TUM TUS SORULARI 35. BASKI REFERANS TABLOSU SONBAHAR 2025

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

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

TTS’deki agiklama ile yapilabilen soru
sayisl
- ilk iki situndakiler harig -
(soru numaralari)

TTS
ANATOMi 4 soru 5 soru 1 soru
35. baski (8, 26,174, 185) (5,9,11,12) (6)
TTS
FiZYOLOJi HISTOLOJI ve 6 soru 4 soru 5 soru

EMBRIYOLOJi 15, 16, 19, 20, 25, 27 28,113, 131, 164 14,17, 18, 24, 36,
35. baski
TTS
BIYOKIMYA 9 soru 3 soru 7 soru
35. baski (23, 27, 29, 30, 32, 34, 36, 40, 43) (31, 42, 45,) (33, 41, 46, 113, 124, 160, 161)
TTS
MiKROBIYOLOJi 4 soru 8 soru 9 soru
35. baski (48, 52, 54, 58,) (23, 94, 49, 50, 57, 60, 62, 64) (51, 53, 59, 61, 103, 123, 136, 142, 148,)
m 20 soru
PATOLOI 7 soru 6 soru
(15, 18, 40, 43, 67, 68, 72, 75, 78, 103, 112, 116, ,
35. baski (66, 79, 111, 124, 151, 173, 180) (28, 77, 80, 82, 119, 135,) 147 145, 154, 157 158, 165, 164, 167)
TTS
FARMAKOLOi 2 soru 5 soru 12 soru
2 L (87,88, (84,94, 97,99, 199) (83, 85, 89, 90, 92, 93, 95, 96, 98, 100, 115, 182)
™ 19 soru
DAHILIYE 10 soru 7 soru
(29, 69, 78, 88, 90, 95, 105, 106, 107, 111, 113,
35. baski (39, 108, 110, 118, 135, 149, 167, 172, 181, 197) (40, 53, 114, 115, 119, 163, 173) 117, 121, 127, 146, 151, 154, 176, 180)
TTS
o 5 soru 7 soru 19 soru
PEDIATRI
(20, 23, 27, 33, 53, 66, 78, 90, 111, 120, 124, 127,
35. baski (45, 105, 137, 146, 167) (52,117, 142, 147, 152, 180, 181) 131, 136, 144, 149, 153, 160, 188)
TTS
GENEL CERRAHi 4 soru 4 soru 4 soru
35. baski (162, 165, 173, 175) (167, 177, 176, 179) (163, 164, 166, 178)
TTS
KADIN DOGUM ) 1soru 7 soru
35. baski (198) (24, 39, 140, 192, 195, 196, 200)
™ 18 soru
KUCUK STAJLAR 7 soru 5 soru
35. baski (20, 119, 128, 130, 133, 165, 188)

(5, 26, 118, 138, 187)

(75, 76, 85, 100, 123, 124, 125, 126, 127, 134, 141,
148, 179, 182, 183, 184, 185, 189)
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Brans brans orijinal soru ile TTS 35. Baski
alt alta kanith referanslar icin:
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 20

20. iki aylik bebek aglarken ve oksiiriirken boynunda sislik meydana gelmesi sikayetiyle getiriliyor. Fizik muayenesinde foramen caecum
hizasinda, orta hatta, hiyoid kemik seviyesinde ve cilde herhangi bir agikligi olmayan agrisiz bir sislik tespit ediliyor.
Bu hasta icin en olasi 6n tani asagidakilerden hangisidir?

A) Sublingual bez agenezisi
B) Tiroglossal kist

C) Submandibular bezde kitle
D) Tiroglossal fistil

E) Mandibular kleft

Dogru Cevap:B

TUSDATA'nIn kalitesine
net bir kanit daha
Tiroglossal kist pediatride
hi¢ sorulmadi

Ama zamanin birinde bir
sorunun sikki olarak
karsimiza gelmigti
Aciklamada hemen onu
da anlatmisiz

Ve iste simdi de temel
bilimlerden ¢ikan bu
soruyu net olarak
yaptirabilmisiz

PEDIATRI » 305

Dermoid Kistveya kist dermoid, yine dogumsal kékenli 5. Bes yasinda erkek hasta uzun suredir burnunun tikall
bir hastalikti. Dermoid kist, tiroglossal ve brankial olmasi nedeniyle hastaneye getiriliyor. Fizik muayenede
burun deliginin i¢c kisminda polip saptaniyor.

Temel Bilimler 20. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 305

Tiroglossal Kist, dogumsal kokenli bir hastaliktir:
Bebegin anne karnindaki embriyolojik gelisim
surecinde, tiroid dokusu tomurcugu baslangigta
bulundugu dil kékinden nihai yerlesim yeri olan
boyun orta alt boélimlne, ana soluk borusunun iki
yanina goé¢ eder. Bu goclu takiben arada bulunan
kanal kapanir. iste bu tiroglossal kanal kapanmadigi
takdirde, tiroglossal kist olusur. Tiroglossal kist
boynun orta hattinda yerlesir. Yerlesim yeri sabittir
ve tani koydurucudur. Tiroglossal kistin tam yerlesim
yeri, boynun Ust bélimunde orta hatta ve genelde
hyoid kemigin hemen altinda olacak sekildedir. Dil Steatore,nazal polip,

kokii ile baglantisi nedeniyle dili ¢cikarmakla ve hiperreaktif hava yolu
yutkunmakla hareket eder. Tiroglossal kistlerin te- B) Wegener graniilomatozu  Ofit, nazal polip, dekstrokardi
davi yontemi, kistin cerrahi olarak kist trakti denilen
uzantisi ile beraber ¢ikariimalaridir.,,

HE'“E““S'" yuzeyel oZe TKIer e ay|rE eaneninr. D) Churge Strauss

Kistik higroma (KH) ise, lenfatik sistemin konjenital
bir malformasyonu olup, fetal boyunda lenfatik ve
venoz yolaklar arasindaki obstriiksiyon sonucu juguler
lenfatik keseciklerde lenf birikimi ile karakterizedir.

Asagidakilerden hangisi bu hasta igin olasi
tanilardan biri dedildir? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Kronik sintzit

B) Uzun sureli intranazal steroid kullanimi

C) Astm

D) Kistik fibrozis

E) Allerjik rinit

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilirdi:
Nazal polip gorulen hastaliklar ile bu hastaliklann tipik
bulgulan ile ilgili olarak asagidaki eslestirmelerden hangisi
dogru degildir? (Sonbahar 2013 BENZERI)

Hastalk Bulgu

A} Kistik fibrozis

Kronik piirilan nazal aknti,

C)  Kronik siniizit nazal palip

Astim, nazal polip, sendromu
ANCA (+) vaskiilit

Aspirin asin duyarligi, astim,

E) Samter sendromu &
nazal polip

Pediatrik

Dogru cevap: B
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Nazal polip etiyolojisinin sorgulandi§i orta zorlukta
bir karsilastirma ve bilgi sorusu.

Cocuklarda nazal polibin en sik nedeni Kistik
Fibrozis olup, 2. Sik neden ise allerjik rinittir. Ayrnca
astimda ve kronik sinizit durumlarinda da nazal polip
gelisebilmektedir.

Uzun siireli intranazal steroid kullanimi nazal
polip nedeni degildir. Aksine steroidler 6zellikle
allerjik rinit ve sintizit zemininde gelisen poliplerin
tedavisinde kullanilir.

Dogru cevap: B

Dogru cevap: B

4. Cocuklarda pulmoner hipoplaziye en sik eslik eden
durum asagidakilerden hangisidir? (/lkbahar 97)

A) Pilor stenozu

B) Bochdaleck hernisi

C) Trachea-6zefageal fistul
D) Néroblastom

E) Kistik fibrozis

Primer pulmoner hipoplazidg akcigerin tamami
ya da bir lobu hipoplaziktir. Infantta respiratuvar
distres semptomlan dogumdan hemen sonra

6. Yenidoganlarda goriilen inspiratuar stridorun
goriiliir. Sekonder pulmoner hipoplazinin en sik idi

en__sik nedeni asagidakilerden hangisidir?

nedeni kongenital diyafragma hernisidir. ikinci (1988-2013)

sirada Potter sendromu yer almaktadir. . i ppe
A) Laringomalazi B) Vokal kord paralizisi

Pulmoner hipoplazi veya agenezi ile birlikte sik C) Subglottik stenoz D) Trakeal kist

goriilen anomaliler sunlardir;
« Diyafragmatik herniler (Bochdalek veya Morgagni)
« Uriner sistem anomalileri ve Potter sendromu

E) Larengeal kist

Stridor {ist ve orta solunum yollarinin yari tikanikhg
nedeniyle tiirbiilan hava akimi olugmasi sonucunda
duyulan 1shiga benzer, kaba, yiiksek frekansli
ek solunum sesleri. Daha ¢oklukla inspiryumda
duyulur. Yenidogan ve siit cocuklarinda israrci
stridorlarin en sik nedeni Laringomalazidir.

« Gogus kafesi anomalileri
« Torakal vertebra anomalileri
* Renal anomaliler (oligohidroamnios)

¥ Worjeitsl sad kalgancrrmiien Laringomalazi larinksin en sik goérulen konjenital

anomalisidir. Bebeklik déneminde uzun slren
stridorlarin %60-70" ini olusturur. Genellikle egzersizle

« Konjenital plevral efuzyon

Diger pulmoner hipoplazi nedenleri:

sekestrasyonlar, torasik néroblastom, kromozomal
hastaliklar, kardiyak lezyonlar sayilabilir.

Dogru cevap: B

(beslenme, aglama, Ust solunum yolu infeksiyonlar
sirasinda) siddetlenir. Cocuk buyudukee larinks
kikirdaginin sertlesmesi sonucu stridor genellikle 12.
- 18. aylarda spontan olarak dizelir.




elektrolit kaybi oldugu tespit ediliyor.

Dogru Cevap:B

Orijinal Soru: Temel Bilimler 23

23. Buyuk bir dogal afetten etkilenen bolgede yasayan bireylerde kolera vakalari goriliyor. Bu hastalarda siddetli ishal ve buna bagli sivi

Bu klinik tabloyu acgiklayabilecek en olasi neden asagidakilerden hangisidir?

A) Bagirsak [imenine dogru potasyum sekresyonunun artmasi

B) Bagirsak epitel hiicrelerinin sitoplazmasinda cAMP diizeyinin artmasi

C) Bagirsak epitel hucrelerinin luminal yizeyindeki klor kanallarinin kapanmasi

D) Bagirsak limeninden sodyum absorbsiyonunun artmasi

E) Bagirsak epitel hiicrelerinin bazolateral ylizeyindeki akuaporin ifadesinin artmasi

Klinisyen Tiim TUS Sorulari iLGILi NOTLAR

PEDIATRI p 199

Laktaz eksikligi, glukoz-galaktoz malabsorpsiyonu,
laktuloz kullanimi, laksatiflerin asiri alinmasi gibi
durumlarda ise liimende emilemeyen soliitiin
olusturdugu yiiksek osmolariteli, goreceli olarak
miktari daha az olan ve oral alimin kesilmesi ile gogu
kez duran, osmotik ishal s6z konusudur.

Akut ishaller 3 ana tige axrllabilir.

Temel Bilimler 23. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 199

2. Sekretuvar ishal: Bakteriyel toksinler intestinal
mukoza Uzerinde etki gostererek, siklik AMP/GMP
artisi ile klor sekresyonu artisina ve sodyum
absorbsiyonunun inhibisyonuna neden olurlar.

kalin barsaga penetre olarak inflamatuar bir yanit
olustururlar ve gaytada kan ve puy gikmasina yol
agarlar.

Dogru cevap: E

3. Ug yasindaki kiz cocudu yaklasik 4-5 haftadir devam
eden ishal sikayetiyle getiriliyor. Oykiisiinden geceleri
ishali olmadig! égrenilen hastanin fizik muayenesinde
pisik saptanirken dehidratasyon bulgusu saptanmiyor.
Boya gore agirhigi median agdirhdin %89'u olan
hastada bagirsak sesleri artmis ve abdomen distandu
bulunuyor.

Bu hasta ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi
yanhistir? (llkbahar 2016 Orijinal)

A) ishalin nedeni giardiazis olabilir.

B) Hastadaki sekretuvar ishaldir.

C) Hastadaki karin  distansiyonu  karbonhidrat
malabsorpsiyonuna sekonder olabilir.

D) Cinko destegdi verilmesi yararl olabilir.
E) Hastanin kronik ishali vardir.

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

|. Hastada kronik ishal vardir

Il. Hastada sekretuvar ishal vardir

Ill. Hastadaki ishalin nedeni Célyak hastaligi olabilir

IV. Hastadaki ishalin nedeni disakkaridaz eksikligi olabilir
V. Hastadaki ishalin nedeni Giardiyazis olabilir

1,6 aydir devam eden ishal nedeniyle getirilen 2,5 yagindaki kiz
gocugunun ailesinden alinan dyktide, cocugun geceleri ishalinin
olmadigi 6greniliyor. Fizk muayenesinde perianal bdlgede
kizariklik ve erozyon saptanan ¢ocugun, turgor ve tonusunun
normal oldugu ve malnutrisyonunun olmadigi, bagirsak seslerinin
artmis oldugu saptaniyor. Batinda da distansiyon saptaniyor.

Bu hasta ile ilgili yukandaki ifadelerden hangileri dogrudur?
(IIkbahar 2016 BENZERI)

A lve IV B) I, I, lllve IV

C) I, 1l ve IV D)L Il IVveV
E) L 1L 1L IVveV

Dogru cevap: A

Kronik ishalin Ozelliklerinin klinik bulgularia
sorgulandig, giizel bir yorum sorusu. Orta zorlukta
bir sorudur...

Akutishal: 2-7 gun suren ishal Uzayan ishal: 7-14 gin
suren ishal Persistan ishal: 14-30 gln siren ishal

Kronik ishal: >1 ay suren ishal olarak tanimlanir.

Kronik ishaller

Kisa barsak sendromu

idiyopatik nonspesifik ishal (Toddler's ishali)
irritable barsak sendromu

infantin intraktabl ishali

Konjenital klor diyaresi

Eozinofilik kolit

Psoédomembranéz enterokolit

Malabsorbsiyon: Kronik ishal, abdominal
distansiyon ve gelisme geriligi ile karakterizedir.
Osmotik ishale neden olurlar.

ONOOEONS®

Giardiyazis, intestinal bir parazittir ve kronik ishal
ve malabsorbsiyonun en sik paraziter nedenidir.
Duodenum ve jejenum mikrovilluslarina yapisir.
ishal tekrarlayici, bol sulu, yagh, kétii kokuludur.
Geligme geriligine neden olur. Taze gaytada
parazitin trofozoit seklinin gosterilmesi veya
ince bagirsak biyopsisi ile tani konur. Eozinofili
gorilmez.

Sorulardaki vakalarin ishali, kronik ishal
tablosudur. Blyume gelisme geriligi ile beraber
batinda  distansiyon  olmasi malabsorbsiyon
tablosunu diustndurmektedir. Hastanin  geceleri
ishalinin olmamasi ve dehidratasyon bulgularindan
bahsedilmemesi, enfeksiy6z ishal nedenlerini ekarte
ettirmektedir.

Karbonhidrat malabsorbsiyonlarinin  Klinikteki
onemli bir bulgusu, gaytanin asidik olmasi
nedeniyle, perianal bodlgede hasar ve cilt
bulgulari (Erozyon, kizarklik) olmasidir. Bu o6zellik,
karbonhidrat malabsorbsiyonlarini, diger jeneralize
malabsorbsiyon nedenlerinden ayirimda yardimei olur.

Giardiyaziste yaglh, pis kokulu diskilama beklenir
ve erazyon, pisik gibi semptomlar pek beklenmez.
Bunun disinda malabsorbsiyon yaparak kilo kaybi gibi
bulgular yapmasi da beklenir.

Dogru cevap: B

4. Son 1,5 aydir ishali olan 9 aylik bebekte ishalin bol,
sulu, kopukli oldugu ve beslenmeyi takiben gelistigi
ogreniliyor.

Bu tablo icin en uvgun eslestirme agagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2021 Orijinal)

A) Akut ishal — Sekretuvar tip

B) Kronik ishal — Sekretuvar tip
C) Kronik ishal — Osmotik tip

D) Kronik ishal — inflamatuvar tip
E) Akut ishal — Osmotik tip

Pediatrik
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A) Hidrojen iyon (H+) konsantrasyonu
B) Sicaklik

C) CO2 miktar

D) 2,3 difosfogliserat konsantrasyonu
E) Fetal hemoglobin konsantrasyonu

Dogru Cevap:E
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1. Hemoglobin sentezine giren sentezin  éncul
aminoasiti agagidakilerden hangisidir? (llkbahar-99)

A) Sistein B) Metionin
C) Tirozin D) Glisin
E) Triptofan

Temel bilimlerden gelmesi beklenen &énemli bir
fizyoloji sorusu ; Hemoglobin sentezi.

Porfirin molekulinin tim karbon ve azot atomlari iki
yapitasindan elde edilir.

1- Glisin

2- Suiksinil CoA

Porfirinler metal iyonlarini 6zellikle Fe++ ve Fe+++
seklindeki Fe kolayca baglayan siklik bilesiklerdir.

Dogru cevap: D

2. Fetal hemoglobinin igerdigi globin zincirleri
asagidakilerden hangisinde dogru olarak
verilmistir? (Sonbahar 2011)

A) 2 alfa, 2 beta B) 2 alfa, 2 gama
C) 2 alfa, 2 delta D) 2 alfa, 2 epsilon
E) 2 delta, 2 epsilon

Hemoglobinopatilerin anlasilabilmesi icin
dncelikle bilinmesi gereken temel bilgi burada
soru olarak sorulmaktadir. Fetal hemoglobinin
yapisi bilinmeden bir¢ok hastaligin fizyopatolojisi
zaten anlagilamaz.

Embriyonel dénemde, fetusta ve c¢ocukta eritrosit
icinde farkli hemoglobin zincirleri bulunur.

Fetal hemoglobinden erigkin tipe gecisi duzenleyen
regulatuvar faktor; transkripsiyon faktéri BCL11A'dir.

“Hemoglobinler” baslikl tablolara bakiniz.

Dogru cevap: B

5.

£

Orijinal Soru: Temel Bilimler 27

27. Asagidakilerden hangisinin kandaki artisi oksijen hemoglobin disosiyasyon egrisini sola kaydirir?

PEDIATRIK HEMATOLOJI

Hematopoez ile Ilgili Sorulabilecek

Onemli Bilgiler

Fetal hematopoez baslangic zamani ve yeri..
10-12. giinde vitellus kesesinde (yolk sak)
mezoblastik evre ile baslar.

Fetal hematopoez evreleri.. Mezoblastik-
Hepatik (6.hafta baslangic)-Miyelod (20-24.
Hafta baslangi¢) evreler

Embriyo-Fetusda hematopoez organlari.. Yolk

sak-Plasenta-AGM-Dalak-Timus-Lenf  nodlari-
Karaciger-Kemik iligi

HbA'nin  yapilmaya  baslandigi  zaman...
Embriyonik donemde l.aydan itibaren

Yenidoganda hemoglobin elektroforezi.. HbF
%70, HbA %30, HbA2 % 1

IJLE" = WII H 02 LLiiaa ol L | 2 2

Temel Bilimler 27. soru

Tdm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 502

8.

Hemoglobin  dissosiasyon  egrisini  sola
kaydiranlar... Alkaloz, hipotermi, HbF

9. Hematopoez uzerinde negatif  regulatuar
etki gosterenler.. Interferonlar, transforming
biiylime faktérii-beta, stromal kaynakl faktor-1,
MIP-1

10. Hematopoez (iizerinde pozitif regiilatuar

etki gosterenler (biyiime faktérleri).. EPO,
Trombopoetin, Osteopontin, SCF, Interlokin-
3, Interlokin-5, Interlokin-11, FLT-3 Ligand,
G_CSF, GM-CSF

Hemoglobinler

- Hb Gower 1 2 Zeta 2 Epsilon """ Major embriyonik Hb
3 Ik tiretilen Hb
Embriyo 11w Hb Gower 2 2 Epsilon 2 Alfa
(2 Hb Portland 2 Gama 2 Zeta
Fetal - Hb F 2 Alfa 2 Gama ''"® (Dogumda en gok)
Adult 1 Hb A 2 Alfa 2Beta "% (Eriskinlerde en cok)
Hb A2 2 Alfa 2 Delta " (postnatal saptanir)

TTS pediatri kitabimizda
yazdigimiz bu tablo
sadece soruyu
yaptirmiyor

tum diger siklar1 da
iceriyor

net 6tesi bir referans
daha




Orijinal Soru: Temel Bilimler 33

33. Asagidaki bozukluklardan hangisinde hiperiirisemi ve/veya gut hastaligi goriilmesi en az olasidir?

A) PRPP sentetaz aktivitesinde artma

B) Hipoksantin-guanin fosforibozil transferaz eksikligi
C) Glukoz-6-fosfataz eksikligi

D) Organik asitlerin asiri yapimi

E) Adenozin deaminaz eksikligi

Dogru Cevap:E

Asagidakilerden hangisi

hiperurisemi yapar diyor
PEDIATRI 489 siklardan biri de adenozin
deaminaz eksikligi

12.Lesch-Nyhan sendromunda eksik olan enzim Glikojen depo hastaliklarinda en ¢ok sorulan
asagidakilerden hangisidir? (Ilkbahar-96) sorulardan biri; Glikojen depo tip-I basta olmak ve yan||§
A) Hipoksantin guanin fosforibozil transferaz tizere 6zellikle bazi tiplerde eksik enzimin ads. Hem 5
£ 2 biyokimyadan hem de pediatriden sorusu gelen demek Ki yapmiyor
Temel Bilimler 33. soru e bir de altta tim siklari tek
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikiil Von Gierke hastaligi (Tipd glikojen depo
: hastaligi)nda, glukoz-6-fosfataz eksiktir. Béylece tek an|atm|§|z
Sayfa 489 glukoz-6-fosfat glukoza gevrilemez ve birikir. - -
Tip- lll glikojen depo hastaliinda (Cori), debrancher QOk net blr Qek"de SorUyU
13.Asagidaki enzimlerden hangisindeki eksiklik (Dalkinci) enzim yetersizligi vardir. yaptlrlyor
hipertirisemiye yol agar? (llkbahar-93) Tip-V glikojen depo hastaliginda (McArdle), kas

fosforilazi eksiktir.

A) Adenozin deaminaz

B) Ksantin oksidaz Niemann-Pick hastali§i bir lizozomal depo hastalg
C) Hipoksantin guanin fosforibozil transferaz olup sfingomyelinaz eksikligi vardir.

D) Adenin fosforibozil transferaz eksikligi Fruktoz-1,6-difosfataz enzim eksikligi,
E) Fosforibozil pirofosfat sentetaz glukoneogenetik hastaliklar grubundadir.

Urik asit yliksekligi veya dlsikligl pediatride

bazen (istiiste sorularda karsimiza ¢ikar; Urik asidi Gliko jen depo Temel bozukluk ve
yiikselten glikojen depo tip1 ile ik asidi diisiiren hastalig (Ti kalitim sekli
molibden eksikligini de unutmamak lazim. & (Tip) 3

X'e bagh resesif olarak gegen Lesch-Nyhan 0 Glikojen sentetaz yetersizligi
sendromunda, hipoksantin guanin fosforibozil -

transferaz enzimi eksikligi vardir ve belirgin la (Von Gierke) Glukoz-6-fosfataz yetersizligi. OR
hiperirisemiye neden olur. Ib Mikrozomal G6P translokaz

Diger 6nemli bulgulari; yetealip, O

. Motor gelisiminde gerilik ic Mikrozomal membran P-transporter
+  Ekstrapiramidal koreoatetoik hareketler yetersizligi. OR

* Hiperrefleksi

Lizozomal alfa-glukosidaz (1,4

*  Klonus - It (Pompe) glukozidaz) yetersizligi. OR
*  Ayaklarda spastisite

+ Kendine zarar verme Il (Cori) Debrancher (Dalkirici; 1-6

«  Guttofusl glukozidaz) enzim yeterisizligi. OR
*  Gutartriti Brancher (Dallandiran;1-4,1-
Purin niklectidler, 5'-nlkleotidaz aktivitesiyle fosfat IV (Anderson) 6 transglukozidaz) enzim
grubunun uzaklastiriimasiyla yikilir. Purin bazlarinin yetersizligi. OR

yikimiyla ilgili olan ve adenozinin amin molekilini

kopararak inozine (inozin de daha sonra hipoksantine, V_(McArdle) Kos fostariaz yapamaleiifl. OF
hipoksantin deksantineve dahasonraksantin oksidazla VI (Hers) Karaciger fosforilaz yetesizligi. OR
urik aside okside olur) dénusmesini saglayan enzim

olan Adenozin deaminazin eksikliginde Iokositler Vil Kas fosfofruktokinaz yetersizligi.
prolifere olamayacagd icin siddetli T lenfosit fonksiyon OR

bozuklugg ve agamaglqbﬂlinemiyle karakterize agir IX Fosforilaz b kinaz yetersizlii.
kombine immun yetmezlik meydana gelir.

