1/4000 siklikta gériilen
bir hastaligin etyolojisinin yanisira mutiaka tim
klinik ve laboratuvar 6zellikleri iyi bilinmelidir.

Dogumsal hipotiroidide erken tani ancak tarama
testleri ile yapilabilir. Tarama testi olarak kanda TSH
veya T4 duzeyleri 6lgluimektedir. TSH'min disiik
oldugu vakalar sekonder ya da tersiyer hipotiroidi
acilarindan incelemeye alinmaktadir.

Primer hipotiroidide patoloji tiroid bezindedir ve kanda
T4 diizeyleri diigiik, TSH yiiksektir (>20mU/L); T3
dizeyitaniya yardimei olmaz. Prolaktin ve kolesterol
duzeylerinde de artma olabilir.

Santral (sekonder) hipotiroidide ise TSH disik
bulunur. Tiroid agenezisinde (yada tiroglobiilin sentez
defekti varsa) TG dustk, ektopi veya hormon sentez
kusuru varsa yliksek bulunur. Kemik gelisimi intrauterin
doénemden baslayarak gecikme gosterir. Normalde
dogumda réntgen filminde gériilen distal femoral
epifiz, dogumsal hipotiroidide geligmemistir.

Konjenital primer hipotiroidide problem tiroid
bezindedir ve TSH yii i
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 163

163 Bobrek fonksiyonlari normal olan bir hastada koma, letarji ve bas agrisi gibi klinik bulgularin goriildiigii ve acil tedavi
gereken “ciddi hiponatremi” i¢in esik sodyum degeri kag mEq/L’dir?

A) 130
B) 135
C) 125
D) 120
E) 140

Dogru Cev

ap:D

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Klinik Bilimler 163. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 407

PEDIATRI p 407

+  Serum sodyumunun 120 mEg/It altina dismesi
ile semptomlar belirir. Uygunsuz ADH salinimi
sendromunda ANP'nin natriliretik etkisi nedeni ile
serum sodyumu duser, idrar sodyumu yliksek
bulunur.

* Renal ve adrenal fonksiyonlar normaldir.

*  Cilt turgoru ve kan basinci normaldir.

+  Serum Na ve Cl konsantrasyonu diigliktiir. Serum
bikarbonati ise genellikle normaldir.

+ Serum sodyumunun disik olmasina karsin
hipernatritiri vardir.

* Hipoosmolar serum, hiperosmolar idrar

Volim ekspansiyonuna bagl trat klirensi artar ve
hipolirisemi olusur.

11. Lenfoma tanisi alan 10 vyasindaki erkek hastada
siklofosfamid tedavisi sonrasinda idrar miktarinda azalma
ve kilo artisi izleniyor. Laboratuvar tetkikinde idrar rengi
acik, serum sodyum diizeyi 123 mEg/L, serum urik asit
duzeyi dusik idrar dansitesi 1.030, serum osmolalitesi
disiik ve idrar osmolalitesi yiksek bulunuyor.

Bu hastadaki en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2022 Orijinal)

A) Diabetes mellitus

B) Diabetes insipidus

C) Uygunsuz ADH sendromu
D) Hiperaldosteronizm

E) Serebral tuz kaybi sendromu

Dogru cevap: C

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

hangisi anti-ditretik hormon
salinimi  sendromunun  bulgulanndan  birisi  deqildir?
(lkbahar 2022 BENZERI)

A) Hiponatremi

B) Hipourisemi

C) Serum osmolaliteside yiikselis
D) Idrar osmolalitesinde yikselis
E) Idrar voluminde azalma

« Istahin azalmasi, bulanti, kusma, irritabilite, kisilik
degisiklikleri, konvulsiyon, agir hiponatremi
durumunda ise agir nérolojik bulgular (koma, biling
bozuklugu) gorilebili. ADH'nin etkisi ile idrar gikis!
azalir.

* Uygunsuz ADH salinimi sendromunda atriyal
natriliretik faktoriin natritretik etkisi nedeni ile serum
sodyumu diser, idrar sodyumu yiiksek bulunur (>30
mEg/L).

«  Cilt turgoru ve kan basinci normaldir, édem yoktur
(6volemik hiponatremi goralur).

+ Plazma osmolalitesi diisiik, idrar osmolalitesi
normal-yliksektir (>100 mOsm/kg).

«  Urat Klirensi artar ve hipolirisemi olusur

Diabetes mellitus, tipik olarak politri, polidipsi ve kilo
kaybi ile bagvurur, hiperglisemiye bagli psédohiponatremi
gorilebilir ancak serum osmolalitesi de artmistrr.