Ksantin oksidaz eksikliginde metabolik eksiklige bagl X B S BEITRY RINe SR IV,
olarak trik asit yerine ksantin ve hipoksantin olusur. Tag

olusumu riski artar. Plazma Urik asit seviyesi dusuktar. Xl Glukoz transporter-2 defekti

Adenin fosforiboziltransferaz eksikligi, kanda ve "

idrarda 2,8-dihidroksiadenin artis! ile karakterizedir. Dogru cevap: D
5-fosforibozil-1-pirofosfat, primidin sentezi ve pirin
ve primidin kurtarma reaksiyonlarinda, nikleotid
koenzim sentezinde kullanilir.

2. Von Gierke hastalijinda asagidaki enzimlerden
hangisinde eksiklik goriillir? (Sonbahar-98)

Dogru cevap: C A) Hekzokinaz B) Glukoz-6-fosfataz
C) Glukokinaz D) Fosfofruktokinaz-1
KARBONHIDRAT METABOLIZMASI ) Palandinct:anzim =8
BOZUKLUKLARI Sorq ped/atnden gelmce_ bu se_klldg eksik olan 2 s
enzimin adi olarak geliyor. Biyokimyadan bu gg
5 o . : = enzimin soéyle de sorulabildigini unutmayin; o
L \r:on G!ezke :ng'llgmga 963723“:,3“ 9;nz:mlerden Asagidaki enzimlerden hangisi karacigerden kana _‘E §
angisinde eksiklik vardir? (llkbahar-92) glukoz verilmesini saglayarak kan glukozunun [RERE
A) Debrancher enzimi B) Sfingomyelinaz diizenlenmesinde gérev alir? 3 2
C) Kas fosforilazi D) Glukoz-6-fosfataz a 2

E) Fruktoz-1,6- difosfataz




Orijinal Soru: Temel Bilimler 45

45. Kilo kontroli amaciyla uzun siredir cok siki diyet uygulamakta olan 25 yasindaki hasta cift gorme, ajitasyon ve konflizyon nedeniyle
getiriliyor. Hastada; tasikardi, nistagmus, kas guctunde azalma ve kardiyomegali tespit ediliyor. Tam kan sayimi, kalsiyum, magnezyum
diizeyi normal eritrosit transketolaz aktivitesi, selenyum ve C vitamini degerleri diisiik bulunuyor.

Bu hastada goriilen klinige asagidaki durumlardan hangisinin yol agmis olmasi en olasidir?

A) D hipervitaminozu

B) Askorbik asit eksikligi
C) Tiamin eksikligi

D) Kobalt toksisitesi

E) A vitamini toksisitesi

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tiim TUS Sorulari iLGILi NOTLAR

PEDIATRI » 133

9. Asagidaki hangivitamin kronik olarak fazla alindiginda
hiperosteozise neden olur? (Sonbahar-95)

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

A vitamininin kronik fazla aliminda, radyolojik
olarak ¢ok sayida uzun kemikte ozellikle orta
bdlgelerde hiperostozis gordiliir.

Dogru cevap: D

10. 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

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

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

ilaglar (Nalidiksik asit, tetrasiklin)
- Hematolojik hastaliklar (Polisitemi, hemolitik

anemiler, demir eksikligi anemi, Wiskott-Aldrich
Sendromu)

- intrakraniyal drenajin vendz trombozla
obstruksiyonu

Yiiksek doz B vitamini kullanimi, psédotiimér
serebriye neden olmaz.

Dogru cevap: B

12. Asagidakilerden hangisi psddotiimér serebriye
neden olmaz? (Sonbahar-90)

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

D) Tetrasiklin kullanimi

E) Hipoparatiroidi

2yilsonra hemen hemen ayni soru tekrar sorulmus.
Yiiksek doz B vitamini kullanimi, psdédotimor
serebriye neden olmaz.

Dogru cevap: A

A) Gece korlugu B) Keratomalazi
Hjit=ceBictiecenl o it s 13.Tiamin  eksikligi asadidaki  hastaliklardan
y hangisinde goriillir? (Sonbahar-89)
Dogru cevap: E
A) Beriberi B) Skorbit
Anoreksi, A vitamini fazlaliinda gozlenebilen bir C) Pellegra D) Psodotimor cerebri
bulgu olup diger segeneklerde yeralan bulgular aksine E) Albinizm

eksiklik ile iligkilidir.

Diger A vitamini fazlali§i semptomlari ise artmis
BOS basincina bagh yorgunluk, bulanti, kusma, bas
agrisi, bas dénmesi, diplopi, 6n fontanelde kabarikliktir
(KIBAS belirtileri), kemik agrilari, hiperostozis, alopesi,
hepatomegali, karaciger fonksiyon testlerinde bozulma,
hiperkalsemi, hipoprotrombozis ve fetal anomalilerdir.

Dogru cevap: E

- Skorbiit C vitamini eksikligi ile,
- Pellegra ise Niasin eksiklidi ile giden hastaliklardir.

- Albinizm ise melaninin biyosentez ve
dagilimindaki defektten kaynaklanan sag ve cildin
hipopigmentasyonu ile giden bir hastaliktir.

Temel Bilimler 45. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

o N —— , Sayfa 133
11. Asagidakilerden hangisi psédotiimér serebri |
ya da diger adiyla suda

nedeni dedildir? (ilkbahar-88)

A) Yiksek doz vitamin A

B) Ylksek doz vitamin B

C) Menars

D) Addison hastalig

E) A vitamini eksikligi

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

Psddotiimor serebri sebepleri;

- Metabolik hastaliklar (Galaktozemi,
hipoparatiroidizm, psoédohipoparatiroidizm,
hipofosfatazya, uzun siireli kortikosteroid
kullanimi, hipervitaminozis A, A vitamini
eksikligi, Addison hastaligi, sismanlik, menars,
oral kontraseptifler ve gebelik)

- Hamilelik

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

¢ozlnen, karbonhidrat metabolizmasinda (Oksidatif
dekarboksilasyon) enzim  sisteminde  onemli
fonksiyonlari olan bir vitamindir. Tiamin, asetilkolin

sentezi icin de gereklidir. Notral ve alkali ortamda
1si ile kolayca bozulur. Eger siit gocugu
tiaminden fakir anne siti ile besleniyor
ise “Beriberi” denilen hastalik geligir. Daha
buylk gocuklarda, genellikle beslenmeye bagl tiamin
eksikligi gértulmez. Temel gidasi piring olan bélgelerde
hala gérilebilmektedir. Ozellikle kabugu alinmis tahil
agirlikli beslenmede sik goralar.

Tiamin eksikliginin Klinik tablosu genellikle “Kuru
{Noritik)” ve “Yas (Kardiyak)” tip olmak lizere
ikiye ayrilir. Yas veya kuru ayinmi, vicutta biriken
sivinin oranina gore yapilir. Yag beriberide, kardiyak
veya renal fonksiyon bozukluguna bagl édem
belirgindir. Bazi vakalar her iki tablonun da 6zelligini
tasir ve bunlar, “Kardiyopati ve periferal néropatiile
giden tiamin eksikligi” olarak adlandirilirlar. Tiamin
eksikligine bagh 6liim genellikle kalp tutulumuna
baghdir.
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 45

45. Kilo kontroli amaciyla uzun siredir cok siki diyet uygulamakta olan 25 yasindaki hasta cift gorme, ajitasyon ve konflizyon nedeniyle
getiriliyor. Hastada; tasikardi, nistagmus, kas guctunde azalma ve kardiyomegali tespit ediliyor. Tam kan sayimi, kalsiyum, magnezyum
diizeyi normal eritrosit transketolaz aktivitesi, selenyum ve C vitamini degerleri diisiik bulunuyor.

Bu hastada goriilen klinige asagidaki durumlardan hangisinin yol agmis olmasi en olasidir?

A) D hipervitaminozu

B) Askorbik asit eksikligi
C) Tiamin eksikligi

D) Kobalt toksisitesi

E) A vitamini toksisitesi

Dogru Cevap:C

Temel Bilimler 45. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikal
Sayfa 134

Tiamin  eksikligi  yaninda  birgok  beslenme
bozukluklarinda erken semptomlar gérilebileceginden,
tiamin eksikligi tanisinin konulabilmesi igin eritrosit
transketolaz aktivitesinin azaldiginin gosterilmesi ve
yuksek kan ve idrar glioksilat seviyesinin gosterilmesi,
onemli tanisal testlerdir. Yiksek doz oral tiamin
verildikten sonra kendisinin veya metabolitlerinin
(thizol veya primidin) atihm hizina bakilir. Tiamin
eksikligini gosteren en onemli tanisal test, tiamin
verilerek klinik tablonun duzeldiginin izlenmesidir.

Dogru cevap: A

14. Asagidakilerden hangisi fatal beriberi hastaliginda
(tiamin eksikligi) geligen patolojik degisikliklerden
biri_dedildir? (/lkbahar 2004)

A) Miyokartta yagl dejenerasyon

B) Kolestaz

C) Yaygin édem

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

Miyokardda yagl dejenerasyon, yaygin &dem,
periferik sinirlerde miyelin dejenerasyonu ve beyinde
vaskiiler dilatasyon ve hemoraji, tiamin eksikligine
bagli fatal beriberi hastaliginin bulgulan arasinda yer
alirken, beriberi hastaliginda kolestaz beklenmez.

Dogru cevap: B

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

A) Splinter hemorayji

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 korlugu 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.

Kalp dilatedir, miyokardda yagli dejenerasyon vardir.

Jeneralize 6dem veya ekstremite ddemi, seroéz eflizyon

vardir. Periferik sinirlerin akson ve myelinlerinde

cesitli derecelerden dejenerasyon, vardir (Wallerian

dejenerasyon). Seceneklerde tariflenen bulgulardan;

- Bitot lekeleri ve gece korligili, 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.
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Periferik néropati ise tiamin eksikliginde beklenen
bulgudur.

Dogru cevap: E

16. Asagidakilerin hangisinde, riboflavin eksikliginde

gdzlenen bulgular birlikte verilmistir? (ilkbahar 2004)

A) Dermatit - Diyare - Demans

B) Gece kérlugi - folikller hiperkeratoz - anemi

C) Glossit - keratokonjunktivit - seboreik dermatit

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

B2 Vitamini Eksikliginin Klinik Bulgulan:

Riboflavin eksikliginin spesifik bulgular yoktur;
AJiz koselerinde solukluk ve catlama (Keylozis), dil
papillalannda atrofi ve dilde duzlesme (glossit), keratit,
konjunktivit, fotofobi, lakrimasyon, korneal vaskiilarizasyon
ve seboreik dermatit gorulur. Eritropoezin bozulmasina
bagl normokrom normositer anemi gérdlebilir.

Diyette yetersiz riboflavin alan annelerin
bebeklerinde konjenital kalp anomalilerinin
goriilebilecegi bildirilmistir.

Dogru cevap: C

17. Asagidakilerin hangisinde bir vitamin, eksikliginde

neden oldugu hastalik ile birlikte verilmemistir?
(ilkbahar 2009)

Vitamin Hastalk

A) Vitamin A Gece korlugu

B) Tiamin Beriberi

C) Riboflavin Keshan hastaligi
D) Niasin Pellagra

E) Vitamin C Skorbut

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

Keshan hastaliginda selenyum eksiktir, yani
bir vitamin eksikligi hastaligi degildir. Cin'in bir
bolgesinde gorilen ve Keshan hastaligi diye bilinen bir
kardiomyopatinin selenyum eksikligine bagh oldugu ve
selenyum eklemeleri ile dnlenebilecegi 1979'da Cinli
bilim adamlar tarafindan bildirildi. Ayrica hastalik Yeni
Zelanda ve Finlandiya'da da goérulmektedir.

Dogru cevap: C

18. Aterosklerozda vazodilatasyon saglamak amaciyla

kullanilan vitamin asagidakilerden hangisidir?
(Sonbahar-91)

A) B6 B) Niasin
C) Riboflavin D) Tiamin
E) Pantotenik asit

Niasin, vazodilatatér ve hipolipidemik etki gosterir
Plazma VLDL seviyesini dlstrir. Adipositlerdeki
lipolizi inhibe eder. Bu sebeplerle aslinda bir vitamin
olan niasin, ateroskleroz tedavi protokollerinde
kullanilabilir.

Dogru cevap: B




Orijinal Soru: Temel Bilimler 52

52. Menenijit bulgulari saptanan ¢ aylik bebegin beyin omurilik sivisi kiltirinde beta-hemolitik koloniler olusturan gram pozitif kok Uredigi
tespit ediliyor. Koloniden yapilan katalaz ve PYR testleri negatif bulunuyor.
Bu tabloya yol agmasi en olasi bakteri asagidakilerden hangisidir?

A) Streptococcus pyogenes
B) Streptococcus pneumoniae
C) Streptococcus agalactiae
D) Staphylococcus aureus

E) Enterococcus faecalis

Dogru Cevap:C

PEDIATRI b 79

«  HBV
« CMV
* Rubella
Adenovirus yenidoganlarda hepatite neden

olmaz. Adenovirusun yaptigi klinik tablolar:
Faringokonjunktival ates, farenijit, konjunktivit, pnémoni
ishal, invajinasyon ve mezenterik lenfadenopatidir.

)

Dogru cevap: C

15.Kondilomali anneden dogan bebekte hangi
papilloma virus enfeksiyonu daha cok goriiliir?
(Sonbahar-95)

A) Epidermo displazi

B) Anogenital Condyloma acumulatum
C) Deri sigilleri

D) Laringeal papillomatozis

E) Anal intraepitelyal neoplazi

Condyloma acumulatum, Human papilloma
virusun neden oldugu genital bir enfeksiyondur.
—andulomal_aonslarden dodum siasinda Human.
Temel Bilimler 52. soru

Tum Tus Sorular1 Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 079

16. Asagidakilerden hangisi kadinlarin %15-20’sinin
genital sisteminde kolonize olarak yenidoganda

menenjite_neden olur? (Sonbahar-99)

B) S. agalactia
D) S. bovis
E) Enterokok

A) S. pyogenes
C) S. aureus

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.

Dogru cevap: B

17.Asagidaki bakterilerden hangisi yenidogan
déneminde (0-1 ay) akut menenjite en sik neden
olur? (Sonbahar 2010)

A) Streptococcus pneumoniae
B) Haemophilus influenzae
C) Salmonella

D) Grup B streptokok

E) Neisseria meningitidis

Yenidogan déneminde (0-1 ay) menenjitin en sik
nedeni grup B streptokoklardir (S. Agalactia).

Dogru cevap: D

18. Yenidoganda, konakgida hiicre igine yerlegerek
menenjit yapan etken hangisidir? (llkbahar-93)

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

Listeria monositogenes Gram (+) hareketli bakteridir.
Hucre igine yerlesirler. Ozellikle immin sistemi zayif
olanlarda hastalik yaparlar.

Yenidoganlarda B grubu Streptekok ve E. coli gibi
menenjit etkenidirler. Ayrica plasentadan gecerek
graniilomatozis infantiseptika denilen hastaliga
neden olabilir.

Dogru cevap: A

19. Yenidogan menenjitinde asagidaki bulgulardan

hangisi en az goriliir? (Sonbahar-95)

A) Bradikardi
C) Apne

B) Siyanoz
D) Letarji
E) Ense sertligi

Dogru cevap: E

20.Neonatal menenjitte asagidakilerden hangisi

goriilmez? (Sonbahar-89)
A) Huzursuzluk B) Siyanoz
C) Apne D) Bulanti-kusma

E) Ense sertligi

Yenidogan dénemi ve sonrasinin klinik bulgulannin
farkiiligint  sorgulayan giizel bir soru. Dikkat,
fontanelin a¢ik olmasi! nedeniyle klasik meningeal
irritasyon bulgulari yenidoganda gériilmez.

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

®No o

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

Dogru cevap: E

21.0tuz vyasindaki 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 glin sonra
gozlerinde akinti ile bagvuruyor. Muayenesinde her iki
gozde kizariklik, goz kapaklarinda oédem ve belirgin
purtlan akinti tespit ediliyor. Keratit saptanmiyor.

Bu bebekteki tablonun en__olasi nedeni
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2023)

A) Dogum sonrasi uygulanan gimus nitrat
B) Neisseria gonorrhoeae

C) Chiamydia trachomatis

D) Nazolakrimal kanal tikanikhgi

E) Herpes simplex

Yenidogan konjunktivitierini sorgulayan oldukca
kolay bir soru...

Yenidogdan bebeklerde konjunktivitler genel olarak 3
baslkta anlatilir. Ortaya ¢ikma sirasi da goéz éntinde
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A) Enteroaderant Escherichia coli (EAEC)
B) Enteroaderant Escherichia coli (EAEC)
C) Enterohemorajik Escherichia coli (EHEC)
D) Enteroinvaziv Escherichia coli (EIEC)

E) Enterotoksijenik Escherichia coli (ETEC)

Dogru Cevap:E

612 4 TUM TUS SORULARI

Orijinal Soru: Temel Bilimler 53

53. Isiya duyarh ve direngli toksinleriyle etki gosteren, siklikla gelismekte olan ulkelere ziyaret sonrasi diyare vakalarinda etken
olarak bildirilen en olasi Escherichia coli susu asagidakilerden hangisidir?

gibi kafa karigtiracak bir ajan koyularak hedef
sasirtmak istenmis...

Hemolitik liremik sendrom (HUS), mikroanjiopatik
hemolitik anemi, tombositopeni ve akut bobrek
yetmezligi ile karakterize bir klinik tablodur. Genellikle
<5 yas cocuklarda gorulur.

Etiyolojide 6ézellikle enfeksiyon kékenli HUS 6n planda
gorilmektedir.
+ Shiga toksin (Verotoksin) lireten E.coli (STEC
0157:H7): Avrupa ve Amerika'da en sik
« Shiga toksin ureten E. coli (STEC 0104:H4):
Avrupa'da epidemiler yapiyor.
« Shigella dysenteriae tip 1: Asya ve Afrika
lUlkelerinde sik

* Noraminidaz Ureten pnémokok (hadir): Pnémoni
ve ampiyem ile beraber gérallr

* HIV, HHVS, Influenza, Parvovirus B19, organ ve
kemik iligi transplantasyonu sonrasi

* Ayrica az pismis kontamine sigir kiymasi
yenmesine bagll da olusabilmektedir. Kontamine
gollerde yuzerek veya gubre ile kirlenmis ¢ig sut,

Temel Bilimler 53. soru

Tdm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl

Sayfa 612
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Enterotoksijenik E.coll, gelismekte olan Ulkelerde
turistler ve infantlarda ishalin 6nemli bir nedenidir.
Kontamine yiyecek ve sularin alinmasi ile geger.
Enterotoksin ureterek sivi ve elektrolitlerin saliniminin
artmasina yol acar. Bu durum, atessiz ishalle
sonuglanir. Cogu hasta uygun destekleyici tedavi ile

iyilesir, HUS gelismesi beklenmez.

Dogru cevap: C

21.Shigatoksin iligkili hemolitik (remik sendrom
igin asagidakilerden hangisi dogrudur?
(llkbahar 2021 Orijinal)

A) Coombs pozitif hemolitik anemi goralur.

B) Uzun doénemde olgularin ¢ogunda son doénem
bobrek yetmezligi gelisir.

C) Retikulosit sayisi ve LDH duzeyi artmistir.

D) PT ve PTT genellikle uzamistir.

E) Olgularin gogunda ADAMTS13 aktivitesi %10'un
altindadir.

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

Enfeksiyon kokenli hemolik GUremik sendrom  igin
asagidakilerden hangisi dogru dedildir? (Ilkbahar 2021 BENZERI)

A) Coombs pozitif hemolitik anemi gérulir.
B) Trombositopeni genellikle erken bulgudur.
C) Retiklilosit sayisi ve LDH diizeyi artmistir.
D) PT ve PTT genellikle normaldir.

E) Genellikle 5 yas alti cocuklarda gériiliir.

Dogru cevap: A

Hemolitik lremik sendromda en tuzak iki bilgi
ile sorulmus bir soru; Coombs negatifligini
ve koagulasyon testlerinin normal oldugunu
unutmamak gerek!

HEMOLITIK UREMIK SENDROM (HUS)

» Mikroanjiopatik hemolitik anemi, tombositopeni
ve akut bobrek yetmezligi ile karakterize bir klinik
tablodur. Genellikle <5 yas ¢ocuklarda goruldr.
Cocuklarda trombotik mikroanjiopatinin (TMA) en
sik gérdlen formudur.

« Enfeksiyon kékenli HUS, baslica Shiga toksin
(Verotoksin) lireten E.coli (STEC O157:H7,
STEC 0104:H4) veya Shigella dysenteriae tip 1
ile ortaya gikmaktadir.

Laboratuvar ve Tani:

» Dustk hemoglobin ve hematokrit dizeyleri ile
birlikte; periferik yaymada parcalanmis eritrositler
(sistositler) gentikli, migfer veya damla seklinde
eritrositler, LDH ve indirekt bilirubin yiiksekligi,
retikiilositoz ve haptoglobin dustklugu gibi
hemoliz bulgulari elde edilir.

+ Coombs testi negatiftir. Ancak pnoémokoklara
bagli HUS'te pozitif olabilir.

* Lokositoz belirgindir. Trombositopeni genellikle
erken bulgudur.

» Oligurik bobrek yetmezligi gelistiginde hiperkalemi,
metabolik asidoz, hiperfosfatemi, hipokalsemi ve
diltisyonel hiponatremi siktir.

* Dissemine intravaskiler koagilopati bulgusu
yoktur. Protrombin ve parsiyel tromboplastin
zamani normaldir.

+ ishale bagll (Shiga toksin Ureten E.coli) HUS
olgularinin prognozu en iyisidir. Son dénem
bdbrek yetmezligi beklenmez. Pnémokoklara
bagh HUS'te %20 mortalite orani varken, genetik
HUS olgularinda prognoz daha kétiidiir.

ADAMTS13 aktivitesinde eksiklik, enfeksiyon
kékenli HUS'te beklenen bir bulgu degildir, genetik
kokenli HUS'te saptanir.

Dogru cevap: C

22.Asagidaki hastaliklarin hangisinde glomeriiler

bazal membranda gift konturlu goriiniim
karakteristiktir? (Sonbahar 97)

A) Lipoid nefroz

B) Berger hastalig

C) Membranoproliferatif glomerulonefrit
D) Good-pasture sendromu

E) Hizli ilerleyen glomerulonefrit

Burada sorgulanan aslinda bir ayrint degildir, majér
hastaliklanin karakteristik, kendine has bulgularinin
bilinmesi istenmektedir. Pediatrik nefrolojide birka¢
majér hastaligin tipik patolojik bulgulari bilinmelidir.
Seceneklerdeki hastaliklarin her birisi ayri bir soru
olarak da karsimiza cikabilir.

Membranoproliferatif glomerulonefritte mezengial
matriksin glomerdl kapiller kivrimlarin igine dogru
genislemesiyle bazal membran iki katman halinde
ayrilir. Glimisle boyandiginda tramvay vyolu
izlenimi veren gift konturlu gériiniim ortaya gikar.

Membranéz glomerulonefritte ge¢ evrede bazal
membran yine iki kathdir, ancak arada bulunan
cikintilar nedeniyle demiryolu gérlinimune sahiptir.




A) Agir kombine immuin yetmezlik
B) DiGeorge sendromu

C) X gegcisli agamaglobulinemi

D) Hiper-IgM sendromu

E) Chediak-Higashi sendromu

Dogru Cevap:B
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 66

66. Timus gelisimindeki dogumsal defekte bagh gelisen immiin yetmezlik asagidakilerden hangisidir?

Aslinda her iki soruda glizel bir sasirtma sorusu.
Hipoparatiroidide hipokalsemi beklenir. Sorularda
da maternal hipoparatiroidi de verilmis. Ama dikkat!
Maternal hipoparatiroidi degil, hiperparatiroidi
neonatal hipokalsemi yapar.
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Maternal PTH ve kalsitonin plasentadan gegmez.
Maternal kalsitriolun fetusa gegisi cok azdir. Halbuki
depo vitamini, 25 HCC (kalsidiol) plasentadan geger.

Maternal D vitamini deposu dusUk ise, fetusun
kalsidiol dizeyi de dislik olacaktir. Buna karsilik
fetusun kalsitriol yapiminda bir defekt yoktur. Fakat
hizh  mineralizasyon nedeni ile kalsitriol dizeyi
dusuktir. Ayni amaca yonelik olarak fetusta PTH
dusik, kalsitonin ise yliksektir.

Dodum sirasinda gébek kordonunun kesilmesi
ile maternal Ca akisi durur. Aslinda kemikte yeteri
kadar Ca depolanmistir fakat serum Ca'unun
idamesi igin gerekli endokrin degisiklikler (PTHnin
yukselip kalsitoninin dismesi) aniden gerceklesemez.
Sonugta serum Ca'u dismeye baslar. Postnatal 24-
48. saatler arasinda serum Ca dlzeyleri en dusuk
degerlerine iner (termde 8.5 mg/dl, PM'de 7.0 mg/dl).
Yenidodanin herhangi bir sekilde etkilenmedigi bu
duruma yenidoganin fizyolojik hipokalsemisi denir.
Postnatal 48. Saatten sonra dusme durur, gerekli
endokrin degdisiklikler olusmaya baslar, kalsitonin
azalr, PTH ve buna bagll kalsitriol artar, kalsitriol
barsaktan Ca ve fosfor emilimini artinr ve 5. Gunun
sonunda Ca diuzeyi normallesir.