Diab insipi ADH igi veya etki
edememesi sonucu gelisir, poliiri polidipsi ve
hipernatremik dehidratasyon tablosu tipik bulgularidir.

Hiperaldosteronizmde hipernatremi, hipopotasemi
ve hipertansiyon 6n plandadir.

Serebral tuz kaybinda idrarda fazla miktarda sodyum
kaybi ile hiponatremi gelisir. Hastalarda politri ve
dehidratasyon tablosu gérulir, buna bagl olarak drik
asit duzeyi normal veya yuksektir.

12. Arag disi trafik kazasi nedeniyle kafa travmasi gegiren
10 yasinda bir erkek cocuk, gelisen koma tablosu
nedeniyle izleniyor. Cocukta travma sonrasi 3. glinde
agir hiponatremi gelisiyor. Laboratuvar incelemelerinde
serum potasyum, irik asit ve glukoz duzeyleri normal;
idrarda sodyum atilimi cok artmis olarak bulunuyor.
Bu gocukta gelisen hiponatreminin nedeni olarak
Oncelikle asagidakilerden hangisi diigiiniimelidir?
(llkbahar 2011)

A) Uygunsuz antiditretik hormon salgisi
B) Serebral tuz kaybi

Roj(ucovapcC C) Adrenal yetmezlik
D) Polidipsi
Sodyum ve su boli; TUS’un ol E) Diat insipidus

olmaz konu basliklarindan birisi. Soruyu yaptiran
ipucu ise; hiponatremi ve hipolirisemi birlikteligi.

UYGUNSUZ ADH SALINIMI SENDROMU

* Arginin vazopressinin (ADH) kontrolsuz salinimi
sonucu ortaya ¢ikar. En sik nedeni, santral diyabetes
insipidus nedeniyle asirt ADH (desmopressin)
kullanimidir.

« Diger nedenler arasinda santral sinir sistemi
patolojileri, akciger patolojileri, bazi ilag ve
kemoterapétikler (karbamazepin, klorpropamid,
vinkristin, vinblastin, siklofosfamid, trisiklik
antidepresanlar gibi), maligniteler (akcigerin kigtk
hiicreli kanseri, Ewing sarkom, lenfoma, pankreas
ve duodenum timérleri) sayilabilir.

Klinik ve Laboratuvar Bulgular:

« Klinik bulgular genellikle hiponatremiye bagh
gelisir.

Dogru cevap: B

Etyolojisi ve bir¢ok major klinik ve laboratuvar
bulgusu jle uygunsuz ADH sendromu gibi
gbziiken ama ayirici tanida cok 6nemli farklilikiars
ile rahatlikla ondan ayirt edilebilen bir hastalik;
Serebral tuz kaybi. Normaller arasina sanki birkag
test de normal saptandi dercesine yerlestiriimis ve
farkedemeyenler igin sorunun yanls yapiimasina
neden olan ipucu; Urik asit.

Pozitif patolojik bulgulara bakildiginda hiponatremi,
kafa travmasi ve idrar sodyumunun gok yiiksek olmasi
dikkat gekicidir. En buylk geldirici olan uygunsuz ADH
salinimi da travma sonrasi hiponatreminin énemli bir
nedenidir. Ancak uygunsuz ADH saliniminda idrar
sodyumu ok yiiksek degildir (yiiksek olabilir);
daha da énemlisi bu hastalarda serum (irik asit
diizeyinin diislik olmasi beklenir. Bu nedenle bu
hastada en olasi tani “serebral tuz kaybi”dir.

Pediatrik Endokrinoloji
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130 4 TUM TUS SORULARI

Klinik Bilimler 174. soru
Tuam Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul

Klinik Bilimler 174. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 130

(Noritik)” ve “Yas (Kardiyak)” tip olmak (izere
ikiye ayrilir. Yas veya kuru ayirimi, viicutta biriken
sivinin oranina gore yapilir. Yas beriberide, kardiyak|
veya renal fonksiyon bozukluguna bagli &dem|
belirgindir. Baz vakalar her iki tablonun da 6zelligini
tasir ve bunlar, “Kardiyopati ve periferal néropati ile|
giden tiamin eksikligi” olarak adlandiriirlar. Tiamin|
eksikligine bagh 6liim genellikle kalp N
baghdir.

Tiamin  eksikligi yaninda birgok  beslenme]
bozukluklarinda erken semptomlar gériilebileceginden
tiamin eksikligi tanisinin konulabilmesi icin eritrosity
transketolaz aktivitesinin azaldiginin gésteriimesi ve
ylksek kan ve idrar glioksilat seviyesinin gosteriimesij
onemli tanisal testlerdir. Ylksek doz oral tiamin)
verildikten sonra kendisinin veya metabolitlerinin|
(thizol veya primidin) atiim hizina bakilir. Tiamin
eksikligini gosteren en oénemli tanisal test, tiamin|
verilerek klinik tablonun dizeldiginin izlenmesidir.

1

S

Beslenme

K|Inlk B|I|mler 174. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 130

.Asagldakilerden hangisi fatal beriberi hastaliginda

{tiamin eksikligi) gelisen patolojik degisikliklerden
biri_dedildir? (Ilkbahar 2004)

A) Miyokartta yagh dejenerasyon

B) Kolestaz

C) Yaygin 6dem

D) Periferik sinirlerde miyelin dejenerasyonu
E) Beyinde vaskuler dilatasyon ve hemoraji

Dogru cevap: B

Mlyokardda yagh dejenerasyon yaygin - édem,

Dogru cevap: E

bulgularindan bmdlr” (Ilkbahar 2015 Orijinal)

A) Splinter hemoraji

B) Bitot lekeleri

C) Hipokrom-mikrositer anemi
D) Rasitik rozari

E) Periferik néropati

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:
Tiamin (B1 vitamini) eksikligi, asagidaki bulgulardan
hangisine neden olabilir? (llkbahar 2015 BENZERI)

A) Gece kérlugi B) Dermatit
C) Mikrositer anemi D) Pellegra
E) Periferik néropati

Dogru cevap: E

Tiamin ya da soruda kullanilan diger adiyla B1 Vitamini
eksikligi “Beriberi” denilen hastaliga neden olur.

Fetal beriberi hastaliginda lezyonlar, esas olarak kalp,
periferik sinirler, cilt alti doku ve seréz kavitelerdedir.

Sayfa 130

Kalp dilatedir, miyokardda yagl dejenerasyon vardir.
Jeneralize 6dem veya ekstremite 6demi, seroz eflizyon
vardir. Periferik sinirlerin akson ve myelinlerinde
cesitli derecelerden dejenerasyon, vardir (Wallerian
dejenerasyon). Segeneklerde tariflenen bulgulardan;
- Bitot lekeleri ve gece korligi, A vitamini
eksikliginde,
- Hipokrom mikrositer anemi, pridoksin
eksikliginde,
Rasitik rozariler, D vitamini eksikliginde,
- Splinter hemoraji, bakteriyel endokarditte,
Dermatit, B3 (Niasin), B6 (Pridoksin), biotin ve ¢inko
eksikliginde beklenir.

Periferik n6 ti ise tiamin

bulgudur. i

16. Asagidakilerin hangisinde, riboflavin eksikliginde
gozienen bulgular birlikte verilmistir? (llkbahar 2004)

A) Dermatit - Diyare - Demans
B) Gece korlugu - foliktler hiperkeratoz - anemi
C) Glossit - keratokonjunktivit - seboreik dermatit
D) Subperiosteal kanama - rozari - petesiyal kanama
E) Kraniyotabes - rozari - el bileklerinde genisleme
Dogru cevap: C
B2 Vitamini Eksikliginin Klinik Bulgulan:
Riboflavin eksikliginin spesifik bulgulan yoktur;
Adiz koselerinde solukluk ve catlama (Keylozis), dil
papillalannda atrofi ve dilde dizlesme (glossit), keratit,
konjunktivit, fotofobi, lakrimasyon, korneal vaskularizasyon
ve seboreik dermatit gorilur. Eritropoezin bozulmasina
bagl normokrom normositer anemi gorlebilir.

Diyette yetersiz riboflavin alan annelerin
bebeklerinde konjenital kalp anomalilerinin
gériilebilecedi bildirilmistir.

17. Asagidakilerin hangisinde bir vitamin, eksikliginde
neden oldugu hastalik ile birlikte verilmemistir?
(ilkbahar 2009)

Yitamin Hastalik

A) Vitamin A Gece korlugu

B) Tiamin Beriberi

C) Riboflavin Keshan hastaligi
D) Niasin Pellagra

E) Vitamin C Skorbiit
Dogru cevap: C

Riboflavin  eksikliginde (B2) istahsizlk, agiz
mukozasinda c¢atlaklar, seboreik dermatite benzer
cilt lezyonlan (6zellikle nazolabial sebore), glosit ve
anemi, goralur.