Total kalsiyum (Ca) dizeyinin, term bebeklerde <8
mg/dL (2 mmol/L) preterm bebeklerde <7 mg/dL (1,75
mmol/L) veya iyonize kalsiyumun <344 mg/dL
(0,75-1,1 mmol/L) olmasi hipokalsemi olarak kabul
edilir. Hipoproteinemi varsa total Ca miktan diiglik
bile olsa iyonize Ca normal oldugundan tetani
gorilmez.

Yenidoganda hipokalsemi nedenleri:
Prematurite
Asfiksi, stres
Diyabetik anne bebegi
Yiksek fosfat yiki (Asiri inek siiti ile
beslenme)
Primer hipoparatiroidi (izole, gegici, DiGeorge)
Maternal hiperparatiroidi
Hipomagnezemi
Psodohipoparatiroidi

furosemid,
Beyaz 1sikli fototerapi, intravenédz lipid
uygulanmasi

- Renal hastaliklar

Maternal hiperparatiroidide annedeki
yiuksek kalsiyum fetusa da gegerek fetusun
parathormonunu  baskilar. Bebek dogunca
anneden Kalsiyum akisi durdugu ve paratiroid
bezleri de baskilandigi igin hipokalsemi gelisir.
Aslinda fizyolojik hipokalsemi daha uzun ve agir olur.
Maternal hipoparatiroidinin boyle bir etkisi yoktur.

Dogru cevap: E

10.Asagidaki  hastaliklardan  hangisi neonatal

hipokalsemi ile birlikte gériilebilir? (Sonbahar
2009)

A) Down Sendromu B) Turner Sendromu
C) DiGeorge Sendromu D) VATER Sendromu
E) Apert Sendromu

Down Sendromu (Trizomi 21), belli morfolojik
stigmalarla giden ve en sik gorulen kromozomal
hastaliktir. Cekik g6z, simian ¢izgisi, mongoloid yiz
gorintusi, burun kéki basikhgr, dilin devamli disarda
olmasl, zeka geriligi, hipotoni, gézde Brushfield lekesi,
kisa boy gibi bulgulari vardir. Metabolik bozukluklar,
eslik eden endokrin bozukluklara bagl olarak
gorilebilir ancak yenidogan déneminde hipokalsemi
sik gorilen bir tablo degildir.

Turner Sendromu (45 X0), En sik gorulen cinsiyet
kromozom anomalisidir. Kisa boy, yele boyun,
kisa boyun, yelken goégus, meme baslarinin ayrik
olmasl, sekonder seks karakterlerinde gecikme
oneli ozellikleridir. Konjenital kalp anomalileri (Aort
koarktasyonu) tabloya eslik edebilir. Yine eslik eden
endokrin bozukluklara bagll olarak hipotiroidi ve diger
metabolik bozukluklar gorulebilir ancak neonatal
hipokalsemi sik goérilen bir tablo degildir.

VATER Sendromu, vertebra anomalileri, koanal
atrezi, trakeodzefageal fistlil ve o6zefagus atrezisi,
kulak anomalileri ve renal anaomalilerden olusan
nadir bir yapisal bozukluktur. Komponentleri icerisinde
hipokalsemi yeralmaz.

Apert Sendromu, o&zellikle koronal sutirlerde
kraniyosinostoz, burun kokiinde basiklik, gaga burun,

—maksilla_binonlazisl__balicain gkilar _binodalorizm

Temel Bilimler 66. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 072

DiGeorge Sendromu, yiizde ve agizda yapisal
bozukluk (balik agzi), kepge kulak, konjenital kalp
anomalileri, timik aplazi ve buna bagh immiin
yetmezlik tablosu ve gogunlukla timik aplaziye eslik
eden paratiroid bezi hipoplazisi veya aplazisine
sekonder yenidogan déneminden itibaren belirgin

- Bikarbonat, sitrath kan transfuzyonu,

olan higokalsemi ile giden bir sendromdur.

Dogru cevap: C

11. Asagidakilerden hangisi yenidogan bebeklerde

hipokalseminin sik gériilen bulgularindan biri

deqildir? (Sonbahar 2006)

A) Konvulsiyon B) Kusma

C) Letarji D) Karpopedal spazm
E) Tremor

Total kalsiyum (Ca) diizeyinin, term bebeklerde <8 mg/dL
(2 mmol/L) preterm bebeklerde <7 mg/dL (1,75 mmol/
L) veya iyonize Kkalsiyumun <344 mg/dL (0,75-1,1
mmol/L) olmasi hipokalsemi olarak kabul edilir.
Semptomlar: Hipokalsemi esik potansiyeli dlsurerek,
kas kasilmasini ve sinir iletimini bozar. SSS ile
ilgili en o6nemli semptomlar, kKonvulsiyon, biling
kaybi ve apnedir. Yenidoganlarda konvulsiyonun
yaninda irritabilite, jitterines ve tremorlar gorulebilir.
Hipokalsemi agir degilse, adiz cevresinde ve
ekstremitelerde paresteziler (uyusma) olur.
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 66

66. Timus gelisimindeki dogumsal defekte bagl gelisen immiin yetmezlik asagidakilerden hangisidir?

A) Agir kombine immun yetmezlik
B) DiGeorge sendromu

C) X gegcisli agamaglobulinemi

D) Hiper-IgM sendromu

E) Chediak-Higashi sendromu

Dogru Cevap:B

396 4 TUM TUS SORULARI

« Enfeksiyonlara duyarlilikta artis

Temel Bilimler 66. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasiktl
Sayfa 396

Allerji - Immiinoloji

[ JCIERt Sonras! ortaya GIkar.

DiGeorge sendromu, timus ve paratiroid bezlerinin
gelisimini etkileyen ve aortik arkus yapilarnnin
etkilenmesi ile konjenital kalp hastaliklarina neden
olabilen bir multisistem hastaligidir.

spektrumu degiskendir. Bazi hastalarda (Parsiyel
DiGeorge sendromu) immun fonksiyonlar normal
olabilir. Bunun yaninda bazi hastalarda da SCID’'a
benzer siddetli immun yetmezlik tablosu goérilebilir.
Di-George sendromu saf T hiicre defektine bagl
immdin yetmezlik olup B hiicre kbkenli bir hastalik
degildir.

Dogru cevap: C

10. Asagidakilerden hangisi yaygin degisken immiin

yetmezlik (common variable immunodeficiency)
hastaligina eslik eden bulgulardan biri dedildir?
(llkbahar 2011)

A) Hipogamaglobulinemi
C) Wilms timéru

B) Gastrik atrofi
D) Kronik aktif hepatit
E) B hucreli lenfoma

TUS’dailkdefacommonvariableimmunodeficiency
(CVID) ile ilgili soru geldi ve klinik ozellikleri
bakildiginda zor bir soru idi.

Yaygin degisken immiin yetmezlik (common
variable immunodeficiency) (CVID)

* Bu hastalik bir B hiicre yetmezligidir. B hucre
yetmezliklerinin ortak bulgulan arasinda malignite
riskinde artis ve otoimmun hastaliklarin sik gértlmesi
gelmektedir.

Malignite olarak da en sik derslerde de uzerine
basa basa soyledigimiz gibi B hucreli lenfomalar
gelmektedir. Dolayisi ile E sikki dogrudur.

Siklara bakacak olursak gastrik atrofi, kronik aktif
hepatit otoimmin hastaliklardir. B ve D siklan
dogrudur. CVID de 5 immunglobulin de belirgin olarak
dusuktir o nedenle A sikki da dogrudur.

Wilms timéri ile Yaygin degisken immiin
yetmeziik (common variable immunodeficiency)
(CVID) arasinda artmis bir birliktelik yoktur.

Dogru cevap: C

11. Cocuklugundan beri sik tekrarlayan st solunum yolu

enfeksiyonlari ve gastroenterit (giardiazis) tarif eden
hastadan ayrica son yillarda allerjik rinit yakinmalarinin
da basladid 6greniliyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2012)

A) Adrenal yetmezlik

B) Hipotiroidi

C) Kronik demir eksikligi anemisi
D) Selektif IgA eksikligi

E) Kronik hepatit B tasiyiciligi

Sik USYE, giardiazis, Allerjik tinit ve artmis anafilaksi-
Colyak riski Selektif Ig A eksikliginin tipik 6zellikleridir.

Selektif Ig A Eksikligi:

* En sik rastlanan immiinglobiilin yetmezligidir.
Hucresel bagisiklik normaldir.

* Dolasimda B lenfosit sayisi normaldir, ancak IgA'nin
sentez ve salgilanmasinda defekt vardir.

* Anti IgA antikorlar siklikla pozitif oldugu i¢in fazla
transfizyon yapilanlarda veya gammaglobilin
alanlarda anafilaksi gorlir.

+ Tekrarlayan sinopulmoner (sag orta lop pnémonisi
siktir), GIS (Giardiazis 1) ve uriner sistem
infeksiyonlari, allerjik reaksiyonlar siktir.

+  Selektif IgA eksikligi ile birlikte otoimmiin hastalik
sikhigi artar.

« Malignite riski artmistir. Retikulum htcreli sarkom,
ozefagus ve akcigerde squamoz hucreli karsinom ve
timoma bu hastalarda daha sik gorulmektedir.

» Tani: Bu hastalarda lgAdizeyi 10 mg/dl' den dusuktar
veya yoktur. Hiicresel bagisiklik genellikie normaldir.
Ozgul antijenlere karsi antikor yaniti normaldir.

* Tedavi: Gammaglobiilin kontrendikedir. Tekrarlayan
sinopulmoner infeksiyonlarda genis spektrumiu
antibiyotikler kullanilir. 5 kez yikanmisg eritrosit veya
diger IgA eksikligi olanlardan alinan kan drinleri
verilebilir.

Selektif lg A eksikliginin tipik Ozellikleri; Stk
sinopulmoner enfeksiyon, artmis giardiazis, alletjik
rinit ve anafilaksi riskidir. Ayrica Ig A eksikligi C6lyak
hastaligi ve Ig G2 eksikligi ile de sik birliktedir.

Dogru cevap: D

HUCRESEL iMMUN YETMEZLIKLER

1

Asagidaki immiin yetmezlik sendromlannin
hangisinde cilt (PPD ve Kandidin) testlerinin
negatif olmasi_karakteristiktir? (llkbahar 88)

A) Bruton hastaligi

B) Selektif IgA eksikligi

C) Kroik grantlomat6z hastalik
D) Di-George sendromu

E) Ig G2 subgrup eksikligi

PPD ve kandidin gibi cilt testlerinde negatiflesme
hiicresel immiin yetmezliklerin tipik Kklinik ve
laboratuvar 6zelligidir ve siklardaki T hiicre
yetmezliginin tipik érnegi Di George sendromudur.

Di-George sendromu, timus ve paratiroid bezlerinin
yoklugu ile karakterize olup, yiiz sekli karakteristiktir,
Alinlan cikik ve agzi balik agzi gibidir. Kalp ve damar
anomalileri de beraberinde bulunabilir. Periferik kanda
ve dokularda T lenfositler bulunmaz. Anerji vardir.
Cilt testleri negatiftir.

Dogru cevap: D

Tartigmasiz netlikte,
nokta atigi bir referans




Orijinal Soru: Temel Bilimler 78

78. Kanser tedavisinde tiimoriin olusumunda rol oynayan onkoproteinlere yonelik terapi modellerinin uygulandigi hastalik ve
iliskili mutasyon eslestirmelerinden hangisi yanlistir?

A) Malign melanom - BRAF mutasyonu

B) Endometriyum kanseri - Rb mutasyonu

C) Kronik miyeloid l6semi - BCR-ABL flizyonu

D) Kiguk hucreli digi akciger kanseri - EGFR mutasyonu
E) Akut promiyelositik [6semi - PML-RARA fuzyonu

Dogru Cevap:B

Notumuz yanlhsg
eslesmeyi net olarak
g6stermektedir..

Rb ile iligkili malignitelerin
tamami verilmis :)

PEDIATRI> 593

« Retinoblastom, orbita iginde, beyine yayilabilir,
kemik ve kemik iligi metastazi yapabilir.

« Vakalarin %7’inde retinoblastom kendi kendine
gerileyebilir, retinositom adini alir.

Dogru cevap: D

nakil kadar nakil sonrasi siireler ve bu slreglerde
beklenen komplikasyonlar 6nem arzetmekte.

Hematopoietik kék hiicre nakli icin kullanilan
hazirlayict  rejimlerdeki ylksek doz radyoterapi/
kemoterapi, immunosupresif tedaviler ve alicida yeni
iligin rekonstriksyonuna kadar belli bir stre ortaya
¢tkan immun sistemdeki yetersizlik durumu, alicinin
ve tamamen iyilesen bir gocukta, retinoblastom birgok organ ve sistemini etkileyip erken dénemde veya
a ikincil olarak asagidakilerden hangisinin gelisme geg olarak komplikasyonlara neden olabilir.

riski gn viiksektir? (Sonbahar 2005) « Verici T hucrelerinin alici antijenlerini yabanci
tanimasi sonucu olusan graft versus host
hastaligi (GVHD), nakil sonrasi 100. glinden 6nce

2. Herediter retinoblastoma nedeniyle tedavi géren

A) Rabdomyosarkom
C) Non-Hodgkin lenfoma

B) Wilms tuméri
D) Fibroadenom

E) Osteosarkom gelismisse akut, 100. glinden sonra baslamissa
Osteosarkom riskini arttiran iki tane timér var; kronik olarak adlandirilir.
Birisi retinoblastom digeri rabdomyosarkom. * Hastalarda tipik olarak el ve ayaklarda palmar

Bunlar iyilesse bile c¢ocuklarda yillar sonra ve plantar bélgelerde dermatit, enterit ve hepatit
osteosarkom riski vardir. tablosu gelisir.

Retinoblastom %30 vakada bilateraldir ve OD gegis * Aliciya uygulanan tedaviler, yeni kemik iligi
gosterir. Kalitsal gecis 6zelligi en fazla olan tumérddr. konstriksiyonu igin gegecek zaman iginde immin
Tek tarafll olanlarda kalitsal gegis 6zelligi daha azdir. sistemdeki yetmezlik ve artan enfeksiyon riski
nedeniyle hastalara antibakteriyal, antifungal ve
antiviral koruyucu tedaviler de verilir. Alicilarda
yeni kemik iligi olusana kadar olan siregte kemik
iligi komponentlerinde ciddi sitopeniler beklenir.
Bu nedenle gerektiginde anemi icin eritrosit
stispansiyonu, trombositopeni igin trombosit
suspansiyonu uygulanir.

Primer polistemi yani primer eritrositoz ise kemik
iligindeki hematopoetik hucrelerin klonal proliferasyonu
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Retinoblastomlu, hastalarda 13. kromozomda delesyon
saptanmistir.

Bilateral Retinoblastom, bazen pineal bolgede tumorle
birlikte olabilmektedir. Buna trilateral retinoblastom
ismi verilir. Retinoblastom tanisinda direk biyopsi

Temel Bilimler 78. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

Sayfa 593 sonucunda eritroid, miyeloid ve megakaryositik
RB-1 geninde mutasyon olanlarda artan tiimor hucrelenn.edlrjs_el olgrak progresif olarak artisidir ve en
e sik nedeni polisitemia veradir.

1. Osteosarkom (en sik) Dogru cevap: A

2. Leiyomyosarkom (ikinci sik)

4. Gocuklarda Langerhans hiicreli histiyositozda
3. Malign melanoma

en sik tutulan kemik asagidakilerden hangisidir?

Dogru cevap: E (Sonbahar 2013 Orijinal)

3. Asagidaki komplikasyonlardan hangisinin gocukluk A) Kosta B) Kalvaria
gagindayapilan hematopoietik K6k hiicre nakli sonrasi C) Vertebra . D)Femur
gelismesi gn az olasidir? (ilkbahar 2018 Orijinal) E) Tibia

A) Primer polisitemi Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:
B) Akut “graft versus host" hastaligi
C) Kronik “graft versus host” hastaligi
D) Enfeksiyon

E) immn yetmezlik

iki yagindaki cocuk tekrarlayan yaygin dermatit, poliiri ve
tedaviye direncli pirtlan otit nedeniyle arastinhiyor. Kraniyal
kemiklerinde litik lezyonlar saptanan g¢ocukta agagidakilerden
hangisi oncelikle dstndimelidir? (Sonbahar 2013 BENZERI)

A) Ewi rk
Bu soru, baska bir hoca tarafindan syle de sorulabilirdi: B; il RO

C) Makrofaj aktivasyon sendromu
D) Néroblastom
E) Akut miyeloid I6semi

Dogru cevap: B

Akut lenfoblastik I6semi tanisiyla tedavi edilen hastada tedavi
sonrasi 6. ayda niks saptaniyor ve hastaya kardesinden
hematopoietik kok hiicre nakli uygulaniyor. Nakil sonrasi graft
versus host hastaligi gelisen bu cocukta asagidakilerden
hangisinin gériimesi beklenmez? (likbahar 2018 BENZERI)

A) Kabizlik B) AST diizeyinde artis
C) El ayasinda dékiinti D) ALP diizeyinde artis
E) P. jiroveci ile pnémoni riskinde artis

Cocukluk c¢aginda histiyositozis sendromiari
3 sinifa ayrilarak incelenir ve Sinif-1 olarak
Langerhans hlicreli histiyositoz grubu yer alir.
Bu grubun neredeyse olmazsa olmazi, en temel
bzelligi ve en sik tutulan sistem bulgusu olan kemik
tutulumunun 6zelligi sorgulanmaktadir.

Dogru cevap: A

Hematopoietik k6k hiicre nakli, son yillarda

cocuklarda bir¢ok hematolojik malignite, immiin
yetmezlik, hemoglobinopatiler, kalitsal kemik iligi
yetersizlikleri ve metabolik bozukluklarda tedavide
artan sayilarda uygulanmakta ve bu hastalarda

Langerhans hicreli histiyositozun en belirgin tutulumu
kemiklerdedir ve en 6zel tutulum da kafa kemiklerinde
olur. Hatta derslerde kronik, duzelmeyen, purilan
otit sorularinin da kafa kemigi tutulumu olarak yani




Orijinal Soru: Temel Bilimler 90

90. Asagidakilerden hangisi interlokin-5'e karsi etkili olup eozinofilik siddetli astim tedavisinde kullanilir?

A) Lebrikizumab
B) Omalizumab

C) Basiliksimab

D) Mepolizumab
E) Dupilumab

Dogru Cevap:D

Tartismasiz, ¢cok net,
nokta atigi bir referans
daha!

PEDIATRI p 383

Astim semptomlarim tetikleyen faktorler Astim bronsialede uzun donem kontrolde
tedavide kullanilan ajanlar

Viral solunum yolu
enfeksiyonlan

Keskin veya hos
olmayan kokular

Duyarlanms astimhilarda
aeroallerjenler

« Parfiim, sag spreyi
« Temizlik ajanlan

Hayvan dokiintiileri

Mesleksel maruziyet

Ev allerjenleri

« Ciftlik-ar maruziyeti
« Formaldehit, sedir, boya
kokusu

« Ev tozu akarlar
« Hamambaocegi
« Kuf

Soguk hava, kuru

hava (inflamasyonu
artirmadan semptomlar:
tetikler)

e L LLCOZ 00

- Nonsteroid anti inflamatuar ajanlar

« Nedokromil (atakta kullaniimaz)
« Kromolin (atakta kullanilmaz)

- inhaler Glukokortikoidler

« Beklamatozon
« Budenozid

Temel Bilimler 90. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 383

’
- Mepolizumab (anti IL-5)

Mevsimsel aeroallerjenler Egzersiz - Dupilumab (anti IL-4 reseptor alfa)
« Polenler (agag, ot, yaban « Gulme
otu) - Aglama kullanilmaz)

« Mevsimsel kiifler

« Hiperventilasyon

- Uzun etkili Beta 2 agonistler (atakta kullanilmaz)

Cevresel sigara dumam

Ko-morbid hastaliklar

« Salmeterol
« Formaterol

« Rinit

Hava kirliligi « Sintizit - Lokotrien modifikatorleri (atakta kullamlmaz)
» Gastrogzefagial reflu « Montelukast (LT reseptdr antogonisti)

= Oon « Zafirlukast (LT reseptor antogonisti)

« SUlflr dioksit
« Particulate matter
« Odun-komur dumam

llaglar
« Aspirin ve diger NSAI
« Beta blokerler

« Endotoksin, mikotoksin
« Toz

Dogru cevap: D

13.Brongiyal astimin uzun siireli tedavisinde
asagidakilerden hangisinin diizenli kullaniimasi
onerilir? (Sonbahar 2007)

A) Albuterol

B) Terbutalin

C) Metaproterenol
D) ipratropium

E) Montelukast

Montelokast ve zafirlukast gibi I6kotrien reseptér
antagonistlerinin kullanildigr baslica hastaliklar;
Astim ve Allerjik rinittir.

Lokotrienler bronsial astimin  6nemli mediatorleri
olarak  bilinir  Montelukast, sisteinil |6kotrien
antagonistidir ve astimda olugsan bronkospazm ve
havayolu inflamasyonunu onledigi ve inhaler steroid
gereksinimini azalttigi dustnilmektedir. Bu nedenle
de astimin kronik tedavisinde énerilmektedir.

Astimin uzun sireli koruyucu tedavisinde en sik
kullanifan ilaglar... Inhaler kortikosteroidler ve
montelukast gibi LTRA’lardir.

« Zileuton (LT sentez inhibitori)

- Oral glukokortikoidler

« Prednizon
« Metil prednizolon

Dogru cevap: E

14.Astim oldugu dusiiniilen bir hastada yapilan
metakolin inhalasyon testi, asagidakilerden
hangisini gésterir? (Sonbahar 2008)

A) Fibrozis varligini

B) Restriksiyon varligini

C) Bronsiyal hiperreaktiviteyi
D) Difuzyon kapasitesini

E) Efor kapasitesini

Astimlilarda metakolin inhalasyon testi brongial
hiperreaktiviteyi, ekshale NO &i¢limii eozinofilik
enflamasyonu ve solunum fonksiyon testleri de
reversible hava yolu obstriiksiyonunu gdsteren
tanisal testlerdir.

Astimin 3 temel 6zelligi:
- Geri donebilen (reversible) havayolu obstriksiyonu
- Havayolu inflamasyonu
- Havayolu asin duyarliig

Havayolu asir duyarliigini (bronsiyal hiperreaktivite)
gostermek icin brons provakasyon testleri yapilmalidir.
Butestlerde kullanilan maddeler (metakolin, AMP) normal
kisilerde brons obstruksiyonu yapmayip sadece havayolu
asin duyarhligi olan kisilerde brons obstriksiyonu
yapmaktadir. Bunlardan en sik kullanilani metakolin
ile bronsiyal hiperreaktivitenin saptanmasidir.

Astimlrlarda metakolin inhalasyon testi brongial
hiperreaktiviteyi gésterir.

Dogru cevap: C
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 105

105.Yirmi sekiz yasindaki kadin hasta 6ksuruk, balgam ¢ikartma ve hemoptizi sikayetleriyle acil servise bagvuruyor. Cocuklukta agir bir
pnémoni geciren ve o dénemden bu yana sik sik 6ksirik ve balgam gikartma sikayetleri olan hastanin son 2 gindir, giinde bir kahve
fincani kadar hemoptizisi oldugu tespit ediliyor. Fizik muayenesinde, bilateral bazallerde kaba raller duyuluyor ve her iki el
parmaklarinda comak parmak saptaniyor.

Bu hastada tanisal amach olarak asagidaki tetkiklerden hangisinin yapilmasi en uygundur?

A) Bilgisayarli tomografi pulmoner anjiyografi
B) Toraks manyetik rezonans géruntileme
C) Akciger perfiizyon sintigrafisi

D) Toraks yuksek ¢ozunurlukll bilgisayarli tomografi
E) Pozitron emisyon tomografi

Dogru Cevap:D

Pediatrik
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Kronik Oksdr(ik balgam ¢ikarma, ¢omak parmak
ve hemoptizi bronsiektazinin kardinal bulgularidir.
Ozellikle daha énce kizamik bogmaca gibi solunum
yolu enfeksiyonu gecirenlerde bronsiektaziden
stiphelenilmelidir.

“Bronsiektazi” terimi, basitce bronkuslarin dilatasyonu
olarak ifade edilebilir.

Patogenezinde iki nemli faktér bulunmaktadir.

* Havayolu obstriiksiyonuna neden olan bir sebep
(Kistik fibrozis, yabanci cisim)

* Havayolu hasarina sebep olan bir enfeksiyon

Bronsektazi hastalarinda  genellikle  gegiriimis,

tekrarlayan enfeksiyonlar (Adenovirlls, Bogmaca,
Kizamik, Thc) hikayesi vardir.