Keshan hastaliginda selenyum eksiktir, yani
bir vitamin eksikligi hastaligi degildir. Cin'in bir
bolgesinde goriilen ve Keshan hastaligi diye bilinen bir
kardiomyopatinin selenyum eksikligine bagl oldugu ve
selenyum eklemeleri ile énlenebilecegi 1979'da Cinli
bilim adamlari tarafindan bildirildi. Ayrica hastalik Yeni
Zelanda ve Finlandiya'da da gorilmektedir.
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Sayfa 200
25,
I. PRSS1
Il. CFTR
I1l. SPINK1
IV. JAG1

Son 2 yilda 3 kez etiyolojisi saptanamayan
pank it atag! gegi 14 yagindaki kiz hastada
genetik inceleme igin yukaridaki genlerden
hangileri segilmelidir? (Sonbahar 2022 Orijinal)

A) lvell Bl ve IV
C) I, llvelV D) II, lll.ve IV
E) I, llvelll

Dogru cevap: E

Oldukg¢a zor bir soru, sadece JAG1 Alagil’i
hatirlayanlar 3 sikki eleyip 2 sikka diisiirebilirler
soruyu, bunun disinda ezberlemekten baska care
yok ve yine YDUS ayarinda bir soru maalesef...

Pankreatit akut ve kronik olmak Gzere iki baghk
altnnda incelenmektedir. Soruda verilen vakada kronik
pankreatit tarif edilmektedir. Kronik pankreatitin en sik
nedeni altta yatan genetik mutasyon veya pankreasin/
safra yollarinin konjenital anomalisidir.

Bilinen b genetik yonlar;
*  Katyonik tripsinojen geni (PRSS1)
«  Kimotripsin C geni (CTRC)
«  Kistik fibrozis geni (CFTR)
*  Tripsininhibitor geni (SPINK1) (Juvenil vakalarda
en sik gortlen)

Kronik tekrarlayan pankreatite neden olan diger
bazi durumlar;

*  Hiperlipidemi (tip I, IV ve V)

*  Hiperparatirodizm

*  Askariazis

26.

)
x 9
B8
S5
e
[~

2
-3
o

Yukarida fotografi gérilen 10 yasindaki erkek hasta
sekiz aydir ara ara olan rektal kanama ve karin agrisi
ile bagvuruyor.

Bu husted gidaki hastaliklardan
olasidir? (llkbahar 2023)

A) Peutz-Jeghers sendromu

B) Familyal polipozis sendromu

C) Cowden sendromu

D) Gardner sendromu

E) Bannayan-Riley-Ruvalcaba sendromu

Dogru cevap: A

#

gisi en

Gérseli olan giizel bir vaka sorusu, her ne kadar
cocuklarda olduk¢a nadir gériilen bir durum olsa
da TUS lan yapil ¢ok zor olmayan bir
konu denilebilir.

Poliplerle giden hastaliklar pediatrik yas grubunda
nadirdir. Aralikli karin agnsi ve kanh diskilama
ile bulgu verir. Siklarda verilen batin hastaliklar
poliplerle giden sendromlardir. Ozellikle mukokutanéz
pigmentasyon farki yaratmaktadir. Mukokutanéz
pigmentasyonla birlikte olan ozellikle Peutz-Jeghers
sendormu ve Cronkhite-Canada Sendromudur. Peutz-
Jeghers cocuklarda gortlebilirken, Cronkhite-Canada
Sendromu genellikle 40 yas Ustinde bulgu vermeye
baslar. Polilper genel olarak Hamartamatéz ve
adenomat6z olmak Uzereiki ana gruba ayrilir.
Hamar poliplerle giden d lar;
+  Peutz-Jeghers sendromu
o OD kaltihr
o Mukokutanéz pigmentasyon gériliir.
Oral mukozada ellerde parmaklarda perine
bolgesinde koyu kahverengi ve koyu
mavi makuler pigmente lezyonlar gorulur.
Lezyonlar adolesan veya eriskin dénemde
solabilir.
o Malignensi riski artmistir

« Juvenil poliposis sendromu
o Iki yasindan énce polipler gérilmeye
baslar
o Pigmentasyon degisikligi beklenmez
«  PTEN hamartom tmér sendromlari
o Bannayan-Riley-Ruvalcaba sendromu
o Cowden sendromu
«  Cronkhite-Canada Sendromu

poliplerle giden 2
«  Gardner sendromu
+  Familyal adenomatéz poliposiz

*  MYH-iligkili polipozis
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On mediastinumun (st kesiminde retrosternal guatr
ve timusa ait timdrler gorillr. Bebekte Ust mediasteni
orterek yanilgiya neden olan blyik timus, kalp
golgesi ile birlestigi yerde yaptigi gentik isareti ile
taninir. Bu gentigin go- rinimi yelkene benzer. Bazi
olgularda kostokondral birlesimlerin basisina bagl
olarak timus konturundaki nodiler gérintime dalga
isareti adi verilir.
Lenfomalar daha gok orta mediastende olsa da
T hiicreli lenfoma ve I6esmi 6n mediatsende yer
alabilir. Ancak hastanin asemptomatsk olmasi bu
tanidan bizi uzaklastinr.
Noroblastom ve 6zefagus duplikasy
cok arka mediastenden koken alir
sarkom her bdélgeden gikabilir ancak
Srilliir ve yelken gériiniimiinde degil de
daha gok yuvarlak kitle imaji ile bagvurur.

Iise daha

Ani  solunum sikintisi  gelisen, genel durumu
bozuk 15 yasindaki hastanin fizik muayenesinde
solunum seslerinin bir tarafta azaldigi, perkisyonda
hiperrezonans oldugu saptaniyor. Trakeas! sift yapan,
boyun venleri belirginlesen hastada kalp seslerinin
normal oldugu belirleniyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden

hangisidir? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Kardiyomyopati B) Kardiyak tamponat

C) Masif hemotoraks D) Akut kalp yetmezligi
E) Tansiyon pnémotoraks

Dogru cevap: E

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $&yle de sorulabilirdi:

Tansiyon gelisen
asagidaki klinik ve laboratuvar bulgularindan hangisi
yanlistir? (Sonbahar 2013 BENZERI)

A) Solunum sesleri azalir

B) Akciger grafisi ile tan1 konabilir
C) Trakeal sift gézlenir

D) Boyun venleri dolgunlagir

E) Perkiisyonda belirgin matite alinir

Dogru cevap: E

Klinik bulgu ve belirtilerin tamidaki onemini
vurgulayan, dahili bilimler igin her zaman soru
olarak karsimiza gelebilecek ve ayirici taninin
oncelikli olarak sorgulandigi, bilgi ve beceriyi
(Ayinici tani becerisi) bir arada igeren giizel bir
soru.

Bir Kisinin ani baslayan hipoksi ve agir solunum
yetmezligi t: girmesi, pnémotoraks igin
tipiktir. p tik yenidogan ve b de
hava kagaklarinda klinik bulgular:
«  Akut hipoksi ve kardiyovaskuler kollaps
« Dispne ve takipne
«  Gogus kafesinde asimetri
*  Solunum seslerinin alinamamasi, kalp seslerinin
derinden gelmesi
« Diyastolik kan basinci artisi, kardiyak output
azalmasi
*  Pnémomediastinumda daha sik olmak tizere deri
alti amfizemi

Tansiyon pnémotoraksta bulytk gocuklarda ve
erigkinlerde ise perkisyonda hiperrezonans, trakeal
sift ve boyun venlerinde belirginlesme de gdzlenir.
Kesin tani yéntemi akciger grafisidir.
Kardiyomiyopatilerin klinik semptomlari, hastaligin
hemodinamik 6zellikleri, baslangic yasi ve dogal
seyiri yoninden homojen degildir. Klinik bulgular ani
degil, daha ¢ok yavas progresyon gosteren bir seyir
izler. Dilate kardiyomiyopatide semptomlar; Nefes
darligi, beslenme gucligt, gelisme geriligidir. Takipne,
tasikardi, hepatomegali, 6dem gorilebilir. Gogus
filminde kardiyomegali, pulmoner vendz konjesyon,
pulmoner 6dem saptanabilir. Hiperrezonans alinmaz.
Masif hemotoraksta ani solunum stkintisi ortaya gikar
ancak hiperrezonans degil, matite alinir. Kalp sesleri
derinden gelir, solunum sesleri bilateral gok az alinir
veya hi¢ alinmaz. Trakeal sift ve boyun venlerinde
belirginlesme de beklenmez.

Kalp yetmezliginde miyokardial performansin
bozulmasina bagh olarak; Tasikardi, terleme, kalbin
genislemesi, blyume geriligi, soduk ekstremiteler,

Klinik Bilimler 181. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 301

Kalp tamponadinda hastanin genel durumu birden
bozulur, dispne ve tasikardi artar, vendz basing artar,
tansiyon duser, kardiyak output diser, nabiz basinci
daralir. Hiperrezonans ve trakeal sift gérilmez. Hemen
perikardiyosentez ile sivinin bosaltiimasi gerekir.

gbgls agnisi ve solunum sikintisi varliginda
trakeal sift varsa akla ilk gelmesi gereken hastalik
Tansiyon pnémotorakstir.