Tani agagidaki bulgu ve semptomlaria konur.

* Kronik 6ksurik

+ Ozellikle sabahlari éksuriikle beraber balgam
cikariimasi

« Tekrarlayan pnémoni ataklari ve zaman zaman
hemoptizi hikayesi

« Egzersiz sirasinda dispne

* Rekurren ates

* Fizik muayenede gomak parmak

= Akciger filminde bronkovaskiiler gériinimde artma

«  Atelektazi

+ Ozellikle akciger alt bolgelerde kistik degisiklikler
(ekmek igi gérinlimii)

Bir gocukta kizamik bogmaca, tiiberkiiloz gibi geciriten
enfeksiyoniardan sonra kronik Okslriik balgam
¢tkarma, hemoptizi ve ¢omak parmak varhiginda akla
gelmesi gereken tablo bronsiektazi’dir.

Dogru cevap: D

2. Gocukluk ¢adi bronsiektazileri etiyolojisinde

asagidakilerden hangisi yer almaz? (ilkbahar 2023)

A) Yabanci cisim aspirasyonu
B) Primer siliyer diskinezi

C) Trakeootzofageal fistll

D) Ataksi telanjiektazi

E) Poland sendromu

Aslinda brongektazinin etyolojisini havayolu
anatomisini bozan durumlar ve tekrarlayan
alt solunum yolu enfeksiyonlarina neden ofan
durumiar olarak 6zetleyebiliriz.

Bronsiektazi, bronslarin irreversibl  genislemesi,
dogumsal ya da edinsel olabilir. Fakat en sik olarak
uzun slren yerel brons infeksiyonlarindan sonra
olusur. Primer nedenleri Williams Champbel sendromu
(anular bronsial kartilajlarin yoklugu), Maunier Kuhn
sendromu (konjenital trakeobronkomegali), yellow
nail sendromu (plevral eflizyon, lenfodem, sari tirnak).
Bunun disinda etyolojide yabanci cisim aspirasyonu
gibi proksimal hava yolu darliklarina neden olan
durumlar, trakeotzefageal fistil gibi tekrarlayan
pnoémoniye neden olan durumlar Hava yolu hasari
yapan hastaliklar, primer silier diskinezi gibi hava
yolu defans mekanizmasini bozan durumlar, ataksi
teleknjektazi veya hipogammaglobulinemi  gibi
primer immin yetmezlikler ve sag orta lob sendromu

bronsektaziye neden olabilir. Bronsiektazi bulgulari
sessiz olabilirse de gogunlukla produktif dksurlk, ates,
hemoptizi, parmaklarda ¢omaklagsma ve hastalikli
bolgeler tizerinde slregen yas raller vardir. Hastalikli
bolgelerde bronsiyal kan akimi arttidi igin, hemoptizi
sik karsilasilan bir komplikasyondur. Atelektazi sik
gorulur ve tutulan bronsun tikanmasina baghdir.
Wheezing seyrektir.

Dogru cevap: E
3. Kronik oksiiriik, bol balgam ¢lkarma ve gomak

parmak gozlenen bir gocukta en olasi tani
asagidakilerden hangisidir? (ilkbahar 2003)

Klinik Bilimler 105. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 334

Bronsiektazinin en énemli Klinik bulgulari; Kronik
balgamli  6ksurik, tekrarlayan pnémoni ataklar,
hemoptizi ve parmaklarda gomaklasma. Hikayede
de tekrarlayan solunum sistemi enfeksiyonlari,
egzersiz dispnesi ve egzersizin provake ettigi
produktif oksurtk ataklarn vardir. Bazi hastalarda
tekrarlayan ates ataklari goriilebili.  Kronik
okslirlik, persistan atelektazi ve solunum sistemi
enfeksiyonundan sonra, akciger grafisinde
diizelme olmamasi, siniis hassasiyeti ve postnazal
akinti; bronsiektazi diislindiiren bulgulardandir.
En sik alt loblar tutar (6zellikle sol alt lob).

Brongiektazinin en o6nemli komplikasyonlari;
Siddetli pnémoni, hemoptizi ve kor pulmonaledir. Daha
nadir gorilen komplikasyonlar ise akciger veya SSS
abseleri, ampiyem ve bronkoplevral fistlldir.

Pnémotoraksta Oksiirik yan agnsi, takipne,
hipotansiyon, tasikardi siyanoz vardir.

Astim’da okslrik nefes darligi yaninda kolaylikla
duyulan wheezing tipiktir

Atelektazide dispne ve tasipne yaninda akcigerde
dinlemekle solunum seslerinde azalma vardir.

Amfizemde ise o loba ait solunum seslerinde azalma
ve akciger filminde radyollisensi artisi vardir.

Bir cocukta gegirilen enfeksiyonlardan sonra

Klinik Bilimler 105. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 334

4. Brongiektazi tanisi koymada en_iyi tani yéntemi
asagidakilerden hangisidir (Sonbahar 2003)

A) Akciger grafisi

B) Fiberoptik bronkoskopi

C) ince kesitli toraks bilgisayarli tomografi
D) Toraks magnetik rezonans gortntileme
E) Akciger sintigrafisi

Bronsiektazi tanisi koymada gn_iyi tan yontemi
yuksek rezolisyonlu bilgisayarl tomografidir.

Dogru cevap: C

Klinigiyle, tani yontemiyle
dort dortlak

net 6tesi bir referans
daha




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 111

111.0n sekiz yasindaki kadin hasta halsizlik ve yorgunluk sikayetleriyle basvuruyor. Oykiisiinden hipoparatiroidi nedeniyle aktif D vitamini
ve kalsiyum kullandigi ancak boyuna yonelik bir cerrahi girisim yapilmadigi ve radyoterapi almadigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde
yaygin oral mukokutandz kandidal beyaz plaklar, hipotansiyon ve deri turgor-tonusunda azalma saptaniyor. Laboratuvar
incelemelerinde hipoglisemi ve hiponatremi tespit edilen hastanin ACTH dizeyi yliksek ve kortizol dizeyi cok dustk olarak

belirleniyor.

Bu hastada en olasi taniyi desteklemek icin asagidakilerden hangisinin yapilmasi en uygundur?

A) Tiroid peroksidaz antikoru bakiimasi

B) 21-hidroksilaz antikoru bakiimasi

C) FOXP3 mutasyonu bakilmasi

D) CTLA-4 inhibitori kullaniminin sorgulanmasi
E) AIRE gen mutasyonu bakilmasi

Dogru Cevap:E

Klinisyen Tum TUS Sorulari
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5. Kronik yorgunluk, el ve ayaklarda kramp yakinmalariyla
basvuran kirk bes yasinda bir kadin hastanin
dyklstinden 4 yildir pernisiyéz anemi igin B12 vitamini
aldigr ve 2 yildir Hashimoto tiroiditi icin 0.1 mg
levotiroksin kullandigi 6greniliyor. Fizik muayenede
Chvostek belirtisi gézleniyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2007)
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A) Vitamin D eksiklidi B) Hipoparatiroidi
C) Renal yetmezlik D) Hipoalbuminemi
E) MEN 2A sendromu

Soruda belirtilen birden fazla otoimmdiin hastaligin
birlikteligi poliglandiiler otoimmiin sendromu
(PGO) dustndiirmelidir. Chvostek belirtisi yani
hipokalsemi ise bu otoimmin poliglandiler
sendromun bir komponenti olan hipoparatiroidiyi
akla getirmelidir.

Soru kokindeki vakada iki otoimmin hastalik
verilmistir (Pernisyoz anemi ve Hashimoto tiroiditi).
ilave olarak hipokalsemi bulgularindan ellerde kramp
ve Chvostek belirtisi de verilmistir. Bu bilgiler 1siginda
hipokalsemiye sebep olabilecek otoimmun bir baska
sebep sorgulanmistir. Bu nedenle PGO tip 1'de
gorllen hipoparatiroidizm dogru secenek olacaktir.
Vitamin D eksikligi hipokalsemiye neden olur fakat
otoimmun degildir.

Renal yetmezlikle hiperfosfatemiye bagli hipokalsemi
beklenir fakat otoimmun degildir.

Hipoalbuminemide serum kalsiyum degeri dlslk
beklenir. Fakat iyonize kalsiyum degeri normaldir. Bu
nedenle hipokalsemi klinik bulgular olmaz.

Klinik Bilimler 111. soru
Tum Tus Sorulari Dahiliye 1. Fasikil
Sayfa 356
Poliglandiiler otoimmiin sendromlarin
(PGO) ozellikleri
PGO 1 PGO 2
Epidemiyoloji
Otozomal resesif Poligenik kalitim
AIRE geni defektif HLA DR3 ve DR4
Erken cocukluk ¢aginda baslar Daha gec baslangicichr
Kadin-Erkek oram esittir Kadinlarda daha sik
Klinik
Mukokutantz kandidiyazis Adrenal yetmezlik
Hipoparatiroidizm Hipotiroidi
Adrenal yetmezlik Graves hastaligi ya da
Hipogonadizm otoimmiin tiroidit
Alopesi Tip 1 Diabetes Mellitus
Graves hastalig ya da Hipogonadizm
otoimmiin tiroidit Miyastenia gravis
Diste enema hipoplazisi Vitiligo
Malabsorbsiyon Alopesi
Kronik aktif hepatit, vitiligo Pemisydz anemi
Pernisy6z anemi Colyak hastalig
— ]
Dogru cevap: B

6. Hipoparatiroidide serum Kalsiyum, fosfor ve

alkalen fosfataz diizeylerinde gériilen degisiklikler
asagidakilerden  hangisinde dogru  olarak
verilmistir? (Sonbahar 94)

Kalsivum  Fosfor  Alkalen fosfataz

A) Dusuk Normal Y tksek
B) Dusuk Ylksek Normal
C) Duslk Y tksek Y iksek
D) Duasuk Dusuk Normal
E) Yuksek Dusuk Y tiksek

Primer hiperparatiroidizmde hiperkalsemi ve
hipofosfatemi gérilir. Kemik donglsi (yapim
ve yikim) hizlandig: i¢in alkalen fosfataz diizeyi
de yiiksektir. Hipoparatiroidide ise bu etkilerin
tersinin gérilmesi beklenir.

Parathormon (PTH) Etkileri:

«  Kemiklerden kalsiyum ve fosforun rezorpsiyonunu
arttirir.

« Bobreklerden kalsiyum geri emilimini arttirir ve
fosfor atilimini arttirir.

« Bobreklerden sodyum, bikarbonat ve amino
asitlerin geri emilimini azaltir. Magnezyumve H+
iyonlarinin geri emilimini arttinr. Hiperkloremik,
anyon agiglI normal metabolik asidoza neden
olur.

« Bobrekte 1-alfa hidroksilaz enzimini aktive
eder. 1.25(0OH), D vitamin sentezini arttinr.
Bagirsaklar Gzerindeki etkisini D vitamini
araciligiyla gergeklestirir (Bagirsaktan kalsiyum
ve fosfor emilimini dogrudan arttirmaz).

Dogru cevap: B

7. Yuvarlak yiiz, metakarp ve metatars kisalig! olan

bir hastada asagidakilerden hangisinin bulunma
olasiligi en yiiksektir? (Sonbahar 92)

A) Paratiroid adenomu

B) Paratiroid kanseri

C) Pseudohipoparatiroidizm

D) Sipple sendromu (MEN tip Il A)
E) Tersiyer hiperparatiroidi

Pseudohipoparatiroidizmde parathormonun
kemik ve bObrekteki reseptérierinde direng
gelisimi s6z konusudur. Hastada hem gelisimsel
iskelet patolojileri hem de hipoparatiroidi
laboratuvar bulgular: gordliir.

Pseudohipoparatiroidizm
*  Kemik ve bébreklerde PTH'ya cevap azalmistir.
Bu ylizden hipokalsemi ve hiperfosfatemi ile
birlikte iskelet ve gelisimsel anormallikler
goralir.
« Kisa boy, yuvarlak yiiz ve brakidaktili
(metakarpal kemiklerde kisalik) gorulir

Diger siklarda ise hiperkalsemi gorilir ve geligimsel
iskelet deformiteleri beklenmez.

“Kalsiyum metabolizma bozukiuklan” baslkl

tabloya bakiniz.

Dogru cevap: C

iLGIiLi NOTLAR

Hipoparatiroidi,
kandidiazis, primer
adrenal yetmezlik
(Addison hastaligi) = Tip
1 OPG

Genetik mutasyon: AIRE




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 117

117.Asagidaki klinik bulgulardan hangisinin makrofaj aktivasyon sendromunda (MAS) goriilmesi en az olasidir?

A) Trombositopeni
B) Notrofili

C) Koagtilopati

D) Hiperferritinemi
E) Hemofagositoz

Dogru Cevap:B

Klinik Bilimler 117. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
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Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilirdi: 6. Sistemik 'juvenil idiyopatik artrit tanvstyla izlenen 4
yasindaki kiz hastada olusan enfeksiyon sonrasi,

Antiniikleer antikor (ANA) pozitifiigi juvenil idiyopatik artrit (JIA) genel durum bozuklugu ortaya ¢ikiyor.

dusiinilen cocuklarda istenmesi gereken en o6nemli tarama

testidir. Makrofaj aktivasyon sendromu diisiiniilen
bu hastada, asagidaki degerlendirmelerden

ANA daki hastalikl hangisinde pozitiflesmez? 5

(SO,,b,:ifg'ofs BEN?ER;) == L hangisinin taniya y“ardamm olma olasihgi en azdir?

A) Psoriatik artrit B) Sistemik JIA L L

C) Oligoartikuler JIA D) Poliartikiller JIA A) Ferritin dl‘.’lzeyi

E) Sistemik lupus eritematosus B) Trigliserit diizeyi
Dogru cevap: B

C) Kemik iligi aspirasyon biyopsisi
D) Kan sekeri duzeyi
E) Fibrinojen dlzeyi

Yas!, klinigi, hastaligin slresi ile tipik bir
oligoartikiler basfangich jlivenil idiyopatik artrit
(JIA) ife uyumiu bir hasta. Bu olgularda anitiniikleer,
antikor (ANA), hastaligin erken baslangici ile hem

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

de Kronik (veit ile iliskisinden dolayr oldukc¢a Asagidakilerden hangisi makrofaj aktivasyon
6nemlidir ve siklar arasinda taniya en ¢ok yardimci sendromunda  beklenen bulgulardan  birisi  degildir?
olacak tetkiktir. Eritrosit sedimentasyon hizi ve (Sonbahar 2017 BENZERI)

CRP birer akut faz reaktani olup, her turl artritte A) Trigliserid artisi

artabilir. Spesifik bir taniya gétiirmez. B) Ferritin artist

C) Karaciger enzim diizeyinin artisi
D) Fibrinojen artisi

OLIGOARTIKULER JIA E) Sedimentasyon dustikligu
Artrit asimetriktir ve daha gok alt ekstremitenin biiyik Dognu cevap: D
eklemleri tutulur. Tek basina kalga tutulumu hicbir i el :
zaman beklenmez. Makrofaj aktivasyon sendromu (MAS) i¢cin 6ncelikle
e o laboratuvar tani kriterleri bilinmeli. Bu Kkonuda
En sik goriilen tipidir. 4 yas altinda kizlarda siktir. daha ¢ok kelime oyunlari yapilir. Sedimentasyon
ANA pozitifligi, asemptomatik anterior Gveit icin ve fibrinojen artmaz azalir, trigliserit ve ferritin
risk olusturur. Ayrica ANA pozitifligi, daha erken yasta azalmaz artar vb.
baslangig, kiz cinsiyet, asimetrik artrit ve daha az ¥ <
sayida eklem tutulumu ile iligkili bulunmustur. Makrofaj —aktivasyon sendromu; ba§ dokusu
hastaliklan arasinda, g¢ocuklarda bu duruma en
m,  Oligoartikiiler JIA’da kétii prognoz gok yol agan hastalik JIA'dir. Sistemik JIAin nadir
) : —— PP fakat fatal bir komplikasyonudur. Tani koymada ferritin
% 1 G olngoartvkuler 0 " y ve ftrigliserit duzeyinde artma, fibrinojen dlzeyinde
£ 2. ANA(#) ve artrit baslangici 6 yas 6ncesi olan kizlar azalma, tamkan tetkikinde sitopeniler saptanmasi
o kronik Gveit gelisimi icin riskli gruptur. Persistan ile kemik iliginde hemofagositozun gésterilmesi tani
s kontrol edilemeyen anterior tveit korlige yol agabilir kriterlerindendir. Kan sekeri duzeyinde belirli bir
- Ancak artritin siddeti ile Gveit arasinda iliski yoktur. degisiklik beklenmez ve tanida basvurulan tetkiklerden
E ANA pozitifliginin en sik gérildugi JIAtipi, oligoartikiiler biri degildir.
olandir.

Tani koymada kullanilan kriterler:

Sistemik JIA'da ANA ve RF pozitifligi beklenmez. Laboratuvar kriterler:

. Sitopeni

. Karacigerfonksiyon testlerinde bozukluk
. Hipofibrinojenemi

. Sedimantasyon dusuklugu

. Hipertrigliseridemi

. Hiperferritinemi

. Hiponatremi

Lditfen bu béliimiin 3 no’lu sorusunun agiklamasina
bakiniz.

Dogru cevap: B

5. Asagidaki jlivenil idiyopatik artrit tiplerinin
hangisinde kronik liveit geligme riski gn vilksektir?
(llikbahar 2005) . Hipoalbiminemi
A) Sistemik tip . Artmis sCD25 ve sCD163
B) Romatoid faktor pozitif poliartikller tip Klinik kriterler
C) ANA pozitif oligoartikiler tip

OO NOOODEWN =

D) HLA B27 pozitif tip ; - agir;iyen g?rsistan (>38°C) ates

E) Seronegatif poliartikiler tip 3‘ i Ir;nor::galil

Juvenil idiyopatik artritte klinik olarak iridosiklit 4: Lgnfadenogpati

akut veya kronik olarak gérilebilir. Oligoartikiler 5. Hemorajiler

tip JIA, ANA pozitifliginin en belirgin oldugu ve 6. SSS disfonksiyonu (bas agrisi, nobet, letarji,

iiveit gelisme riski en yiiksek olan tiptir. Ozellikie
kronik (iveit riski en ¢cok bu gruptadir.

koma,disoryantasyon)

Dogru cevap: C




A) Distal tip 1 renal tibller asidoz
B) Liddle sendromu

C) Fanconi sendromu

D) Gitelman sendromu

E) Tip 1 Bartter sendromu

Dogru Cevap:D

622 4 TUM TUS SORULARI

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 120

120.Yirmi iki yasindaki erkek hasta 6 aydir siren halsizlik ve gabuk yorulma sikayetleriyle basvuruyor. Bilinen hastaligi olmayan ve soy
gecmisinde 6zellik saptanmayan hastanin arteriyel kan basinci 120/80 mmHg olarak olgultyor. Laboratuvar tetkiklerinde serum
kreatinin 0,6 mg/dL, sodyum 133 mmol/L, potasyum 2,8 mmol/L, klor 90 mmol/L, bikarbonat 32 mmol/L ve magnezyum 0,6 mg/dL
(Normal: 1,6-2,6 mg/dL) bulunuyor. Idrar tetkiklerinde proteiniri ve hematiiri saptanmiyor.
Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Otozomal resesif polikistik bébrek hastaliginda,
yenidogan déneminde bilateral blyuk, diffiz ekojenik
ve kortikomeddlller diferansiyasyon kaybi olan
bobrekler, mikrokistler ve bazen makrokistler (>2
cm) gorulur. Eslik eden Konjenital hepatik fibrozise
bagl hepatosplenomegali, bakteriyel kolanjit ve portal
hipertansiyon siktir.

Meckel-Gruber sendromu, korpus kallozum
agenezisi, ensefalosel, polidaktili, polikistik bébrek
hastaligi, hepatik duktal displazi ve Kistler ile
karakterize bir hastaliktir.

Klinik Bilimler 120. soru

Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 622

Gitelman sendromu, bir renal tiibliler hastalik
olup distal tublldeki Na-Cl kotransport (NCC)
kanal bolgesindeki bozukluk ile ortaya gikar.
Hipokalemik metabolik alkaloz vardir. Uriner kalsiyum
atihmi  azalmisken, magnezyum atilimi  artmistir
(hipermagneziri). Hepatorenal fibrokistik hastalik

nedenleri arasinda degildir.

Dogru cevap: D

3. Asagidaki hastaliklardan hangisinde aminoasidiiri
beklenen bir bulgu deqildir? (Ilkbahar 90)

A) Rasitizm B) Fankoni aplastik anemisi
C) Wilson sendromu D) Renal tubuler asidoz
E) Hartnup hastalig

Sinav heyecani ile okuma hatasi yapiimazsa ¢cok
kolay bir soru. Seceneklerde verilen hastaligin
proksimal tiibdl bozuklugu olan Fankoni sendromu
olmadigina, herediter kemik iligi yetmezligi yapan
Fankoni anemisi olduguna dikkat edin yeterli.

Bu soru bobrekten aminoasid kaybi ile birlikte
olan durumlarin bilinmesini istemektedir. Fankoni
sendromuna yol agan yani proksimal tibul bozukluguna
sebep olan tim hastaliklar, aminoasidlerin kaybina yol
acabilir. Proksimal tubulden fosfat kaybi da ayrica
rasitizme sebep olacagindan burada yine Fankoni
sendromu kastedilmektedir.

Wilson ve Lowe sendromlarinin da Fankoni sendromu
yapan nedenler iginde yer aldiklari unutulmamalidir.
Renal tubller asidoz tipleri iginde tip Il (proksimal tip),
proksimal tibl bozukluklar ile karakterizedir.

Metabolik hastaliklardan proksimal tibili bozan tum
hastaliklar burada secenekler icinde yer alabilecekken
(Galaktozemi, Fruktoz intoleransi, Van-Gierke hastalig
gibi), noétral aminoasitlerin atiimi ile karakterize
Hartnup hastaliyi da sinaviarin 6nemli ve gbzde
konularindan olup, bu hastalarda 9 tane aminoasidin
kaybinin s6z konusu oldugu unutulmamalidir.

Fankoni aplastik anemisi, isim benzerliginden
yararlanilarak, konuyu tam hatirlayamayanlar ama
sadece Fankoni kelimesini hatirlayanlar icin adeta
tuzak bir sik olarak yer almakta. Fankoni anemisi,
konjenital aplastik anemi olup kemik iligi yetmezligi
ve pansitopeni ile karakterizedir.

Fankoni aplastik anemisinde aminoasidliri gériiimez.
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Dogru cevap: B

4. Asagidakilerden hangisi proksimal tiibiilii etkileyerek

renal tiibiiler asidoza yol agar? (Sonbahar 96)

A) Hiperkalsitri B) Hiperoksaluri
C) Sistinosis D) Kriyoglobulinemi
E) Hartnup hastalgi

Sistinosis ya Fankoni sendromu yapmasi ya
da hipotiroidiye neden olmas! ile sorulur. Hatta
cocuklarda Fankoni sendromuna en ¢ok yol acan
metabolik hastalikur.

Proksimaltiibiillerde, asit-bazdengesininkorunmasinda
en onemli mekanizma, tubul hicresindeki hidrojen
iyonunun, intraluminal sodyum ile yer degistirmesidir.

Proksimal renal tiibliler asidoz;

« Alkaliidrar pH'si

+ Idrarla bikarbonat kaybi

* Serum bikarbonat seviyesinde hafif disme ile
karakterizedir.

+ Bikarbonat reabsorbsiyonunun % 80-90'1 proksimal
tubullerde gerceklesir. Bu nedenle proksimal tibult
bozan durumlar Tip Il RTA yaparlar.

Sistinozis, lizozomal membranlardan sistin
transportunda, tasiyici protein eksikligine  bagl
gelisen lizozomal depo hastaligidir. Sistin kristalleri
retikiiloendotelyal sistemde (Ki ve lenf bezleri)
ve parankimatoz organlarda depolanmistir. Fankoni
sendromu (en hizli hasar renal tibullerde olur),
gelisme geriligi ve hipofosfatamik rikets goérdlir.
Progresif bobrek degisiklikleri, bébrek yetmezligine
neden olur (sistinozis, Fankoni sendromunun en
sik nedenidir). Proksimal tiibiilden bikarbonat
kaybina bagli asidoza neden olur.

Proksimal renal tiibiiler asidozun diger nedenleri:
* Fankoni sendromu
* Lowe sendromu
* Galaktozemi
* Herediter fruktoz intoleransi
* Tirozinemi
« Tip | ve Xl glikojen depo hastaligi
* Metilmalonik asidemi
» Wilson hastaligi
* Dent hastaligi
» Meduller kistik hastalik
* Agir metal zehirlenmesi
* Gunu gegmis tetrasiklin kullaniimasi
« interstisyel nefrit

Hartnup hastaliginda nétral aminoasidiri gérulur,
triptofan eksikligine bagl pellagra olusur.