13. On aylik bebek dogdugundan beri okstrik, burun

akintisi, tekrarlayan Ust solunum enfeksiyonlarn
nedeniyle getiriliyor. Oykisiinden bir kez zatiirre
gecirdigi, anne ve babasinin akraba oldugu, 8
yasindaki kardesinin de tekrarlayan sintzit sikayetinin
oldugu ve polikistik bobrek hastaligiyla izlendigi
ogreniliyor. Fizik muayenede burun akintisi, seréz otit,
akciger muayenesinde ral ve ronkisler saptaniyor.

Bu hasta igin tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2015 Orijinal)

A) Primer siliyer diskinezi

B) Trakeotzofageal fistul

C) Konjenital lober amfizem
D) Humoral immun yetmezlik
E) Gastroozefageal refli

Dogru cevap: A

Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:

Dogdugundan beri tekrarlayan pnomoni, otitis media oyktst
olan, her Iki v

10 yaginda bir gocukta tanida gncelikle asagidakilerden
hangisi diigtinaimelidir? (llkbahar 2015 BENZERI)

A) Kartagener sendromu B) Wiskott Aldrich sendromu
C) Konjenital lober amfizem D) Di George sendromu
E) Sandifer sendromu

Dogru cevap: A

Pediatrik
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Vaka sorusundaki pozitif
bulgulara bakalim:
Hipotansiyon, ventz
basingta artma, tasikardi,
kardiyak outputta digsme
Genel durumda/
dolagimda bozulma
Oliguri (Ki sok gibi
dolagim bozukluguna
isaret eder)

Tamamini bir paragrafta
¢ok guzel 6zetlemisiz
Net olarak da soruyu
yaptiryor
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Zehirlenme etkenleri ve antidotlan

7. GQocukluk yas grubunda trisiklik antidepresan

zehirlenmelerinde karsilagilan en sik ve en ciddi
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Kkardi kiiler sistem bul den
Zehirlenme Zehirlenme b S b 349
Stkent Antidot etkeni Antidot hangisidir? (ilkbahar 2016 Orijinal)
- Sodyum A) Hipertansiyon
Salisilat ikarBonat IMetanol Fomepizol B) Sok
N-Asetil C) Sinus tagikardisi
Asetaminofen s.sl:f" A@r metaller” IBAL, DMSA D) Ektopik atrial tagikardi
E) Ventrikiler tagikardi
Trisiklik Sodyum N Siyanid kiti, < -
antidepresan bikarbonat Ayanid Hidroksikobatamin Dogru cevap: 3
Digoksin Digibinid  [Demir DESfEFoRSERiN Bu soru, baska bir hoca tarafindan $6yle de sorulabilirdi:
. Protamin Asagidakilerden hangisi trisiklik antidepresan
Heparin siilfat P zehirlenmelerinde  ilacin  yol agtigi  kardiyovaskiler
bir degildir? (ilkbahar 2016 BENZER))
B8t Biea Slukagon | OpRINY HA00 A) Periferik alfa adrenerjik reseptér blokaj sonucu hipotansiyon
Al v karal B) Antikolinerjik etkiler sonucu hipertansiyon ve siniizal tasikardi
blukeyrleri Insiilin Siilfoniliire Oktreotid C) Membran stabilize edici etkisi ile miyokard depresyonu
D) Miyokardin hizl sodyum kanallarinin blokaji sonucu kardiyak
o &Y jik ileti bozukluklari
Methemoglobinemi |C vitamini ajantar F E) Faz 4 ve ve QT
kisalma
Atropin, 3 Dogru cevap: E
Organofosfat pralidoksim [Metotreksat Folik asit 0. P:
lzoniazid Pridoksin  |Karbonmonoksit |Oksijen Sorunun amacl, trisiklik antidepresan
G | zehirlenmelerinin  kardiyak yan  etkilerinin
bilir idlii En stk gbrillen yan etkisi

6. Toksik diizeyde parasetamol aldigi disiinilen
bir gocukta kan ilag diizeyinin ilag yutulduktan
sonra en_erken kaginci saatte dlgiilmesi gerekir?

(Sonbahar 2015 Orijinal)

A) 1 B)2

C)4 D)6
E)8

Dogru cevap: C

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

I, Akut toksik dozu >200 mghkg/giin'diir.

Il. Antidotu N-asetil sisteindir.

Il Glimiin  en sk nedeni akut respiratuvar distres
sendromudur.

IV. Kan duzeyi ilacin alimindan sonra 2 saat iginde
bakilmalidir.

i i ile ilgili hangisi/
hangileri dogrudur? (Sonbahar 2015 BENZERI)
Al B Il C)lvell D) I, livelll E) Ivelll

Dogru cevap: C

Pediatri i¢in Ozellikle aspirin, parasetamol, demir

zehirlenme bulguilar ve tedavileri mutlaka bilinmelidir.