Hiperkalsiliri, spot idrar kalsiyum/kreatinin oraninin iki
yas Ustl cocuklarda 0,21'in Uzerinde olmasi veya idrar
ile atilan kalsiyumun 4 mg/kg/ glin’iin Gzerinde olmasi
seklinde tanimlanir. Nefrolitiyazis olusumuna ve idrar
yolu enfeksiyonlarina zemin hazirlar. Hiperkalsitri
renal tubuller asidoz I'de gorulebilir.

Hiperokzaliiri bébreklerde nefrokalsinozis, tekrarlayan
nefrolitiazislere neden olur.

Kriyoglobiilinemi, kanda sogukta coken sicakta
¢dzunen immunglobulin yapisinda anormal proteinler
olan kriyoglobdlinlerle olusur. Bircok hastalik sirasinda
ortaya ¢ikabilir ve Hepatit C gibi enfeksiyonlar, bazi
otoimmin hastaliklar ve malignitelerde goralur.

ILGILi NOTLAR




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 124

124 .DNA tamir mekanizma defekti nedeniyle yasamin erken donemlerinden itibaren ¢cok sayida bazal hiicreli karsinom, yassi
hiicreli karsinom ve melanom gelisimiyle karakterize genodermatoz asagidakilerden hangisidir?

A) Gorlin sendromu

B) Bazex sendromu

C) Okulokutan6z albinizm

D) Kseroderma pigmentozum
E) Li-Fraumeni sendromu

Dogru Cevap:D

PEDIATRI> 559

EBV ile iligkili benign proliferasyonlar arasinda oral
tuyla hucreli I16koplaki (asil olarak AIDS'li erigkinlerde)
ve lenfoid interstisyel pnémoni (primer olarak AiDS'li
cocuklarda) yer alir.

Malign EBV iligkili olusumlar arasinda Nazofarengeal
karsinom, Burkitt Lenfoma, Hodgkin lenfoma,
lenfoproliferatif hastaliklar ve leiomyosarkoma vardir,

Dogru cevap: C

5. Asagidaki hastaliklardan hangisi, alfa fetoprotein
yliksekligine neden olmaz? (llkbahar 2016 Orijinal)

A) Yolk kesesi timori

B) Tirozinemi tip 1

C) Hepatoblastom

D) Ataksi-telanjiektazi

E) Embriyonel rabdomiyosarkom

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilirdi:

Alfa-fetoprotein dlzeyi yliksek saptanan bir c¢ocukta
agagidaki hastaliklann hangisinin bulunma olasilig: gn azdir?
(likbahar 2016 BENZERI)

A) Akut viral hepatit

B) Tip 1 Tirozinemi

C) Hepatoselliler karsinom
D) Ataksi-telenjiyektazi

E) Wilms timoru

Dogru cevap: E

Cocukluk déneminde alfafetoprotein yiiksekligi
yapan durumlar;

Hepatoseliiler karsinoma

Hepatoblastom ¢ocukluk ¢adl tumérlerinden alfa
fetoprotein yiiksekligi ile karakterize en onemli
timorlerdendir. Hem tanida hem de tedavi sonunda
bu tumérlerde alfa fetoprotein ile izlem yapilir.

Germ hucreli Tumorler (Embriyonik karsinoma,
teratokarsinoma, yolk kesesi tumérleri)

Kanserler (Gastrik, biliyer, pankreatik, akciger,
meme, renal, kolorektal, testis)

KC hastaliklan (Akut viral hepatit, alkol veya ilaca
bagh KC hasar, siroz, akut KC yetmezligi, KC
rejenerasyonuna neden olan durumlar)

Herediter hastaliklar (Ataksi telenjiyektazi, Tip 1
Tirozinemi)

Tirozinemi Tip | (Hepatorenal Tip): Otozomal resesif
gecen, fumaril asetoasetat hidrolaz enzim aktivitesi
eksikligi sonucu gelisen, karacigerde yetmezlik
bulgular, siroz ve ilerleyen dénemde hepatoseliiler
karsinom, bobrekte renal tubller islev bozuklugu
(Fankoni sendromu) ve vitamin D'ye direngli rasitizm
ile karakterize bir metabolik hastaliktir. Serum alfa-
fetoprotein duzeyleri yiukselmistir. Kesin tani serum
ve idrarda sliksinilasetoasetat ve siiksinilasetonun
arttiginin gésteriimesi ile konur.

Hepatoblastom ve Yolk kesesi tlimorii, cocukluk
cadl tumdrlerinden alfa fetoprotein yiksekligi ile
karakterize en énemli timorlerdir. Hem tanida hem de
tedavi sonunda bu timorlerde alfa fetoprotein ile izlem

yapilir.

Ataksi telenjiyektazi de immun yetmezlikler icinde
cilt bulgular ve nérolojik bulgularin 6n planda oldugu,
hastaligin dustnildiginde alfa fetoprotein dizeyinin
adeta bir tarama testi gibi kullanildid! bir hastaliktir.

Rabdomyosarkom cocukluk cad malign timorleri
icinde en sik gorilen yumusak doku tuméri olmasi
nedeniyle 6zel bir 6neme sahiptir. En sik gortilen alt tipi
de embriyonel tipdir ve alfa fetoprotein yiiksekligi ile
birliktelik gostermez. Rabdomyosarkom g¢ocuklarda
vajina, mesane gibi genitolriner bolgelerde gérulebilir ve
bu 6zel bdlgelerdeki yerlesim botroid rabdomyosarkom
adini alir.

Ayrica, seminoma ve disgerminoma ile germ
hiicreli tiimoérlerden stroma ve ylizey epitelinden
kéken alan tiplerinde alfa fetoprotein diizeyleri
artis gostermez.

Wilms tiimoériinde de alfa fetoprotein diizeylerinde
artig goriilmez.

Dogru cevap: E

6. Asagidakilerden hangisi ailevi ya da genetik olarak

kansere yatklnllk olusturan durumlardan biri
dedildir? (Ilkbahar 2007)

A) Ataksi-telanjiektazi

B) Nérofibromatoz tip |

C) Duchenne tipi muskuler distrofi
D) Trizomi 21

E) Kseroderma pigmentosum

Cocuklarda kanser riskinin yiizlerce Kat arttigi

DALl SO UL TR SIS

A Klinik Bilimler 124. soru
TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl

Mal| Sayfa 559

Kromozomal kirik sendromlari: Bloom sendromu,
Fankoni anemisi, kseroderma pigmentosum, ataksi-
telenjiektazi, Nijmegan-breakage sendromu, Werner
sendromu

* Genetikcilthastaliklari: Kseroderma pigmentosum,
ataksi-telenjiektazi, dogumsal diskeratoz,
norofibromatozis |, tiberoskleroz, von Hippel-Lindau
Sendromu

* Gebelikte annenin kullandiyi  dietilstilbestrol,
kiz cocuklarda adolesan dénemde vajinal
adenokarsinoma sebep olmaktadir.

Ataksi-Telenjiyektazi: Lenforetikller malignensi riski
basta olmak Uzere kanser riski artmistir,

Klinik Bilimler 124. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 559

Kseroderma pigmentozum: Malign deri tumorleri
(skuamoz hucreli kanser, malign melanom), sarkoma
riski artmistir.

Duchenne tipi muskiiler distrofide malignite riski
yoktur.

Dogru cevap: C
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 127

127.Bipolar bozukluk tanisiyla takip edilen 40 yasindaki kadin hasta rutin kontrol icin bagvuruyor. Son 6 ayda yaklasik 8 kilo alan hasta
surekli uyumak istedigini, gok halsiz oldugunu, kabizlik gektigini, dikkat daginikligi ve unutkanlik yakinmalarinin oldugunu, kitap bile
okuyamadigini belirtiyor. Oykiisiinden hastaligina yonelik 8 yildir lityum kullandidi, 6 yildir remisyonda oldugu ve bilinen baska bir
hastaligi olmadigi 6greniliyor. Muayenesinde hastanin el ve ayaklarinda sislik ile cildinde kuruma saptaniyor.
Bu hastada asagidakilerden hangisinin saptanmasi en olasidir?

A) Karaciger fonksiyon bozuklugu

B) Bobrek fonksiyon bozuklugu

C) Kanda elektrolit dizeyinde bozulma
D) Tiroid fonksiyon bozuklugu

E) Lityum intoksikasyonu

Dogru Cevap:D

422 4TUM TUS SORULARI

- Fenilketoniiri: Topuk kaninda fenilalanin dlgllerek
taranir. Topuk kani ideal olarak 24. saatten sonra,
yani bebek birka¢ kez anne sitlu aldiktan sonra
alinir. Topuk kani fenilalanin diizeyi yiiksek saptanan
bebekler sevk edilir.

- Biyotinidaz eksikligi: Topuk kaninda enzim
aktivitesine bakilarak taranir. Enzim aktivitesi dusuk
saptanan bebekler sevk edilir.

- Kistik fibrozis: Topuk kaninda immiunreaktif
tripsinojen diizeyi élcllerek taranir. imminreaktif
tripsinojen duzeyi ylksek saptanan bebekler sevk
edilir.

Ulkemizde birkag pilot bolgede 21-hidrokilaz
eksikliginin taramasi ile ilgili calismalar 2019 yili itibari
ile genisletilerek devam etmektedir. Topuk kaninda 17-
OH progesteron dizeyi bakilarak taranir ve 17-OH
progesteron dizeyi ylksek saptanan bebekler sevk
edilir.

Dogru cevap: A

20. Hipertiroidi nedeniyle propiltiyourasil kullanmakta olan
bir hamile kadinin gocugunda_ asagidaki etkilerden
hangisinin goriilmesi beklenir? (llkbahar-89)

A) Guatr

B) Hipertiroidi

C) Hipoparatiroidi

D) Graves hastaligi
E) Hashimoto tiroiditi

Gebelikte bazi ilaclarin c¢ocuklarda cok 6nemli
etkileri olabilmekte ve neredeyse bazi ilaglar bazi
etkilerle 6zdeslesmis durumda. Propiltiyourasil de
bunlardan biri.

Dogru cevap: A

21.Asagidakilerden hangisi endemik kretenizmin
nérolojik bulgularindan biri degdildir? (Ilkbahar 2004)

A) Sagirlik

B) Konviilzyon

C) Mental retardasyon

D) Klonus

E) Ekstrapiramidal bulgular

Sinavin belki de en zor sorularindan: Endemik
kretenizmde nérolojik tutulum oldugunu bilmek
yeterli  degil, bulunan bulgularin  yanisira
bulunmayan da bilinecek.

Endemik kretenizm bulgulan arasinda mental
retardasyon, sagirlik ve konvilziyonlar siklikla géraldr.
Nadir olarak pramidal sistemin diger bulgulan ve agir
olgularda koma gelisebilir. Ancak ekstrapiramidal
bulgular beklenmez.

Endemik guatr diinyada en sik gériilen tiroid
hastaligidir. Endemik iyot eksikliginin bulundugu
boélgelerde edinsel hipotiroidinin ve guatrin en sik
nedenidir. Gebelikte annede var olan iyot eksikliginin
fetusda yol agtigi bozukluklar:

Endemik guatr dinyada en sik gorilen tiroid
hastaligidir.
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Klinik

Fetus ve yenidogan

» Endemik kretenizm iyot eksikliginin en agir
sonucudur ve iki tipi vardir:

- Norolojik tip: Zeka geriligi, sagirhk,
konusamama, spastik displeji, sasilik, piramidal
belirtiler (klonus, DTR’lerde artma, Babinski
pozitifligi) onemli ozellikleridir. Guatr vardir
ama tiroid fonksiyonlari normal veya hafif
bozuktur. Puberte normal gelisir ve erigkin
boylari normaldir.

- Miksédematdz tip: Zeka geriligi, cucelik,
sagirhik, konvulsiyon, klonus ve piramidal
belirtiler. Guatr yoktur (tiroid bezi atrofiktir),
hipotiroidi ve miksédem vardir. Seksuel gelisim
geriligi ve buytme geriligi vardir.

22.Akkiz hipotiroidinin en sik gériilen nedeni
asagidakilerden hangisidir? (Ilkbahar 2005)

A) Sistinozis B) Histiositozis
C) Lenfositik tiroidit D) lyotlu ilaglar
E) Radyasyon

Dogru cevap: C
Cocuklarda konjenital hipotiroidi kadar olmasa
da edinsel hipotiroidi nedenleri 6zellikle de en
stk neden olan Hashimoto tiroiditi diger adiyla
(Lenfositik tiroidit) cokca sorulur.
Cocukluk ve adélesan yas grubunda en sik akkiz
guatr ve hipotiroidi nedeni lenfositik tiroidit'tir.
(Hashimoto tiroiditi, kronik otoimmun tiroidit)
Sistinozis gocukluk ¢aginda en sik proksimal tubul
bozukluguna neden olan hastalik olarak bilinir. Bir
diger ozelligi de hipotiroidiye neden olmasidir.
Langerhans hiicreli histiyositozis en ¢ok iskelet
sistemini tutsa da cildi tutup egzema-dermatit yapmasi
ve MSSyi tuttugunda diabetes insipidusa neden
olmasi ile bilinir. Ayrica hipotiroidiye de neden olabilir.

Cocukluk Gaginda Edinsel Hipotiroidi Nedenleri

»  Otoimmiin
- Hashimoto tiroiditi
- Otoimmun poliglandiler sendrom tip | ve Il

« lyatrojeni
- llaglar:

Klinik Bilimler 127. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 422

digerleri Interreron, tangomid,
aminoglutetimid

- Radyasyon

- Radyoaktif iyot

- Tiroidektomi

«  Sistemik hastaliklar

- Sistinozis
- Langerhans hucreli histiositoz

» Karacigerin dev hemanjiomlari (tip 3 iyodotironin
deiyodinaz)

Dogru cevap: E




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 131

131.Kirk yagindaki kadin hasta yogun emosyonel stres sonrasi huzursuzluk, ellerde ve agiz kenarinda uyusma ile baldirinda kasiima
sikayetleriyle basvuruyor. Oykisiinden 3 ay 6nce tiroidektomi gecirdigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde boynunda kolye tipi kesi izi
gorulen hastanin her iki Ust ekstremitesinde parestezi ve "ebe eli" bulgusu saptaniyor. Elektrokardiyografide QT mesafesinde uzama
tespit ediliyor.
Bu hastada gelisen en olasi elektrolit bozuklugu asagidakilerden hangisidir?

A) Hipokalemi

B) Hiperkalemi

C) Hipokalsemi

D) Hiperkalsemi

E) Hipomagnezemi

Dogru Cevap:C

Soruda verilen tim

anahtar noktalar bir arada
426 4TUM TUS SORULARI cok net bir sekilde soruyu
yaptiriyor

Kolestaz ve anoreksiya nevroza da cocuklarda Tedavi:

hiperlipidemiye neden olan hastaliklar arasinda yer alir. . Kalsiyum ve kalsiyum emilimini artirmak icin

Ancak hiperlipidemi hipertiroidinin dedil, kalsitriol verilir.

hipotiroidinin beklenen bir bulgusudur. %
Dogru cevap: D

gru cevap: & . R R . :

e 2. Asagidakilerden hangisi hiperkalsemi nedeni

dedildir? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Subkutan yad nekrozu

B) Multipl endokrin neoplazi Tip 1
C) infantil hipofosfatazya

D) Asiri dozda D vitamini alimi
E) DiGeorge sendromu

PARATIROID BEZi HASTALIKLARI

1. Ug yasindaki erkek gocuk atessizken jeneralize tonik
nébet yakinmasiyla acil servise getiriliyor. Laboratuvar
incelemesinde serum kalsiyum 5.4 mg/dL ve fosfor 7.3
mg/dL olarak saptaniyor.

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s$6yle de sorulabilirdi:
Renal fonksiyonlari normal olan bu hastada
en olasi tan asaéldakilerden hangisidir’ Bir aylik yenidogan bebekte hipokalsemik konvilziyon ve

: konjenital kardiyopati saptaniyor.
(Ilkbahar 2015 Orijinal) ; ik
Bu gocukta bu bulgulara yol acabilecek en olasi tam

A) Hipofosfatazya asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2013 BENZERI)
B) Hiperfosfatazya A) Heiner sendromu
C) Osteogenezis imperfekta B) Williams sendromu
< iR C) Hipofosfatazya
D) H'PQF’a ratiroidizm D) Jansen metafizyel kondrodisplazi
E) Nutrisyonel rikets E) Di George sendromu

Dogru cevap: E

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

Hipoparatiroidisi olan bir cocukta agsagidakilerden hangisinin Hip o;(als’;e i :e hip elrkag.e g’ nedenle: hemrf;g
gbriilmesi beklenmez? (ilkbahar 2015 BENZERI) Soruiur, nem ae soruian O George senaromu 1Us
tarihinde en ¢ok sorulan sendromlardan birisidir.

é)) :;‘r’:ggﬁ:m' g; ol iyl Cocukluk yas déneminde hiperkalsemi etiyolojisini
E) Bazal gangliyonda kalsifkasyon sorgulayan ve zorluk diizeyi olarak kolay olarak
Dogru cevap: D degerlendirilebilecek bir bilgi sorusudur.

ST oy Di George Sendromu ozet olarak hipoparatiroidi
Klinik Bilimler 131. soru ve buna bagl hipokalsemi, timus yoklugu, immin
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl yetersizlik, arkus aorta defektleri ve mikrognati ile
Sayfa 426 seyreden bir tablodur,

Subkutan yad nekrozu, multipl endokrin neoplazi
. TpoKalsenm ve niperostatemisi olan  pir cocuka |

Tip 1, infantil hipofosfatazya, asiri dozda D vitamini
alimi ise aksine gocukluk doneminin baslica énemli
hiperkalsemi nedenleri arasindadirlar.

ilk akla gelecek tani hipoparatiroidi olmalidir. Renal
fonksiyonlar bozuk olan gocuklarda da hiperfosfatemi
ve hipokalsemi gelisebilecegi de unutulmamalidir.

Hipokalsemi ve kardiyak anomali (trunkus arteriosus,
buylk arter transpozisyonu vb) olan dismorfik ytzu
olan bir sut gocugunda Di George sendromu; kardiyak
anomali (supravalvuler aort stenozu) ve hiperkalsemi
ile dismorfik yltz gorinimu olan bir siit gocugunda ise

Hipofosfatazyada hiperkalsemi, nutrisyonel riketste
hipokalsemi  ve  hipofosfatemi,  osteogenezis
imperfekta'da ise serum kalsiyum ve fosforu normal
iken tekrarlayan kirik olur.

Klinik ve laboratuvar bulgulari: Williams sendromu digunulmelidir.
* Kas kramplari, tetani, karpopedal spazm, pozitif Heiner sendromu inek sttine bagh gelisen pulmoner
Chovestek ve Trousseau belirtisi, konvulsiyonlar hemosideroz tablosudur.

* Diyare, fotofobi, EKG de QT wuzamasi,
laringospazm

* Disvetirnak gelisiminde defekt, subkutanz dokular
ve bazal ganglionlarda ektopik kalsifikasyon,

Hipofosfatazya hiperkalsemi yapar. Radyolojik
goruntilemede kemiklerin ¢ok net belli olmamasi
onemlidir. ALP duzeyi de gok dusuktir.

timaklarda enine gizgilenme Jansen tipi metafizer kondrodisplaziye yol acan

*  Serum kalsiyumu disuk, serum fosfati yiksek, neden 3."kromozomda yer alan Paratiroid Hormon
idrar fosfat azalmis, tubuler fosfat reabsorbsiyonu 1 Reseptor (PTH1R) genindeki bozukluktur. Kanda
(TPR)> %90, alkalen fosfataz (ALP) normal veya kalsiyum dlzeyi yiksekligi ve nefrokalsinozis ile
azalmistir birliktedir.

* Hipoparatiroidi ile birlikte bulunan diger anomalilere Dogru cevap: E

o Dagl Katarakt gorurepinr.

* Hipokalsemiye ragmen PTH artisinin olmamasi
tipiktir,
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 136

136.1. BCG asisi
Il. Pnémokok asisi
Ill. Haemophilus influenzae tip B asisi
IV. Meningokok asisi

Yukaridakilerden hangileri dalak disfonksiyonu olan ¢cocuga 6zellikle 6nerilen asilardandir?

A)l, 1l velll
B) [ ve IV

C) I, lllve IV
D) II, lll ve IV
E) Il ve lll

Dogru Cevap:D
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ve Bagisiklama
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Klinik Bilimler 136. soru

tim canli astlar kontrendikedir. Fagosit defektlerinde
ve dogal immin sistem bozukluklarinda (IFN-gamma/
alfa, IL-12/12R, STAT1 eksiklikleri) tim canli asilar
kontrendikedir. Kronik granilomatéz hastalik da bir
fagosit defekti olmasina ragmen sadece BCG gibi
canl bakteri agilari kontrendikedir. Diyabetes mellitusu
olan veya asplenik hastalarda canl influenza asisi
kontrendikedir. Kompleman eksikliklerinde canli
virlis asilan dahil tlim asilar yapilabilir.

Dogru cevap: C

13. ik asisi iki aylikken yapilan ve sonradan higbir asisi

yapiimayan bebek bir yasinda asi igin geldiginde,
asllanmanin siirdiirlilmesindeki en uyqun yaklasim
asagidakilerden hangisidir? (ilkbahar 90)

A) ik agidan sonrakiler yapilir.

B) Asilanmaya yeni bastan baslanir.
C) Son rapel yapilir.

D) Son iki rapel yapilr.

E) Karma as! yapilir.

Asilamada gok basit ve 6nemli bir kural: Agilamaya
kalindig: yerden devam edilir.

Asilamaya ara verilen veya asllamaya ge¢ gelen
hastalar igin yeni bir program cikarmaya veya ek doz
vermeye gerek yoktur. 2-14 ay arasinda asilamaya
ara veren ve tekrar basvuran hastalarnn asilarina,
ayni doz ve siirede, ayni asi protokoli iginde kaldigi
yerden devam edilir.

1 yas Uistli hig agilanmamis gocuklarda asilama semasi;

Asi takviminde belirtlen araliklara gore asilar
tamamlanamamis cocuklarda dnceki asi dozlarinin
tekrar yapiimasina gerek yoktur. Aradan uzun bir sure
gecmis olsa bile, asilamaya birakilan yerden devam
edilir, eksik asili gocuk saptandiginda yasina uygun
olarak yukaridaki semalara gore asilari tamamilanir.
Asilamada duraksama veya eksik yapiimasi
durumunda astlamaya kalindigi yerden devam
edilir. Yeni agi semasina baslaniimaz.

Dogru cevap: A
14. Konjenital isitme kaybi tanisi alan ve kohlear

implantasyon planlanan bir gocukta asagidaki
astlardan hangi‘si, asllama programi iginde mutlaka
yer almalidir? (Ilkbahar 2016 Orijinal)

A) Hepatit A asisi

B) Pnomokok asisi

C) Difteri-Bogmaca-Tetanoz asisi
D) Sugicegi asisi

E) Meningokok asisi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilirdi:

immunitesi normal bir cocukta asagidaki durumlardan
hangisinde pnomokok PCV13 asisi rutin asilama

programinda mutlaka ver almalidir? (likbahar 2016 BENZERI)

A) Atopik dermatit

B) Koklear implant uygulamasi

C) Afrika seyahati

D) Ku¢iik sekundum atrial septal defekt
E) Herediter anjio6dem

Dogru cevap: B

Sorununamacitkapsdilliibakteriasiendikasyonlarinin
bilinip bilinmediginin sorgulanmasidir. Bu agidan
bakinca orta zorlukta bir sorudur.

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 356

——aSTTIONERE ST AP U AT TaE YT ST

Kapsiillii bakteri enfeksiyonu igin risk

gruplan ve polisakkarid as1 endikasyonlar:

Immiincomponent ¢ocuk:
« Kronik kalp hastalig (Siyanotik

konjenital kalp hastaligi)

« Kronik akciger hastalid) (Astim)

« JDM

« BOS kacad

« Kohlear implant

« Anatomik ve fonksiyonel
aspleni

immiinkomprimize durumlar:

PCV s I

: « KBY
(Pnmokok) « Nefrotik sendrom

Immiinsiipresif veya radyasyon
tedavisi
Maligniteler (l6semi, lenfoma)
« Solid organ transplantasyonu
« Immiin yetmezlikler
MCV4 « Anatomik ve fonksiyonel aspleni
(Meningokok) = Kompleman eksikligi

Afrikaya seyahat edecekler
Meningokok salgini

« Anatomik ve fonksiyonel

. aspleni
Hib (H + Imminkomprimize durumlar:
influenza tip b) - HIV

- Immiinsiipresif tedavi
- Immiinglobiilin eksikligi

- Erken kompleman eksiklii'i

o pogracevap. B

15. Asagidakilerden hangisi o6zellikle Streptococcus
pneumoniae invaziv enfeksiyonlarn igin yiiksek
risk grubunda_deqildir? (Sonbahar 2016 Orijinal)

A) Orak hicreli anemi hastalar
B) HIV pozitif hastalar

C) Yenidoganlar

D) Kohlear implant uygulananlar
E) Nefrotik sendromlu hastalar

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Asagidakilerden hangisi pndomokok PCV13, meningokok MCV4
ve H.influenzae Hib agilannin yapiimasi gereken risk gruplannin
her ticiinde de bulunmaktadir? (Sonbahar 2016 BENZERI)

A) Koklear implant B) Orak hticreli anemi
C) Beyin omurilik sivisi kagaklari D) Akut I6semi
E) Mitral kapak hastalig

Dogni cevap: B

invaziv pnémokok enefksiyonuigin risk gruplannin
soruldugu bir temel bilgi sorusu. Bu haliyle orta
zorlukta bir soru.

invaziv pnomokok enfeksiyonu igin risk
gruplari:

immiincomponent gocuk:

* Kronik kalp hastaligi (Siyanotik konjenital kalp
hastaligi)

= Kronik akciger hastaligi (Astim)

ILGILi NOTLAR

Tabloda kapsulll
bakteriler olan pnokokok,
hib ve meningokok asilari
icin fonksiyonel ve
anatomik asplenide 6zel
endikasyonu oldugunu
acik ve net bir sekilde
yazmigiz.