Cokyayginkullanildigiigin parasetamolentoksikasyonu,
glnumuzde akut karaciger yetmezliginin en sik sebebi
olarak gorilmektedir. Acil servise yilksek dozda
parasetamol aldigi ifadesi belirtilen bir gocukta, kan
ilag diizeyinin ailenin bildirdigi ilag am saatinden 4
saat sonra olgilmesi uygundur. Daha énce yapilan
olgimlerde toksisite potansiyelini tahmin edebilmek
mimkin olamamaktadir. Bu dénemde ilag dizeyiyle
beraber transaminaz duzeyi, bébrek fonksiyon testleri
ve koagllasyon parametrelerine de bakilmalidir.

Antidotu N-asetil sisteindir.

tasikardilerdir. Ancak en sik ve en ciddi yan etkisi
sorgulanmaktadir.  Trisiklik  antidepresanlarin
QT mesafesini uzattigr ve bunun da ventrikiiler
tasikardiye yol actiginin bilinmesi istenilmektedir.

QT araliginin edinsel uzamasina neden olan ilaglar ve
gelisebilecek aritmilerin bilinmesi istenilmektedir.

QT arah@ini uzatan kardiyak ve nonkardiyak
ilaglar:

Antiaritmik ilaglar:
Sinif 1A: Kinidin, disopiramid, prokainamid

Sinif lIl: Sotalol, amiodaron, butilid, almokalant,
defotilid

Antibiyotikler: Eritromisin, klaritromisin, klindamisin,
trimetoprim-siilfametoksazol, grepafloksasin,
sparfloksasin, moksifloksasin, gatifloksasin,
levofloksasin, amantadin, pentamidin, flukonazol,
ketokonazol, klorokin, kinin, halofantrin

Antiviral: Foskarnet

Antineoplastik: Tamoksifen, arsenik  trioksid
Antimigren: Sumatriptan, zolmitriptan,
naratriptan  Antihipertansif: Isradipin, nikardipin
Antihistaminikler: Terfenadin, astemizol

Antidepresanlar: Desimipramin, nortriptilin,
amitriptilin, doksepin, fluoksetin, pimozid,imipramin,
sertralin Noroleptikler: Klorpromazin, haloperidol,
droperidol, pimozid, tioridazin, sertindo, risperidon,
ziprasidon, ketapin Kolinerjikler: Sisaprid

Diger ilaglar: Sildenafil, karbamazepin, probukol,
oktreotid

Yukandaki ilaglar EKG'de uzamis QT araligi ile
karakterize ventrikiiler aritmiler, siklikla “torsade de
pointes” seklindeki polimorfik bir VT ile gériillirier.

Burada soruda da verilen
Siklardaki bazi diger
ilaglar dahil

Bir¢ok ilaca ve
andiotlarina deginmisiz
Gorduguniz gibi N-asetil
sisteinden bahsetmisiz
Ama Ketaminin degin
asetamniofenin
antidotudur demisiz
Direkt bu kismi soruyu
yaptiryor

Ancak tablo U¢ sikki da
net olarak eletmemize de
yeterli oluyor
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Gastroenteroloji

168 <4 TUM TUS SORULARI

Enteral beslenmenin rendikasyonlan

« inatc1 kusma, tibbi tedaviye direncli ishal

« Paralitik ileus

» Yiksek debili intestinal fistiiller (bestenme tlipli fle bypass
icin ¢ok distalde ise)

« Gastrointestinal tikamkhk, iskemi

« Diffiiz peritonit

$iddetli sok veya hemodinamik instabilite

« Siddetli gastrointestinal kanama
Siddetli bagirsak sendromu (kalan ince bagirsak <100 ¢m)

« Siddetli gastrointestinal malabsorbsiyon (orn. Nitrisyonel
durumda ilerleyici bozulma, enteral niitrisyonda
basansizlik)

« Gastrointestinal sisteme erisimde basansiziik

« Enteral niitrisyona <7 giin ihtiyag duyulmasi bekleniyorsa
(7 glinden kisa siirecek aclik zaten enteral ya da paranteral
niitrisyon endikasyonu olusturmamaktadir).

24.Ug hafta 6nce yaz kampina katilan, 10 yasindaki kiz
gocuk, son 5 glin iginde ortaya ¢ikan halsizlik, 2 gundur
olan kusma ve idrar renginde koyulagma sikayetleriyle
getiriliyor.  Fizik muayenesinde skleralarda ikter,
karinda hassasiyet ve hepatomegali saptaniyor. Kan
sayiminda lokosit 5.400/mm?, hemoglobin 13 g/dL,
hematokrit %36, trombosit 350.000/mm?, ALT 400 UL,
AST 368 UIL, total biliriibin 7,4 mg/dL, direkt biliribin
3,2 mg/dL, protrombin zamani 24 saniye ve parsiyel
tromboplastin zamani 54 saniye saptaniyor.
Bu hastada en_olas| taniyi desteklemek igin
asagidakilerden hangisi digerlerinden daha
Sncelikle yapilmalidir? (Sonbahar 2018 Orjinal)
A) Direkt Coombs
B) Hemoglobin elektroforezi
C) Anti HAV IgM
D) Eritrosit sedimentasyon hizi
E) Ozmotik frajilite

Dogru cevap: C

Viral hepatitler, hem dahiliye hem de pediatride her
zaman soru olarak karsimiza ¢ikabilir. Hepatit A
enfeksiyonlarinda fekal-oral bulas yolu, Hepatit B
enfeksiyonlarinda kan veya diger viicut sivilariyla
temas Gykiis(i tanida bize yardimci olur...

Yaz kampina katilan, son § gln iginde ortaya gikan
halsizlik, 2 gindir olan kusma ve idrar renginde
koyulagsma sikayetleriyle getirilen, fizik muayenesinde
skleralarda ikter, karinda hassasiyet ve hepatomegali
saptanan, karaciger fonksiyonlar, direk ve indirek
bilirubin seviyeleri ytkselmis bir cocukta déncelikle
Hepatit A enfeksiyonu diistintimelidir.

Hepatit A  virusu  (HAV), enteroviruslardan
(Pikornavirus) bir RNA virustdar. Fekal-oral yolla
(nadiren horizontal) bulasir. Vakalann biyiik kismi
(% 80) asemptomatik ve anikteriktir. Kigik yaslarda
semptomatik olma ihtimali diistikken, ileri yaslarda ise
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§25.Acil servise safral kusma ve karinda sislik
yakinmalariyla getirilen 10 gunlik erkek bebekte
son 24 saatir diski ¢ikisi olmadidi 6greniliyor. Direkt
batin grafisinde duodenumun distalinde gaz gélgesi
izlenmiyor.

Bu hasta igin tanl asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2020 Orijinal)

A) Invajinasyon

B) Hipertrofik pilor stenozu

C) Hiatal herni

D) Malrotasyon ve volvulus

E) Konjenital mide ¢ikis obstriksiyonu

IDogru cevap: D

Akut baslayan, safrali kusma, karinda sislik ve 10
glinliik bir yenidoganda akla volvulus gelmelidir.
Orta zorlukta, fakat siklar elenerek yapilabilir bir
soru. Ozellikle mide c¢ikis obstruksiyonu-pilor
stenozu hiatal herni de zaten safrali kusma
beklenmez...

Bu soru, baska bir hoca tarafindan syle de sorulabilirdi:

I. Antiniikleer antikor

II. Anti-HAV IgM

lll. Anti SS-A antikoru

IV. Anti ds-DNA antikoru
Allesiyle beraber bir gol kenanndaki kamp merkezinde
yaptiklan tatilden 2 hafta sonra halsizlik, sanlik, kann agnsi,
bulanti ve kusma, karaciger fonksiyon testlerinde arti,
protrombin zamaninda uzama ve direk ve indirek bilirubin
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Dogru cevap: C

yon, barsagin fetal gelisimi sirasindaki
yetersiz rotasyonuna bagdl olugan bir anomalidir
ve rotasyonun hic olmamasi (non-rotation) veya
yetersiz olmasi (Incomplete rotation) seklinde olabilir.
En sik gérilen tip, ¢ekumun sag alt kadrandaki
normal lokalizasyonuna yerlesememesidir. Rotasyon
hareketinin tam olmamasi, barsagin karin arka
duvarina tam olarak tutunmamasina ve mezenterin
kendi etrafinda dénerek volvulusa neden olabilir.

Herhangi bir yasta, daha énce baska bir bulgu yokken
ortaya ¢ikan akut bagirsak tikanikhd bulgularn,
malrotasyonla iligkili volvulusa bagl olabilir. Volvulus,
ince barsagin mezenter etrafinda kendi (zerine
kivriimasi sonucu olusur. En sik ilk 1 ayda goriilir
ve slperiyor mezenterik arterde obstriiksiyon ve
mezokolonda iskemi ve infarkta neden olur.