Cok net bir sekilde
soruyu yaptiriyor.




incelemelerinde tam kan sayiminda hemoglobin 9 g/dL, |6kosit 6.500/mm
5.200/mm3, trombosit sayisi 400.000/mm?3 saptaniyor. Serum immunoglobulin dizeyleri dusuk oldugu goérulluyor.

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 137

137.Dért aylik kiz bebek agizda pamukguk, ishal ve kilo alamama sikayetleriyle getiriliyor. Oykiisiinden pnémoni nedeniyle iki kez
yatirilarak intravenoz antibiyotik tedavisi aldigi 6grenilen hastanin anne ve babasinin akraba oldugu belirtiliyor. Fizik muayenesinde
vicut agirhgr ve boyu 3 persentilin altinda ve oral moniliazis olan hastanin akcigerlerinde bilateral ral duyuluyor. Laboratuvar

, mutlak lenfosit sayisi 300/mm

3

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Agir kombine immun yetmezlik

B) Wiskott-Aldrich sendromu

C) Selektif immunoglobulin A eksikligi
D) X'e bagh agamaglobulinemi

E) Konjenital nétropeni

Dogru Cevap:A
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, mutlak noétrofil sayisi

Klinik Bilimler 137. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 400

3. Yedi aylk kiz hasta kilo alamama nedeniyle

getiriliyor. Oykisiinden; normal yolla, zamaninda,
3.000 g agirhginda dogdugu, 15 glnlikken adzinda
pamukcukla birlikte ishalinin basladigl bu nedenle iki
kez hastaneye yatirilarak tedavi edildigi, kusmasinin
olmadigl, ilk alti ay anne sutl aldigi égreniliyor. Anne
ve babasi hala-dayi gocuklan olan hastanin fizik
muayenesinde vicut agirlig 5.200 g, boyu 65 cm olup
oral moniliazis saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde
hemoglobin 9,8 g/dL, beyaz kire sayisi 6.500/mm?,
mutlak lenfosit sayisi 500/mm’, mutlak nétrofil sayisi
5.000/mm? 1gG, IgA ve IgM duzeyleri yasina gére
dusik bulunuyor. Posteroanterior akciger grafisinde
timus goélgesi saptanmiyor.

Bu hastadaki en_olasi tani asagdidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2021 Orijinal)

A) Sut cocugunun gegici hipogamaglobulinemisi
B) Kistik fibrozis

C) Agamaglobulinemi

D) Agir kombine immun yetmezlik

E) Yaygin degisken immun yetmezlik

Bu sotu, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Ug¢ aylk erkek hasta sik enfeksiyon gegirmesi nedeniyle
tetkik ediliyor. Oykusiinden 5 gunlik iken agzinda fark edilen
p ¢ugun halen gecmedigi Ggreniliyor. Simdiye dek iki kez
pndmoni, bir kez otit, ti¢c kez de direngli ishal nedeniyle yatarak
tedavi aldigi 6grenilen hastanin annesi ve babasinin birinci
derece kuzen oldugu, daha 6nce benzer yakinmalan olan bir
kardesinin ise 8ldligl ifade ediliyor. Laboratuvar incelemesinde
agr lenfopenisi ve immiinglobulin dizeylerinde disukligl fark
edilen h 1 akciger grafisinde ise timis inin
goriiliyor.

et el 1ot
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Bu hastanin gn_olas| tanisi asagidakilerden hangisidir?
(Sonbahar 2021 BENZERI)

A) Bruton agammaglobulinemisi

B) Yaygin degisken immin yetmezlik

C) Agir kombine immiin yetmezlik

D) Sit cocug 1 gegici hipogamaglobulinemisi
E) Kistik fibrozis

Dogru cevap: C

immiin yetmezlikierde ayirici tani sorgulaniyor!

yoktur, dolayisiyla lenfopeni tipiktir. Ayrica T lenfositler
B lenfositlerin plazma hucrelerine farklilagsmasini
saglayarak  imminglobulin tretimine  katkida
bulunurlar. Dolayisiyla bu hastalarda immunglobulin
dzeyleri de dusuktar.

Bruton agammaglobulinemisi, Yaygin degisken
immiin yetmezlik ve Sit ¢ocugunun gegici
hipogamaglobulinemisi humoral immun
yetmezliklerdir.

Kistik fibrozda da sik enfeksiyon oykusu tipiktir. Ancak
sitopeni ve immiinglobulin distkluglu beklenmez.

Dogru cevap: D

4. Ug yasindaki erkek cocuk krese baslamayla ortaya
cikan sik hastalanma nedeniyle getiriliyor. Aileden
allnan Oykusinden, anne ve babasinin akraba
olmadig! égreniliyor ve ailede primer immin yetmezlik
dusundiren bir durum saptanmiyor. Tam kan sayimi
normal, 1gG ve IgM yasa gore duslk, IgA yasa gore
normal, kan grubu A Rh pozitif, anti-B titresi 1/32, anti-
HBs pozitif ve anti rubella IgG pozitif oldugu saptaniyor.

Bu hasta igin en_olasl tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2022 Orijinal)

A) Agamaglobulinemi

B) Sik degisken immin yetmezlik

C) Sut cocugunun gegici hipogamaglobulinemisi
D) IgM eksikligi

E) Kombine immun yetmezlik

immiin yetmezliklerde laboratuvar ve kiinik (izerinden
ayirict tar son zamanlarin sevilen konusu.

Genellikle tim sut c¢ocuklarinda, 5-6. ayda hafif
bir hipogammaglobulinemi vardir. Eger gocuk ilk
aylarda kendi 1gG'sini yapmaya baslayamaz ise “sit
cocugunun gegici hipogammaglobtlinemisi” gelisir
ve yaklasik 1-2 yil kadar surer. Bu hastalarda T ve
B lenfosit sayilari hormaldir. T lenfosit fonksiyonlar
normaldir. B lenfositlerin antikor salgilayan plazma
hlcrelerine dénusmesinde gecici defekt vardir. Asiya
kars! immun yanit hormaldir. Hastalarin buyuk kismi
asemptomatiktir. Ancak bazi olgularda solunum yolu

Klinik Bilimler 137. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 400

Kglr RomEme immun ye!mezllkfe femeae sorun

T lenfositlerde olsa da T lenfositler B lenfositlerin
fonksiyonlarini etkileyecedi igin hemen hemen her
turli patojene bagl enfeksiyon sikhg yenidogan
déneminden bu yana artmistir. Humoral immun
yetmezliklerde ise hayatin altinci ayindan sonra
kapsulli bakterilerle enfeksiyon sikh@ artar. Agir
kombine immin yetmezlik gibi hicresel immin
yetmezliklerde candida sistemik degil, oral monoliazis
gibi mukokutanéz enfeksiyon yapar. Grafilerde timis
golgesi gorulmez, c¢unki timis yoktur. Zaten bu
yuzden T hicre defekti vardir. Aynica agir kombine
immin yetmezlik alt tipleri gamma ¢ eksikligi (X'e
bagl gecer) hari¢ otozomal resesif geger. Yani akraba
evliligi ve ex kardes oykusu siktir. Bu hastalarda Timus

infeksiyonu sikigr artabilir.  Normalde intraventz
immuinoglobulin  tedavisi yapilmaz. Ancak agir
infeksiyonu olan olgularda verilebilir.

Dogru cevap: C

| 5. Bir yasindaki kiz bebek vicudunda yaygin dokinti
nedeniyle getiriliyor. Oykisinden anne ve babasinin
kuzen oldugu, bebegintekrarlayanpamukgukbronsiyolit
ve pnémonisinin oldugu, basini tutamadidi ve desteksiz
oturamadig! ogreniliyor. Fizik muayenesinde agir bir
sucicedi gecirmekte oldugu, motor gelisme geriligi
ve spastisite saptaniyor. Laboratuvar incelemelerinde
lenfopeni ve hipoiirisemi bulunuyor. immiinoglobulin
dlzeylerinin normal oldugu belirleniyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2014 Orijinal)

A) HLA sinif Il eksikligi

B) Purin nukleozid fosforilaz eksikligi
C) Adenozin deaminaz eksikligi

D) Omenn sendromu

E) HLA sinif | eksikligi

ILGILi NOTLAR

Burada agir kombine
immun yetmzeligi
Ozetlesmisiz

Soruda verilen

Oral
monoliazis/pamukguk/can
dida

kronik ishal>buyime
gelisme geriligi

6.aydan 6nce basglayan
enfeksiyonlar

Akraba evliligi
Lenfopeni, |g dusuklugu
Hepsini ama hepsini
vermigiz

Cok rahat bir sekilde
soruyu yaptiriyor.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 142

142.0n alti aylik erkek gocuk, ti¢ giindir olan ateg ve 6ksurik, bir giin 6nce de kulak arkasi, sa¢h deri gizgisinden baslayip gévdeye ve
ekstremitelere yayilan dokuntu ile getiriliyor. Oykustinden 8 aylikken Kawasaki hastaligi gecirdigi, su ana kadar izlendigi aile sagligi
merkezinde 6nerilen asilarinin yapildigi fakat canli asilarinin ertelendigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde genel durumu orta, orofarinks
ve tonsilleri hiperemik, agiz icinde bukkal bolgede enantemler ve tim viicutta makiiler ve papiler dokunttler ile gdozde konjonktivit

tespit ediliyor. izleminde kulak agrisi ve ishal gelisiyor.
Bu cocuk icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Kizamikgik

B) Besinci hastalik

C) Kizamik

D) Altinci hastalik

E) El-ayak-agiz hastaligi

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorularn

DOKUNTULU HASTALIKLAR VE
BAGISIKLAMA

GOCUKLUK GAGININ DOKUNTULU
HASTALIKLARI

Cocukluk c¢aginin dékiintiilii  hastaliklarindan
kizamik enfeksiyonu ile ilgili kolay bir temel bilgi
sorusu. Dikkat; Kizamikta en sik komplikasyon otit,
en olduricli komplikasyon ise sekonder bakteriyel

ve Bagisiklama
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pnémonidir. Tedavide de A vitamini kullanihr.

. 1 Asagldakilgrden hangisi kizamik ile ilgili olarak
yanhstir? (llkbahar 2000) Kizamigin en sik gérilen komplikasyonu otitis media, en
Eidien : s Em i Sliimeiil komplikasyonuise pnémonidir. immun yetersizlikli
g)) g‘;‘ﬁi?gggﬁ:;{‘f: :u:é ugr“”d”r hastalarda 6lcmciil pnémoni sikiigi daha faziadr.
C) D?kﬂntﬂler once sag cizgisi, kulak ardi ve boyun Viral dokiintiilii hastaliklar

Klinik Bilimler 142. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 342
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Kizamikvirtis i, paramixovirts grubundan RNAvirtstddr.
Kizamik virtistnin kulugka dénemi 8-12 glinddr, bunu

Kizarmk

« Paramixoviriis ailesinden bir
morbilliviriis olan measles
viriisii tarafindan olusturulur.

« En sik goriilen dokiintiilii
hastabhiktir.

« inkiibasyon 10-12 giin,
prodrom 3-5 giindiir.
Dokiintulerden 1-2 glin once
bukkal mukozada koplik

« Konjenital rubella
enfeksiyonunda en sik
bulgu sensorinorinal
isitme kaybidir.

« iU enfeksiyonda en sik
KKH PDA’dir.2. sik olarak
periferik pulmoner stenoz
gorulur.

« 12. Ayda MMR agis1
seklinde immiinizasyon

izleyerek 4 glin kadar stiren prodrom dénemi baslar. Bu lekeleri cikar. yapihr.

donemde ates, koriza, konjunktivit, oksurik ve koplik « Klinik bulgulan Sugicegi

lekeleri karakteristiktir. Ates dokiintiiden 3-4 giin evvel - Ates + Inkiibasyon siiresi 14-21

vardir. Ender olarak bifaziktir. G6z kapaklarinda 6dem ve ROUIZAN : $in, prodeorm et 12
A G : L : g Konjuktivit ve keratit glindiir.

konjunktival iltihab vardir. Fotofobi sikga gézlenir. Koplik Okstiriik « Multipl pleomorfik

lekeleri dokiintiiden iki giin evvel belirir, kizamik Koplik lekeleri dokiintiiler ortaya cikar.

icin patognomoniktir. Dokintl belirince bu lezyonlar - Ras « Bulastincihk tiim

azalmaya baglar ve doékuntinin 3. glininde tamamen + En sik komplikasyon otitis lezyonlann kurutlanmasi

mediadir. ile sonlamr.

kaybolurlar.

Kizamikta dokiunti makdllopapiler 6zelliktedir.
Dokuntu sag gizgisinden, alindan ve enseden baglar,

« Dev hiicreli (Hetch) pnomoni
yapar.
« Olumeiil komplikasyonu

« Aspirin kullamim ile Reye
sendromu goriilebilir.
« En sik SSS komplikasyonu

2 " 5 < pnomonidir. serebellittir.
yuze, boyuna, Ust ekstremitelere ve goévdeye yayilir. « Kronik komplikasyonu « Tzank dev hiicreleri
Avug ici ve ayak tabaninda da dokinti gorlebilir. SSPE’dir. tipiktir.

Dokilintulerin  baglamasiyla ateste yiikselme
gorilir. Dokuntindn en belirgin oldugu dénemde ates
en yuksektir. Doklntl déneminde anoreksi, kiriklik ve

Lloofod 4 L PR H
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Komplikasyonsuz kizamikta tedavi semptomatiktir.

« En iyi agilama zamam 12.
aydr.

« As151Z bir cocugun temasi
halinde 72 saat iginde as
yapihr.

Kizamkgik

« Agir seyreden ve
immiinsiiprese hastalarda
asiklovir kullamlabilir.

« Gebe kadnlarda fetal
varicella enfeksiyonu ile
fetusta;

; « RNA viriistidiir. Diisiik dogum agirhg
Kizamikla temas eden bir ¢ocuk, temastan sonra « inkiibasyon siiresi 14-21 Kkortikal atrofi
1-2 giin iginde kizamik asisi yapilarak kizamiktan glindiir. nobetler

korunabilir. Bu onlem alinamadiginda bulagmanin
ilk 6 glninde 0.4 ml’/kg gammaglobulin uygulanarak

« Prodromal belirtiler olan
kataral semptomlar

mental retardasyon
koriyoretinit, kataraktlar

& i farkedilmeyebilir. mikrosefali
kizamik 6nlenebilir. « Yiizden baslayip viicuda intrakraniyal
yayilan dokiintii 3 giinde kalsifikasyonlar govde

Kizamikta ates dokiintii baglayinca diigsmez aksine

RS FRES A s solar. ya da ekstremitede

dokintinin ilk 2 giind ates ¢ok yiiksektir. « Komplikasyonlan en sik; tamsal skatrisiyel

Dogru cevap: D ':E'::etfalit goriiniim ortaya cikar.
. - Trombositopenidir.

2. Kizamikta olime en_sik yol agan komplikasyon

asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2012) Dogru cevap: B

A) Otitis media B) Pnémoni

C) Subakut sklerozan panensefalit D) Sintzit 3. Kizamikta mortaliteyi azaltan vitamin

E) Miyokardit

asag@idakilerden hangisidir? (ilkbahar 2001)

A) Vitamin A
C) Biotin

B) Vitamin E
D) Niasin

E) Vitamin C

ILGILIi NOTLAR

Burada soruda verilen
Kizamik olgusunun tipik
dokuntusinu, konjuktiviti
dahil tipik prodoromal
bulgularini,

yine soruda verilen tipik
koplik lekesini net bir
sekilde anlatmisiz

¢cok net olarak soruyu
yaptiriyor.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 142

142.0n alti aylik erkek gocuk, G¢ guindur olan ates ve 6ksurik, bir giin 6nce de kulak arkasi, sagh deri gizgisinden baslayip gévdeye ve
ekstremitelere yayilan dokintu ile getiriliyor. Oykiisiinden 8 aylikken Kawasaki hastaligi gecirdigi, su ana kadar izlendigi aile saghgi
merkezinde onerilen asilarinin yapildigi fakat canli agilarinin ertelendigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde genel durumu orta, orofarinks
ve tonsilleri hiperemik, agiz i¢inde bukkal bolgede enantemler ve tim vicutta makuler ve papuler dokintiler ile gézde konjonktivit
tespit ediliyor. Izleminde kulak agrisi ve ishal gelisiyor.

Bu cocuk icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Kizamikgik

B) Besinci hastalik

C) Kizamik

D) Altinci hastalik

E) El-ayak-agiz hastaligi

Dogru Cevap:C

PEDIATRI » 351

Besinci hastaligin etkeni Parvoviris B19'dur.
Vakalarin yaklasik yarisinda, infeksiyon
subkliniktir. Hastaliin baslangicinda ates (38-
38,5°C), halsizlik, istahsizlik, bogaz agrisi gibi
semptomlar gorullr ve bu semptomlar 2-3 gun devam
eder (prodromal faz). Ardindan dokinti ortaya gikar.
Yanaklarda baslayan dokuntl birleserek, karakteristik
tokatlanmig yiiz gérinimine neden olur. Peroral
bélgede dokiintlii goriilmez. 1-2 gln igerisinde
dokantl, simetrik olarak goévde ve ekstremitelerin
ekstansor yuzlerine dogru yayilmaya baslar. Avugigi
ve ayak tabaninda dokiintli gérilmez. Birlesmis
lezyonlar orta kisimlarindan iyilesmeye baslar ve
“dantel goriinlimiine” neden olur. Dékintl santral
bélgelerden solmaya baslar ve tipik retikiiler dokiinti
olusur. Dékintu 4-5 giinde deskuamasyon yapmadan
iyilesir. Fakat bazi hastalarda 1-3 hafta surebilir.
Kasinti olabilir. Parvovirlis B19, primer olarak eritroid
seri ncl hicrelerde ¢odalir. Bu nedenle, hastaligin
1. haftasinda retikiilositopeni ortaya ¢ikar. Normal
kisilerde bu olay fark edilmeden gegcirilirken, kronik
hemolitik anemili vakalarda siddetli anemiye neden
olur. Bazi vakalarda ise, Parvovirus B19 infeksiyonuna
bagh olarak, saf eritrositer aplazi, kronik
pansitopeni, idiyopatik trombositopenik purpura
ve hemofagositik sendrom tanimlanmstir.

Dogru cevap: A

27.Meningokoksemi profilaksisinde  kullanilan
antibiyotik agsagidakilerden hangisidir? (Ilkbahar 90)
A) Ko-trimoksazol B) Rifampisin
C) Penisilin D) Kloramfenikol

E) Tetrasiklin

Menenjitlerde profilaksi amact ile en ¢ok tercih
edilen ilag rifampisindir.

Meningokoksemi profilaksisinde rifampisin
¢ok etkilidir. Rifampisin tlberkuloz tedavisinde
izoniazidden sonra ikinci énemli ilactir. Hepatotoksik
etki potansiyeli vardir. Oral kontraseptiflerin etkisini
azaltirlar ve gebelerde ilk trimesterde verilmemelidir.

Meningokoksemide ev ici temaslilara, kres veya
okulda temas edenlere ve hastalik dncesi 7 gln icinde
kisinin oral sekresyonlari ile temas edenlere mumkin
oldugu kadar erken antibiyotik proflaksisi verilmelidir.
Saglk personellerinden adiz agza solunum

28. Gebeligin 39. haftasinda makilopapller ve vezikiler

dokdntuleri ortaya ¢ikan anne, sugicedi enfeksiyonu tanisi
aliyor. Dékuntulerin baglamasindan sonraki ilk glin spontan
vajinal yolla 2.790 g agirhginda bir bebek doguruyor.

Bu durumda bebek igin en_uvgun yaklagsim
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 208 Orijinal)

A) Varicella-Zoster immunoglobulini ve sugigegi asisi
B) Varicella-Zoster immunoglobulini

C) Sugicegi asis!

D) Intravendz asiklovir

E) Sugigegi asisi ve intravendz asiklovir

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Dogumdan 5 gin 6nce ve 2 giin sonraki donem icerisinde
sugicegi tamisi konan annelerden dogan bebeklere
uygulanacak en uygun yaklagim agagidakilerden hangisidir?
{(Sonbahar 2018 BENZERI)

A) Varicella-Zoster immiinoglobulini ve sugicedi asisi
B) Varicella-Zoster imminoglobulini

C) Sugicegi asisi

D) Intravenéz asiklovir

E) Sucicegi asisi ve intravendz asiklovir

Dogru cevap: B

Neonatal varisella profilaksisini sorgulayan bir
vaka yaklasim sorusu.

Dogumdan oénceki 5 gin ile dogum sonrasi 2 gin
arasinda annesi sugicedi gegiren bebekler normal
dogar ama kisa strede cok agir dissemine varisella
gegiri. Bu nedenle bu bebeklere dogar dogmaz
VZIG verilmelidir. Perinatal gecen varisella hayat
tehdit edebilen siddette olabilecegi icin lezyon olusan
bebeklere asiklovirverilmelidir.

Sugicegdi asisi 1 yas altinda kullaniimamaktadir.

Dogru cevap: B

29.iki gundur halsizligi ve atesi olan 11 yasindaki kiz

gocugun agdiz muayenesinde molar dislere yakin
bukkal mukozada inci rengi goruntisiinde enantem
gorultyor. Sonraki glin ise kulak arkasindan baglayan
makdulopaptler dokinti tiim vucuda yayiliyor.

Bu hastadaki en_ olasi tan asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2020 Orijinal)

A) Kabakulak

uygulayanlar, entubasyon ve aspirasyon uygulayanlar
disindakilere proflaksi verilmesine gerek yoktur.

Rifampisin 20 mg/kg/gin 2 dozda, 2 gln

Seftriakson 125 mg tek doz im <12 yas 250 mg tek
doz iIm>12 yas

Siprofloksasin 500 mg oral tek doz >18 yas

Meningokoksemi profilaksisinde siklar arasinda
en ¢ok tercih edilen ilag rifampisindir.

Dogru cevap: B

B) Kizamikeik

Klinik Bilimler 142. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 351

> el Y Y

Kizamik hastaliginda maruziyetten sonra inkiibasyon
periyodu 9-14 gundur. Ardindan oksurik, konjoktivit,
subfebril ates ylksekligi gibi bulgularnin géralduga 3-4
glnlik bir prodromal dénem yasanir.

Bukkal mukozada beyaz renkli koplik denilen
dokintuler goralur. Koplik dokuntust gectiginde ise
bag boyun bdlgesi ve kulak arkasindan baslayarak
l¢ giin iginde ayaklara yayilan dokiintl goralir.
Dokuinti ortalama 6 glin surer.
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ve Bagisiklama

Koplik lekesinin de bukkal
mukozada oldugu bilgisini
burada vurgulamisiz
Referansimiz son derece
net




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 144

144.Asagidakilerden hangisinin ¢ocuklarda stridora yol agmasi en az olasidir?

A) Epiglottit

B) Vokal kord disfonksiyonu
C) Subglottik stenoz

D) Hipersensitivite pnémonisi
E) Laringomalazi

Dogru Cevap:D

Klinisyen Tum TUS Sorulari

PEDIATRI » 305

Dermoid Kistveya kist dermoid, yine dogumsal kékenli
bir hastaliktir: Dermoid kist, tiroglossal ve brankial
kistlerin aksine, vicudun her tarafinda yerlesebilir. Bu
kist boyunda en sik, ¢ene ucunun hemen altinda orta
hatta yerlesir. Tiroglossal kistten farki daha yukarida
yerlesimi ve dili gtkarmakla veya yutkunmakla hareket
etmemesidir.

Tiroglossal Kist, dogumsal kokenli bir hastaliktir:
Bebegin anne karnindaki embriyolojik gelisim
surecinde, tiroid dokusu tomurcugu baslangicta
bulundugu dil koékunden nihai yerlesim yeri olan
boyun orta alt bolimine, ana soluk borusunun iki
yanina go¢ eder. Bu goécl takiben arada bulunan
kanal kapanir. iste bu tiroglossal kanal kapanmadig
takdirde, tiroglossal kist olusur. Tiroglossal kist
boynun orta hattinda yerlesir. Yerlesim yeri sabittir
ve tani koydurucudur. Tiroglossal kistin tam yerlesim
yeri, boynun Ust béliminde orta hatta ve genelde
hyoid kemigin hemen altinda olacak sekildedir. Dil
koki ile baglantisi nedeniyle dili ¢ikarmakla ve
yutkunmakla hareket eder. Tiroglossal kistlerin te-
davi yontemi, kistin cerrahi olarak kist trakti denilen
uzantisi ile beraber gikariimalaridir,,

Hemanjiom ylzeyel 6zellikleri ile ayirt edilebilir.

Kistik higroma (KH) ise, lenfatik sistemin konjenital
bir malformasyonu olup, fetal boyunda lenfatik ve
venoz yolaklar arasindaki obstriksiyon sonucu juguler
lenfatik keseciklerde lenf birikimi ile karakterizedir.

Dogru cevap: B

4. Cocuklarda pulmoner hipoplaziye en sik eslik eden
durum asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 97)

A) Pilor stenozu

B) Bochdaleck hernisi

C) Trachea-6zefageal fistil
D) Néroblastom

E) Kistik fibrozis

Primer pulmoner hipoplazide akcigerin tamami
ya da bir lobu hipoplaziktir. infantta respiratuvar
distres semptomlan dojumdan hemen sonra
goriiliir. Sekonder pulmoner hipoplazinin en sik
nedeni kongenital diyafragma hernisidir. ikinci
sirada Potter sendromu yer almaktadir.

Pulmoner hipoplazi veya agenezi ile birlikte sik
gériilen anomaliler sunlardir;

« Diyafragmatik herniler (Bochdalek veya Morgagni)
« Uriner sistem anomalileri ve Potter sendromu

« Gogus kafesi anomalileri

* Torakal vertebra anomalileri

* Renal anomaliler (oligohidroamnios)

« Konjenital sag kalp anomalileri

« Konjenital plevral efizyon

Diger pulmoner hipoplazi nedenleri:

sekestrasyonlar, torasik néroblastom, kromozomal
hastaliklar, kardiyak lezyonlar sayilabilir.

Dogru cevap: B

5. Bes yasinda erkek hasta uzun siredir burnunun tikali

olmasi nedeniyle hastaneye getiriliyor. Fizik muayenede
burun deliginin i¢ kisminda polip saptaniyor.

Asagidakilerden hangisi bu hasta icin olasi
tanilardan biri dedildir? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Kronik sintzit

B) Uzun sureli intranazal steroid kullanimi
C) Astim

D) Kistik fibrozis

E) Allerjik rinit

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Nazal polip gorilen hastaliklar ile bu hastaliklann tipik
bulgular ile ilgili olarak asagidaki eslestirmelerden hangisi
dogru degildir? (Sonbahar 2013 BENZERI)

Hastalk Bulgu

Steatore, nazal polip,
hiperreaktif hava yolu

B) Wegener granillomatozu  Otit, nazal polip, dekstrokardi

A)  Kistik fibrozis

Kronik pirillan nazal akinti,

C)  Kronik sintizit nazal polip

Astim, nazal polip, sendromu

D) Churge Strauss ANCA (+) vaskiilit

Aspirin asin duyarlihgi, astim,

E) Samter sendromu nezalpolip

Dogru cevap: B

Nazal polip etiyolojisinin sorgulandigs orta zorlukta
bir karsifastirma ve bilgi sorusu.

Cocuklarda nazal polibin en sik nedeni Kistik
Fibrozis olup, 2. Sik neden ise allerjik rinittir. Ayrica
astimda ve kronik sintizit durumlarinda da nazal polip
gelisebilmektedir.

Uzun siireli intranazal steroid kullanimi nazal
polip nedeni degildir. Aksine steroidler &zellikle
allerjik rinit ve siniizit zemininde geligen poliplerin
tedavisinde Kullanilr.

Dogru cevap: B

6. Yenidoganlarda gdériilen inspiratuar stridorun

en sk nedeni asagidakilerden hangisidir?
(1988-2013)

A) Laringomalazi B) Vokal kord paralizisi
C) Subglottik stenoz D) Trakeal kist
E) Larengeal kist

Pediatrik

Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 305

o er e Ty

Laringomalazi larinksin en sik goérilen konjenital
anomalisidir. Bebeklik déneminde wuzun slren
stridorlarin %60-70" ini olusturur. Genellikle egzersizle
(beslenme, aglama, Ust solunum yolu infeksiyonlar
sirasinda) siddetlenir. Cocuk bulyudikee larinks
kikirdaginin sertlesmesi sonucu stridor genellikle 12.
- 18. aylarda spontan olarak duzelir.
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iLGiLi NOTLAR

TTS kitabimizin bu soru
icin referanslarini 3 farkli
sayfada verecegim.

ik parca referans:
laringomalaziyi eletiyor




A) Epiglottit

B) Vokal kord disfonksiyonu
C) Subglottik stenoz

D) Hipersensitivite pnémonisi
E) Laringomalazi

Dogru Cevap:D

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 144

144 Asagidakilerden hangisinin cocuklarda stridora yol agmasi en az olasidir?

Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 306

Vokal Kkord paralizisi, subglotti setnoz ve
trakeolaringeal Kkistlerde gocuklarda  stridor
tablosuna yola agabilen diger nedenlerdir. Burada asil
amagc sikhgr bilmektir.

Bronsiolit, infant déneminde sik gérilen genellikle
enfeksiyonlarin tetikledigi ozellikle wheezing ile
karakterize bir hastaliktir. Stridor pek beklenmez.

Vokal kord paralizisi, Gclincu siklikta gorilen laringeal

~SOgrTrCeTaT

7. Bir yasindaki kiz bebek kronik stridor nedeniyle
izleniyor. Oykiisinden 30 haftalik dogdugu ve
yenidogan déneminde mekanik ventilasyon ihtiyac
nedeniyle 3 hafta entlibe kaldigi 6greniliyor.

Bu gocukta gelisen kronik stridorun gn olas| nedeni
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2019 Orijinal)

A) Koanal atrezi

B) Vokal kord disfonksiyonu
C) Vaskiler ring

D) Subglottik stenoz

E) Laringomalazi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Yirmi sekiz haftalik olarak dogdugu ve 4 hafta entiibe kaldigi
bilinen 8 aylik bir hasta soluk alip verirken olan hinltili ses
¢ikarmas: nedeniyle getiriliyor. Ailesi hastaneden taburcu
oldugundan bu yana bu sesin oldugunu séyllyor. Fizik
muayenesinde stridoru disinda ek patolojik bulgu saptanmiyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?
(Sonbahar 2019 BENZERI)

Pediatrik

A) Laringeal papillomatozis B) Cift aortik ark
C) Subglottik stenoz D) Bronsiolit
E) Vokal kord paralizisi
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Dogru cevap: C

Uzun sdre entiibe kalan c¢cocuklarin énemli bir
sorunu sorgulanmakta... Her klinisyen bilir ki
bir hasta en kisa slirede ekstiibe edilmelidir,
¢ocuklarda bu siire uzadik¢a stenoz gelisme
ihtimali artar.

Konjenital subglottik stenoz laringomalaziden sonra
ikinci sirada gorulen konjenital laringeal anomalidir.
Subglottik stenoz konjenital olabilicegi gibi edinsel
de olabilmektedir. Edinsel nedenlerin en onemlisi
hastanin uzun sure entiibe kalmasidir. Klinik olarak
ozellikle ekspiryumda belirgin olan hirltidir.

Vakada verilen hastanin4 haftalik entlibasyonu olmasi,
taburculugundan beri stridorunun olmasi éncelikle
subglottik stenozu dliglinmeyi gerektirmektedir.

Laringomalazi, en sik gorilen konjenital laringeal
anomalidir. Laringeal kikirdaklarin tam gelismemis
olmasidir. Yenidogan déneminden itibaren baslayan
persistan, inspiratuvar stridorun en sik nedenidir.
Stridorun beslenme sirasinda, eforla ya da supin
pozisyonla artmasi, basin ekstansiyona gelmesi veya
yuzikoyun yatmayla (prone) azalmasi tipiktir.

Ciftaortik arken sik gériilen vaskiiler ring tipidir, aortik
ark kompleksinin anormal gelisiminden kaynaklanan
ve trakea, ozefagus veya her ikisine de kompresyon
yapan vaskuler anomalilere verilen genel tanimdir. Cogu
vaskiiler ring trakea ile birlikte 6zefagusa da basi yaptigi
icin yutma zorlugu da yapar. Yutma zorlugu yapmadan
solunum sikintisi yapan innominate arter anomalisidir.
Trakeaya onden basi vardir, basinin derecesine gore
solunum sikintisi belirtileri degismektedir.

anomalidir. Tek tarafll veya cift tarafll vokal kord
paralizisi olabilir. Tek tarafli olmasinin nedeni genellikle
entlibasyona bagll travmadir. Vokal kord paralizisinin en
onemli ozellikligi solunum fonksiyon testinde kintlesmis
bir inspiratuar halka gérilmesidir. Ozellikle egzersizle
belirginlesen solunum sikintisi gorulir.

Koanal atrezi, burunun en sik gorulen konjenital
anomalisidir. Tek tarafli veya cift tarafli olabilir. En
spesifik oykl yenidogan dogdugunda agzi kapaliyken
solunum sikintisina girmesi ve sonrasinda aglama
ile  solunum sikintisinin  gerilemesidir.  Bazen
dogum odasinda fark edilmezse, solunum sikintisi
restisitasyona kadar gidebilmektedir. Bir beslenme
sondasi ile burun deliklerinden gegilip gecilemediginin
kontrolii tani koymak i¢in yeterlidir.

Laringeal papillomatozis cocuklardaki en sik benign
larinks neoplazmidir ve ses kisikiginin ikinci en sik
nedenidir. Ses degisikliginden sonra en sik belirti olan
stridor baslangigta inspiratuvar iken zamanla bifazik olur.
Bu hastalik bitun yas gruplanndaki kisileri etkileyebilir
ve degisik Kklinik belirtiler gosterebilir. Kronik okstrik,
tekrarlayan pnomoni, buyume gerilidi, nefes darlid,
yutma guclugi, akut solunum yetmezligi daha az gériilen
semptomlardir. Astim, krup, alerji, vokal noddller ve
bronsiolit gibi yanlis tanilar alabilmektedir. Hastalik bes
yas altinda (juvenil baslangigh tekrarlayan papillomatozis
=12 yas) ve kirkl yaslarda (erigkin baslangigl tekrarlayan
papillomatozis) pik yapmaktadir. Klasik bulgu (g-dort
yaslarda ortaya gikan ses kisikhigidir.

Dogru cevap: D

8. Sekiz aylik kiz hasta, dogdugu glinden beri olan dksuruk
ve hisilh yakinmalaryla getiriliyor. Hisilt siddetinin
solunum yolu enfeksiyonlan sirasinda arttigi, solunum
yolu enfeksiyonu gegirmedigi donemlerde de ara ara
hisittisinin oldugu, 6ksurtgin higbir zaman tamamen
kesilmedigi, bronkodilatér ve inhale steroid tedavisinin
cok fayda saglamadigi 6dreniliyor. Fizik muayenede boy
ve agifigr yasina uyumlu bulunuyor ve akcigerlerinde
dinlemekle bifazik stridor duyuluyor. Tam kan sayimi,
kantitatif immunoglobulinleri ve akciger grafisinde akciger
parankim dokusu normal olarak degerlendiriliyor.

Bu hastada en olasi 6n tani asagidakilerden
hangisi olabilir? (Sonbahar 2019 Orijinal)

A) Alerjik rinit B) Sinuzit
C) Vaskuler halka D) Astim
E) Burunda yabanci cisim

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabifirdi:

|. Bifazik stridor

Il. Yutma glicligi

Ill. Tekrarlayan hisilti

IV. Akciger grafisinde plevral efiizyon

V. Inhaler steroid tedavisine iyi yanit
Yukandakilerden hangisi/hangileri cocuklarda vaskuler
halkayr disundiren klinik  ozelliklerden  deqildir?
(Sonbahar 2019 BENZERI)

A) Sadece| B)lvelV C)NveV D)lveV E)l llvell
Dogru cevap: C

ikinci parca referans:
subglottik stenozu ve
vokal kord paralizisini
eletiyor




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 144

144.Asagidakilerden hangisinin ¢cocuklarda stridora yol agmasi en az olasidir?

A) Epiglottit

B) Vokal kord disfonksiyonu
C) Subglottik stenoz

D) Hipersensitivite pnémonisi
E) Laringomalazi

Dogru Cevap:D

Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 385

PEDIATRi » 385

Stridor genellikle inspiryumda isitilen ve ektratorasik
hava yollarinin obstriiksiyonunda ortaya g¢ikan
kaba-gurdltulu ses olarak tanimlanabilir. Klinik pratikte
genellikle yabanci cisim aspirasyonu, viral krup ve
krup sendromlari, epiglottit, retrofaringeal apse ve
trakeit gibi hastaliklarda gézlenir.

— Intratorasik _nava yolu obstruksiyonunda i1se
hasta karsimiza solunum sikintisi ile gelecek ve bu
hastalarda akcigere giren havanin gikamamasi nedeni
ile ince muzikal ses olan wheezing (hisilti), oksiruk,
takipne, interkostal ve subkostal retraksiyonlar, dispne
gozlenecektir.

Agir vakalarda hava giris cikisi olmayacagindan
siyanoz ve sessiz akciger gozlenebilir.

Akut astimin oksurigu kuru oksiiriiktir ve genellikle
noktiirnaldir (gece sabaha karsi gézlenir) Bronsiol
seviyesinin altindaki obstriksiyonlarda ekspiryumda
uzama ve wheezing goralr.

Stridor orta hava yolu obstriiksiyon bulgusudur ve
astimli hastalarda goriilmez.

Dogru cevap: C

20. Astimh gocuk hastalarda asagidaki tetikleyicilerden
hangisi, hava yollarindak inﬂamasyon'u artirmadan
semptomlarnn olugmasina neden olur? (llkbahar 2012)

A) Respiratuvar viral enfeksiyonlar

B) Allerjenler

C) Sigara dumani

D) Hava kirleticiler (ozon, sulftr dioksit vb.)
E) Soguk hava

Soru bu haliyle daha énce de benzerleri sorulmus
olan bir bilgi sorusu ancak zor bir soru. Astm
tetikleyicileri ile ilgili 6zellikle astimla ko-morbid olan
durumlann (ozellikle gastrod6zofageal reflli, aletjik
rinit ve siniizit) sorgulanmasi beklenirdi. Bir diger
nokta da soguk hava disindaki diger dort sikkinda
astim semptomlarini tetikleyen faktor olmasiair.

Astim havayollarinin kronik inflamatuvar hastaligidir.
Astim tetikleyicilerinin (cevresel fakiorler) kontrol altina
alinmasi  hastaligin ilerlemesini ve semptomlarin
azalmasini saglayacaktr. Sorunun siklarina bakacak
olursak hepsinin astim semptomlanni tetikledigini
gorebiliriz.

Astimi  tetikleyen bu faktorlerden viral solunum
yolu enfeksiyonlari (RSV, metapnémoviris,
adenovirls, influenza, parainfluenza, rinovirls),
aeroallerjenler (ev tozu akari, polen, kif vs), hava
kirliligi (ozon, sulfur dioksit, endotoksinler) ve sigara
hava yolu inflamasyonunu arttinirlar. Fakat ozellikle
inflamasyonu artirmadan semptomlan tetikleyen
faktdr sorularak soru daha da zor hale getiriimis.
Soguk havanin astim semptomlarini tetikledigi ¢ok
iyi bilinmektedir. Fakat bunu nasil yaptigi hakkinda
kesinlesmis bir veri bulunmamaktadir. Genel olarak
kabul edilen 2 teori mevcuttur:

1. Soguk hava direk brons etrafindaki duz kaslari
kasarak semptomlara neden olmaktadir.

2. inflamasyonu artirma yolu ile semptomlara
neden olmaktadir: Soguk havanin akcigerlerde
inflamasyonu, bronsiyal hiperreaktiviteyi
ve bronkokonstriksiyonu indukledigi cesitli
calismalarda gosterilmistir. Ayrica soguk havanin
havayolu epitelinde transiyent receptor potential
melastatin 8 (TRPM8) yapimini indikleyerek
inflamatuar sitokinlerin (IL-1a, IL-1-8, IL4, IL8, IL8,
IL13, GM-CSF ve TNFa) expresyonunu artirdidi da
pek cok calismada gosterilmistir. Dolayisi ile soguk
havanin egzersizden bagimsiz olarak havayolu
inflamasyonunu artirmaktadir.

Soguk hava direk brons etrafindaki diiz kaslari
kasarak bronkokonstriiksiyon yaptigindan hava
yolu enflamasyonu yapmadan astim ataklarini
tetikleyen bir faktordiir.

Dogru cevap: E

21.Asagidaki klinik durumlardan hangisi ¢ocukluk

¢agl astim kontrol durumunu degerlendirmeye
yardimci dedildir? (Sonbahar 2020 Orijinal)

A) Haftalik astim semptom siklig

B) Beta 2 mimetik kullanim ihtiyaci

C) Astima bagl gece uyanma siklig

D) inhale kortikosteroid kullanim siklidi
E) Astimin giinlik aktivite Gzerine etkisi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sGyle de sorulabilirdi:

I. Inhale beta 2 agonist
II. Inhale kortikosteroid
Ill. Sistemik steroid

Astim tanih bir hastada yukandaki ilaglardan hangilerinin
kullanim ihtiyacinda artma olmasi hastaligin kontrol durumunu
degerlendirmede kullanilir? (Sonbahar 2020 BENZERI)

A) Yalniz |
B) Yalnz Il
C) lvell
D) llvelll
E) I, llvelll

Dogru cevap: A

Astimda hastaligin kontrol altinda olup olmadigini
degerlendirmede kullanifan Gi¢iitler sorgulaniyor!

Cocukluk ¢adl astiminda semptomlarin  kontrol
altinda olup olmadigini degerlendirmede kullanilan
yas bagimli belli olgutler vardir, asagidaki tabloda
ozetlenmistir.

<5 yas astim semptom kontrol diizeyi

Son 4 haftada, ¢ocuk

asagidakilere sahip mi? Iyi [ Kismi [ Kontrolsiiz

1. >1 glin/hafta sikayet
2. >1 glin/hafta kisa etkili
beta2 agonist ihtiyac
3. Astim nedeniyle aktivite YOK| 1-2 3-4

kisitlanmasi

4. Astim nedeniyle gece
okslirligi/uyanma

ik

-
-
8
-

]
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Uclincti parga referans:
epiglottiti eletiyor

Dolayisiyla 4 sik da
elenmis oldu

Cok net soruyu yaptiran
cok acik bir referans
daha




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 146

146.0n sekiz aylik erkek hasta 3 gliindir devam eden ates ve 6ksurik sikayetleriyle gelisen ani soluklagsma nedeniyle gocuk acil servisine
getiriliyor. Oz ve soy gecmisinde 6zellik saptanmayan hastanin fizik muayenesinde vicut sicakhgi 39,5 °C, nabzi 148/dakika ve
solunum sayisi1 40/dakika olarak tespit ediliyor. Genel durumu orta, halsiz, uykuya meyilli, soluk gérunimde olan hastanin tonsillerinin
hiperemik ve hipertrofik gérinimde oldugu saptaniyor. Dalak orta hatta kot alti 3 cm palpe ediliyor. Laboratuvar incelemelerinde

hemoglobin 4,5 g/dL, hematokrit % 14,6, MCV 106 fL, RDW%26, 16kosit 13.000/mm3, trombosit 155.000/mm? bulunuyor. Periferik kan
yaymasinda sferositleri goriilen hastanin direkt Coombs testi pozitif ve immiinoglobulin G tipinde antikor saptaniyor.
Bu hasta icin en olasi tani ve tedavi eslestirmesi asagidakilerin hangisinde birlikte verilmistir?

A) Otoimmun hemolitik anemi (sicak tip) - Steroid
B) Otoimmun hemolitik anemi (soguk tip) - Steroid
C) Herediter sferositoz - Immunoglobulin

D) Evans sendromu - Siklofosfamid

E) Miyelofibrozis - JAK2 inhibitori

Dogru Cevap:A

Klinisyen Tim TUS Sorulari iLGILi NOTLAR
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eritropoetik doku hipertrofisi gérilir. Ekstramedller
hematopoez ve hemosiderozis nedeniyle dalak ve
karaciger blylmiistir. ileri yaslarda dalagin asin
buylimesi mekanik rahatsizlk ve hipersplenizm
bulgulan verir. Kemik iliginin massif genislemesi ile yuz
ve kafa kemiklerinde degisiklikler karakteristik yiiz
goriiniimiine neden olur. Kafa kemiklerinde diploe
mesafesi artar, frontal ve maksiller bolgede genisleme
olur, osteoporoz ve kiriklar siktir, burun koékiinde
diizlesme-gokiikliik gelisir. Solukluk, hemosiderozis ve
sarilik cilde yesilimsi kahverengi bir gérintim verirler.

Talasemi Major Laboratuvar Bulgularn; Hemoglobin

seviyesi hizla duser ve transflize edilmeyenlerde Sgr/
dl altindadir.

Periferde agir hipokromi, mikrositoz, poikilositoz vardir.

Periferde g¢ok sayida ‘“target” hUcr'eIeri, nikleuslu
eritrositler (normoblastlar) bulunur. Indirekt bilirubin
artmistir.

Serum ferritin ve demir artmis, demir baglama
kapasitesi azalmistir. Serum Laktat Dehidrogenaz
(LDH) yliksektir.

Retikulosit sayisi inefektif eritropoez ve yikim
beraber oldugu igin normal olabilir ama genellikle hafif
retikllosit artisi vardir.

Hemoglobin elektroforezinde Hb F >%90, Hb A1
%0. Hb A2 % 7'ye kadar yukselebilir. Hb A2 normal
olsa bile HbA'ya orani artmistir.

Demir eksikligi anemisi gocukluk ¢aginin en sik
gérilen nitrisyonel eksikligi ve anemisidir. Serum
demirinde ylkseklik ve hemoglobin elektroforezinde
HbF artisi olmaz.

Hem sentezinde mitokondriyal reaksiyonlardaki
bozukluklar eritroid prekiisorlerde demir birikimine
ve sideroblastik anemiye yol agar. Nadir goriiliir,
konjenital veya edinsel gelisir. Hipokrom mikrositer
veya normokrom anemi vardir, hepatosplenomegali
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Otoimmiin hemolitik anemilerde olayi ortaya ¢ikaric
ilag kullanimi, enfeksiyon gibi bir etyolojik neden, olayin
kisa zaman iginde gelismesi, eritrosit antijenlerine
karsl olusan antikorlarla kapl eritrositlerin dalak ve
karaciger makrofajlan tarafindan yabanci madde
olarak algilanmalar ve tutulmalari vardir. Hemoliz
siddetlidir. Hemoglobin dizeyi cok dustk olabilir ve
splenomegali vardir. Hastaligin diger esansiyel tipik
ozellikleri: Solukluk, halsizlik, sarilik, Coombs testi
(direkt veya kom plemanla) pozitifligi, retikiilositoz,
sferositoz. Periferik yaymada sferositler, polikromazi
ve makrositler vardir, osmotik frajilite artmistir ve
otohemoliz sferositoz ile iligkilidir.

Dogru cevap: B

25. Solukluk, buyime geriligi ve hepatosplenomegali
saptanan 6 aylik erkek bebekte, periferik yaymada
hipokrom- mikrositer eritrositler, polikromazi, retikilosit
dizeyinde artma ve elektroforezde hemoglobin F
duzeyi % 80 olarak bulunuyor.

Bu bebek icin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Ilkbahar 2011)

A) Megaloblastik anemi
B) Hemofili A

C) Beta talasemi trait
D) Beta talasemi major
E) Orak hucreli anemi

Sorunun amaci anemilerin ayirici tanisinin bilinip
bilinmediginin sorgulanmasidir. Gene! anlamda
bakacak olursak kolay bir sorudur. Soruyu ¢cézmek
icin diger anemiler arasinda karsilastirma yapmak
gerekmektedir.

Soru bir vaka karsilastirma sorusu oldugu icin derslerde
de vurgulandigi gibi o6nce dikkat ceken bulgular
degerlendiriimelidir. Solukluk hepatosplenomegali
ve retikiilositoz olan bir hastada oncelikle hemolitik
anemi dustntimelidir. Hemolitik anemiler i¢inde
hipokrom-mikrositer anemi yapan beta talasemilerdir.
Beta talasemilerde sadece beta talasemi major 6
ayliktan itibaren bulgu verir.

Dogru cevap: D

26. Bir yasinda bir cocukta hemoglobin 5.2 g/dl, hematokrit
%15 saptaniyor. Periferik yaymada poikilositoz,
polikromazi ile target hiicreleri tespit ediliyor.

Bu hastada gen_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar-92)

A) Demir eksikligi B) B6 vitamini eksikligi
C) Talasemia trait D) Talasemia major
E) Folik asit eksikligi

Anemi sorularinda ilk dikkat edilmesi gereken
nokta cocugun yasi olmalidir. Bir 6n tant konuldugu
zaman, ¢ocugun yastni disiindp bizim tammizia
uyumlu olup olmadigini kontrol etmek Gnemli.
Bazen de burada oldugu gibi ayni yas grubunda
saptanabilecek olanlar segeneklerde olur ve diger
bulgularfa tani konulmasi istenir.

Soruda belirtilen hastanin klinigi Talasemi major (Cooley
anemisi, homozigot beta talasemi) ile uyumludur.
Talasemi major genellike 2-6. aylarda semptomatik
olmaya baslar ve hizla belirgin derecede anemi gelisir.
Uygun ve yeterli kan transflzyonu yapilmazsa yasam
suresi 2-3 yildan fazla degildir. Bu hastalarda hizla
anemiye sekonder kardiyak dekompanzasyon ve
ekstramediiller hematopoez artisi gelisir.

Talasemi major eritrosit morfolojisinde;

* Hipokromi, mikrositoz
* Poikilositoz, polikromazi
* Anizositoz

* Target hiicreler gorilir.

Talasemi mindérde (trait) hastalar genellikle
heterozigot olup, asemptomatiktir, tesadufen
yakalanir. Demir tedavisine cevap vermeyen hafif
hipokrom mikrositer anemi vardir. Hemoglobin hafif
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 146

146.0n sekiz aylik erkek hasta 3 glindir devam eden ates ve oksurik sikayetleriyle geligen ani soluklasma nedeniyle gocuk acil servisine
getiriliyor. Oz ve soy ge¢misinde 6zellik saptanmayan hastanin fizik muayenesinde vicut sicakhgi 39,5 °C, nabzi 148/dakika ve
solunum sayisi 40/dakika olarak tespit ediliyor. Genel durumu orta, halsiz, uykuya meyilli, soluk gérunimde olan hastanin tonsillerinin
hiperemik ve hipertrofik gériiniimde oldugu saptaniyor. Dalak orta hatta kot alti 3 cm palpe ediliyor. Laboratuvar incelemelerinde

hemoglobin 4,5 g/dL, hematokrit % 14,6, MCV 106 fL, RDW%?26, I16kosit 13.000/mm3, trombosit 155.000/mm? bulunuyor. Periferik kan
yaymasinda sferositleri gériilen hastanin direkt Coombs testi pozitif ve immunoglobulin G tipinde antikor saptaniyor.
Bu hasta icin en olasi tani ve tedavi eslestirmesi asagidakilerin hangisinde birlikte verilmistir?

A) Otoimmun hemolitik anemi (sicak tip) - Steroid
B) Otoimmiin hemolitik anemi (soguk tip) - Steroid
C) Herediter sferositoz - Immunoglobulin

D) Evans sendromu - Siklofosfamid

E) Miyelofibrozis - JAK2 inhibitoru

Dogru Cevap:A
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Orak hiicreli anemide splenektomi Otoimmiin hemolitik anemiler T
2 [=]
endikasyonlari . = Eritrosit antijenlerine karsl olusan antikorlarla ®
C Sgkestrasypn KI'IZ_I - kapli eritrositlerin dalak ve karaciger makrofajlari g
* Hipersplenizm gelistiginde yapilir. tarafindan yabanci madde olarak algilanmalar ve =
Orak hiicreli anemide kemik iligi SutmalrT e DRI aR =
transplantasyonu * Hastaligin esansiyel tipik 6zellikleri: T
+ Kemik iligi transplantasyonu (KiT), tek kir - Solukluk, halsizlik, sarilik ol
saglayici tedavidir. - Siklikla splenomegali
* Ancak hastalarin <16 yas ve HLA doku gruplari - Coombs testi (direkt veya komplemanla)

uyumlu olmasi istenir.
* Mortalitesi %5'tir

pozitifligi
- Retiklilositoz, sferositoz

Akut fokal norolojik bulgu varhginda tedavi *  Hemoliz siddetlidir. Hemoglobin diizeyi gok dusiik
+  Oksijen olabilir ve splenomegali vardir.
« Basit transflizyon (hedef maksimum Hb: 10 g/dL) « Periferik yaymada; sferositler, polikromazi ve
« Sonra: Exchange transflzyon (hedef ideal HbS makrositler vardir, osmotik frajilite artmistir ve
<%30) otohemoliz sferositoz ile iligkilidir.

Yiiksek riskli gocukta tedavi Sicak antikorlann neden oldugu otoimmun
hemolitik anemiler genel olarak iki klinikle ortaya

+ (TCD>200cm/sn ise): Kronik transflizyon (2-16 yas) cikarlar.
+Desferal (TCD: Transkraniyal Doppler USG) 1. AKut gegici tip; Cocuklarda gériilir (2-12 yas

arasl) % 70-80 oraninda goérilen tiptir. 3-6 ay
surer. Genel olarak bir enfeksiyonu takiben
ortaya gikar. En sik solunum sistemi hastaliklar
sonras| gorllur. Baslangi¢ genellikle akuttur.
Solukluk, sarilik, ates ve hemoglobintri ile
B) Salmonella typhii beraberdir. IgG kapl eritrositlerin yikildigi yer
C) Pseudomonas aeroginoza olan dalak genellikle blyUmustr.

D) Escherichia coli 2. Kronik tip; infantlarda ve 12 yasindan blyik
E) Streptococcus viridans cocuklarda gorulir. Hemoliz aylar veya yillarca
devam edebilir.

Dogru cevap: E

49. Orak hiicreli anemide en sik gbézlenen osteomyelit
etkeni agagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-97)

A) Staphylococcus aureus

Orak hiicreli anemili ¢cocuklarda osteomyelitin en
stk nedeni hangisidir sorusu ile orak hiicreli anemili
¢ocuklarda hangi etkenle osteomyelit olusma riski
artmistir sorularinin cevabi farkli olacakur ustelik 51.Bir cocuk artrit bulgulan ile poliklinige getiriliyor ve
segeneklerde her iki ajan da bulunabilir. fizik incelemede hepatosplenomegali saptaniyor.

Laboratuvar incelemede trombositopeni, Coombs (+)
hemolitik anemi ve hematri tespit ediliyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar-97)

Dogru cevap: A

Orak hicreli anemide osteomiyelitin en sik nedeni:
Stafilokok

Klinik Bilimler 146. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 541

50.0n yasindaki ¢ocukta solunum yolu enfeksiyonunu
takiben sarilik, splenomegali ve hemoglobindri
gelisiyor. Periferik yaymada sferositler, poikilositoz ve
polikromazi saptaniyor.

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

A) Sicak antikorlu otoimmun hemolitik anemi
B) Paroksismal nokturnal hemoglobinri

C) Orak hicreli anemi

D) Megaloblastik anemi

E) Herediter eliptositoz

A) Henoch-Schoénlein purpurasi

B) Sistemik tip juvenil idiyopatik artrit
C) Juvenil dermatomyozit

D) Wegener granulomatozisi

E) Sistemik lupus eritematozis

Coombs pozitifligi, otoimmiin hemolitik anemi
icin ¢ok 6nemli bir ipucudur ve sicak antikorlu
otoimmdiin hemolitik anemiye neden olan durumiar
6ncelikle bazi infeksiyonlar, SLE, Ilenfoma,
kollajenoziar gibi hastaliklarla bazi ilaclardir (alfa
metil dopa, sefalosporin).

Sistemik lupus eritematozusta cocuklarin en sik
basvuru bulgulan; ates, yorgunluk, hematolojik
bozukluklar, artralji veya artrit ve dokuntudir. Siklikla
kilo kaybi, ates ya da dokuntuyle birlikte bulunur. Artrit

Otoimmiin hemolitik anemilerde iki ipucu; Birincisi
baglatan bir faktor verilmesi, ikincisi sferositoz
yapan nedenlerden birisi olmasi, Ug¢linclyl de
hatirfarsak kan tablosunun genellikle kisa slire
i¢inde ortaya ¢ikmasi.

daha g¢ok kiigiik eklemleri etkiler ve fizik muayene
bulgulanyla uyumsuz siddetli agri vardir. Birgok
hastada ylizde karakteristik kelebek kiziligi vardir.
Renal tutulum hemen her zaman vardir. Hematolojik
bozukluklar da yaygindir ve otoantikor gelisimini
yansitir Coombs+ hemolitik anemi, I6kopeni,
trombositopeni goérilebilir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 147

147.Makrozomik dogum ve postnatal hipoglisemi dykusu olan 2 yasindaki kiz gocugun yasina gére boy ve agirligi 97. persentilin tzerinde
saptaniyor. Makroglossi, kulak sayvaninda gentik ve yliziinde nevus flammeus tespit ediliyor.

Bu hastanin asagidaki hangi timor acisindan periyodik tarama ile izlenmesi en uygundur?

A) Retinoblastom
B) Ewing sarkomu
C) Optik gliom

D) Wilms tumoru
E) Mediilloblastom

Dogru Cevap:D
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2. Annesi tarafindan banyo yaptirirken karninda
kitle farkedilen dort yasindaki erkek hastanin fizik
muayenesinde batinda orta hatti gegmeyen kitle ve
aniridi saptaniyor.

Bu cocukta en olasi tanm asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 91)

A) Hipernefroma
C) Néroblastoma

B) Wilms Tumoru
D) Feokromositoma
E) Burkitt lenfoma

Annesi tarafindan banyo yaptirilan ¢ocuk, banyoda
karni palpe edilen c¢ocuk demektir. Yani agr
hassasiyet gibi hichir gikayet yokken tesadlifen
saptanan Kitle var demektir.

Yas agisindan pek ayirici taniya gidilemeyebilir ancak
eslik eden aniridi bulgusu olguda en sik olasiligin
Wilms timéri oldudunu dasinduriyor.

Karinda kitle sorularinda: Néroblastom ve Wilms
tiimorli ayirict tanisi su sekilde yapilirr Wilms
tlimorii:

* Yasamin ilk 6 yilinda renal kaynakli abdominal

Lodl

4. Wilms timori lle birlikte goériilme olasiigr en
fazla olan anomali asagidakilerden hangisidir?

(Ilkbahar 90)
A) Heterokromi C) Dekstrokardi
B) Omfalosel D) Mikrosefali

E) Aniridi
Aniridi Wilms Timériinde, yaklasik % 1,5 oranda
goriilmektedir. Ancak aniridili her (ic-d6rt ¢ocuktan
birinde Wilms tiimorii gelisme riski mevcuttur ve bu
cocuklar da hemihipertrofili ¢ocuklar gibi diizenli
olarak Wilms tiimori yoniinden izlenmelidir.

Dogru cevap: E

5. Karinda kitle, hemihipertrofi, hematiiri ve
hipertansiyon saptanan dort yasindaki gocukta en
olasi tani asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 93)

A) Hepatoma B) Teratom
C) Noroblastom D) Retinoblastom
E) Wilms timéru

Karinda kitle olan c¢ocuklarda hipertansiyon,
hematliri gibi cok spesifik olmayan bulgular veriliyor
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ve Wilms tiimérii sorulacaksa hemihipertrofi gibi
mutlaka kendine has bir 6zellik eklenir.

Dogru cevap: E

6. Abdominal Kitlesi ve hemihipertrofisi olan 3

« Eslik eden sendromlarin oldugu (Ozellikle
Beckwith Wiedeman sendromu) kitle,

yasindaki bir gocukta en olasi tani agagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2008)

« Polisiteml, hiperkalsemi ve Cushing se mu
gibi paraneoplastik bulgularin oldugu bir
abdominal kitle,

« Kromozom 11p13 delesyonu.

Dogru cevap: B

3. Ug yasindaki bir gocukta sag kol ve sa§ bacakta
hemihipertrofi saptaniyor.

Bu gocuk 10 yasina gelene kadar 3 ayda bir hangi
timoriin gelisim riski nedeniyle yakindan izlem
gerekir? (Sonbahar 93)

A) Wilms timéru B) Noéroblastoma
C) Akut lenfoblastik l[6semi D) Testis tumord

E) Hodgkin Lenfoma
Ug tane majér konjenital anomali Wilms tiimérii
riskini arttirir ve bu gocuklar 10 yasina gelene kadar
mutlaka abdomen USG ile yakindan izlenmelidir.

Wilms tiimérii-Konjenital anomalilerle birliktelik

* Genitoliriner anomaliler
- Hipospadias
- Ektopik bobrek
- Kriptorsidizm
- Toplayici sistem duplikasyonu
- At nall bobrek

= Aniridi

* Hemihipertrofi

Dogru cevap: A

A) Hepatoselliler karsinom B) Noroblastom
C) Wilms tumaériu D) Teratom
E) Lenfoma
Wilms tiimérii sorular alti yasin altinda ve 3 6nemli
anomali ile gelecektir; Hemihipertrofi, Aniridi,

Genitoliriner anomali. Soruza baktlg'lm/zda 3 6nemli

Klinik Bilimler 147. soru
Tum Tus Sorulan Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 586

7. Asagidakilerden hangisi Wilms timoéri ile
birliktelik gosteren konjenital anomalilerden biri

dedildir? (ilkbahar 2009)

A) Aniridi B) Hemihipertrofi

C) Dekstrokardi D) Genitouriner anomaliler
E) Beckwith-Wiedeman sendromu

Klinik Bilimler 147. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 586

aliler ve menta i
omu, Beckwith-Wiedemann sendromu.

Dogru cevap: C

iLGiLi NOTLAR




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 147

147.Makrozomik dogum ve postnatal hipoglisemi dykusu olan 2 yasindaki kiz gocugun yasina gore boy ve agirhgi 97. persentilin zerinde

saptaniyor. Makroglossi, kulak sayvaninda gentik ve yiziinde nevus flammeus tespit ediliyor.
Bu hastanin asagidaki hangi tiimor acisindan periyodik tarama ile izlenmesi en uygundur?

A) Retinoblastom
B) Ewing sarkomu
C) Optik gliom

D) Wilms timoru
E) Medulloblastom

Dogru Cevap:D

PEDIATRI» 587

8. Ug yasindaki gocukta karninda sislik, hematiiri, aniridi,
hemihipertrofi, karnin sol tarafinda Gzeri dizgin ve
orta hatti gegmeyen sert kitle palpe ediliyor.

Bu hastada en_olasi tani asagdidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 97)

A) Néroblastom B) Rabdomyosarkom
C) Hepatoblastom D) Wilms timéru
E) Teratom

Dogru cevap: D

9. Ug yasinda erkek cocuk, karin sisligi ve karin agrisi
ile geliyor. Yapilan tetkiklerinde hematiri saptaniyor.
Hastanin muayenesinde aniridi, intraabdominal
dlzgun konturlu orta hatti gegcmeyen kitle bulunuyor.

Bu hastada epn olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Eylu 2000)

A) Noéroblastom B) Rabdomyosarkom
C) Hodgkin hastaligi D) Wilms tumord
E) Teratom

Wilms timérii ile en cok karisabilecek olan
hepatoblastom, ¢ocukluk ¢aginda en stk gériilen
malign karaciger tiimériiddir. Cocukluk ¢agr malign
karaciger t(mérierinin %70°ini olusturur ve ilk 3
yasin timériddr. Onun da Beckwith-Wiedemann
sendromunda ve hemihipertrofide sikliginin arttigi
bilinmektedir. Ancak vakaya aniridi eklenmesi
Wilms tiimérd lehinedir.

Diger timéarlerin aniridi ile birlikteligi beklenmez.

WILMS’ tiimorii ile iliskili sendromlar

Sendrom | Kiinik szellikler | Senetik
ozellikler
Wilm’s timord, aniridi,
genitoliriner anomali,
mental gerilik
WAGR Timér ve GU 2\1/".".113 ciilic)esyonu

anomaliler: 11p13 g
Aniridi ve Mental
retardasyon: PAX6

Klinik Bilimler 147. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 587
e —
Beckwith- Organomegali,
Wiedeman makroglossi, omfalosel, :&?25 c;lie):syonu
Sendromu hemihipertrofi 8
Farmeyar
Familyal Wilms | pléropulmoner DICER-1 gen
timort blastoma, mutasyonu
rabdomyosarkoma
Lenfatik -
venoz kapiller
g:r?dvrirsnu malformasyonlar,
ekstremitelerde
lipomatoz hipertrofi
SIMPSON-Golabi Willms, NBL,
Sendromu SHelgrawdrsendimmn Hepatoblastoma
Digerleri :

Li Fraumeni sendromu, Bloom sendromu, Fankoni anemisi,

Sotos sendromu, Perlman sendromu, Trizomi 18
Eeeae—————
Dogru cevap: D

10.Asagidaki bobrek hastaliklarindan hangisine

Wilms tiimérinin eslik etmesi en_olasidir?
(Sonbahar 2021 Orijinal)

A) Nail patella sendromu  B) Pierson sendromu
C) Denys-Drash sendromu D) Lowe sendromu
E) Sistinozis

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Asagidaki hastaliklardan hangisinde Wilms tumaoru gelismesi
beklenmez? (Sonbahar 2021 BENZERI)

A) Nail patella sendromu

B) Perlman sendromu

C) Beckwith-Wiedemann sendromu
D) Denys Drash sendromu

E) Frasier sendromu

Dogru cevap: A

Wilms timdériinin bilmemiz gereken pek ¢ok
6zelligi var. Ama eslik eden sendrom ve klinik
durumlar, bunlar igerisinde en 6nemlileri!

Wilm’s tlimori (nefroblastom), gocuklarda bobregdin
en sik gorllen tumoridur. En sik 2-5 yaslar arasi gorulir.
Bazi sendrom ve konjenital anomalilerle (genitotriner
anomali, aniridi, hemihipertrofi) birliktelik gosterir.

Nail patella sendromu, LMX1B transkripsiyon faktor
mutasyonu sonucu ortaya ¢ikan genetik nefrotik
sendrom nedenlerinden birisidir.

Pierson sendromu, konjenital nefrotik sendrom, diffiiz
mezengiyal skleroz ve g6z tutulumu ile seyreden bir
kalitsal hastaliktir.

Lowe sendromu (okiiloserebrorenal sendrom), X'e
bagl kaltilir. Konjenital katarakt, mental retardasyon ve
Fankoni sendromu ile karakterizedir.

Sistinozis, lizozomal membranlardansistintransportunda,
tasiyici protein eksikligine bagl gelisen lizozomal depo
hastaligidir. Fankoni sendromu, goz bulgular, gelisme
geriligi ve hipofosfatamik rikets gorulur.

Dogru cevap: C

11. Sekiz yasindaki erkek hasta agrisiz kanl idrar yapma

nedeni ile getiriliyor. Oykisiinden 6drenme guclugi
nedeniyle 6zel editim aldidi ve ventrikller septal defekt
tanisiyla takip edildigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde
mikrognati, malforme kulak kepgeleri, hipertonisite ve
karinda ele gelen kitle saptaniyor. Hastaya yapilan
degerlendirmeler sonucunda Wilms tamoru tanisi
konuluyor.

Bu hastada Wilms tiimorid ile iligkili olarak
asagidakilerden  hangisinin  saptanmasi  en
olasidir? (Sonbahar 2024)

A) Perlman sendromu

B) Trizomi 18

C) Fanconi anemisi

D) Beckwith-Wiedemann sendromu

E) Denys-Drash sendromu

Oldukca zor ve zorlama bir soru, TUS’a hatta
YDUS’a bile hi¢ uygun bir soru degil maalesef...

Wilms tumoériniun  birgok sendromla  birliktelik
gostermektedir. Bunlardan en meshur olanlar
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 149

149.Hipertansiyonu olan ¢ocuk hastada asagidakilerden hangisinin gériilmesi durumunda feokromasitoma tanisi konulmasi en

olasidir?

A) Abdominal Gfurim varligi
B) Odem

C) Pigmentasyon artisi

D) Asir terleme

E) Erken puberte

Dogru Cevap:D
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580 < TUM TUS SORULARI

Tani
« Taniigin iki incelemenin mutlaka yapilmasi lazim;
- Biyopsi
- idrarda VMAJ/HVA yiiksekligi ve kemik
iliginde rozet formasyonu saptanmasi.
Dogru cevap: C

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

Bu c¢ocuk igin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 98)

A) Feokromositoma  B) Wilms timar
C) Néroblastom D) Renal hiicreli kanser
E) Mezoblastik nefroma

Néroblastom, siit c¢ocuklugu dbneminde 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 ¢cok 6zel
rozeti ile hatirlanmalidir.

Noroblastoma, vucutta noéral krestin  bulundugu
herhangi bir bolgeden cikabilir.

« Abdominal kitle (En sik yerlesim; % 70)
« Torakal kitle (posterior kitle; % 20)

« Hipertansiyon ve terleme (katekolaminlere
bagl)

+ Kemik agnsi (kemik-kemik iligi metastazi,
Hutchinson sendromu)

* Meta-iyodobenzilguanidin (MIBG) sintigrafisi,

tanida ve hastaligin yayihmini degerlendirmede
kullanilir.

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

« Tani igin iki incelemenin mutlaka yapilmasi

Klinik Bilimler 149. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 580

Feokromasitoma, adrenal medulla  kromafin
hucrelerinden kaynaklanan ve katekolamin salgilayan
tumordur. Hipertansiyonun yanisira epizodik bas
agrilar, terleme, ates basmasi, ylz kizarmasi,
tasikardi-garpint ataklar, ritm bozukluklar olur.

Wilms timorl, gocuklarda en sik gorilen bobrek
kanseridir ve en ¢ok ilk 6 yasta gorulur.

Renal hiicreli kanser ise 15 yas altinda gocuklarda
cok nadirdir. 15-19 yas arasinda gorulebilir. Her ikisi de
hipertansiyon yapabilse de kemik iligine metastaz ile
rozet formasyonu beklenmez.

Mezoblastik nefroma, bébregin mezenkimal
hamartomudur ve ilk 3 ayda gorulmesi beklenir.
Neonatal donem ve erken bebeklik doéneminde sik
gorulen bobrek tumoradur.

Dogru cevap: C

Dért yasindaki bir gocuk karin siskinligi ve gozlerin
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 en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2001)

A) Lenfoblastik I6semi

B) Orbital rabdomiyosarkom
C) Néroblastom

D) Retinoblastom

E) Burkitt lenfoma

Néroblastomun diger tiimérlerden ilk bakista
ayriimasini saglayan en 6nemli bulgusu; Periorbital
ekimoz. Ancak bir tiimoérin daha yapabildigini
unutmamak lazim. Orbital rabdomyosarkom.

Noroblastom noral krestten kéken alir. Vicutta néral
krestin bulundugu herhangi bir bodlgeden c¢ikabilir.
%70 abdomende gorulir. Bilateral orbital ekimoz
(rakun/panda go6zlu) ve kemik-kemik iligi metastazi
(Hutchinson sendromu) ile ozellikle ekstremitelerde
agri yapabili, Kemik iliginde rozet formasyonu
(Homer-Wright rozetleri) vardir.

Rabdomyosarkom, en ¢ok basg-boyun bhélgesinden
kéken alan c¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen
yumusak doku kanseridir. Bag boyunda da en sik
orbitada ve nazofarenksde olur. Orbital tutulum tek
taraftadir (unilateral).

Retinoblastom da bilateral olabilir ve periorbital
ekimoz yapabilir ancak abdominal kitle beklenmez.
Unutulmamasi gereken nokta Homer-Wright tipi
rozetlerin siklikla néroblastomda, Flexner-winter steiner
rozetlerin ise siklikla retinoblastomda izlendigidir.

Dogru cevap: C

5. Her iki géz etrafinda morluk ile kol ve bacaklarinda

agri sikayetleri olan iki yasindaki gocuk hastanin birkag
haftadir dizelmeyen ishalinin oldugu égreniliyor.

Fizik muayenesinde Kkarinda kitle saptanan
bu g¢ocukta taniya yonelik olarak oncelikle
asagidakilerden hangisi istenmelidir? (Sonbahar 90)

A) Vanil mandelik asit

B) 17 hidroksipregnenalon
B) 17 hidroksiprogesteron
D) 11 hidroksi ketosteroid
E) 5 Hidroksi indolasetik asit

Néroblastoma sorulan 6zellikle; 1. Spesifik bulgular
(opsomiyoklonus, periorbital ekimoz, rozet, ishal
vB) verilerek en olast tani sorulari olarak, 2. Taniya
gotirecek laboratuvar inceleme (VMA/HVA) ile
karsimiza ¢ikar.

Noroblastomda tani

* Meta-iyodobenzilguanidin (MIBG); sintigrafisi
tanida, hastaligin yayilimini dederlendirmede, ayni
zamanda yliksek dozda tedavide kullanilir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 152

152.Asagidaki cocukluk cagi son donem bobrek yetersizligi sebeplerinden hangisinin nakil sonrasi tekrar etmesi en olasidir?

A) Nefronofitizis

B) Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi
C) Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi
D) Bardet-Biedl sendromu

E) Atipik hemolitik Gremik sendrom

Dogru Cevap:E

Klinisyen Tum TUS Sorular

Kli

nik Bilimler 152. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 603

PEDIATRI p 603

9. Bobrek nakli sonrasi agagidaki hastaliklardan hangisinin
tekrarlamasi gn az olasidir? (Sonbahar 2023)

A) Fokal segmental glomeriloskleroz

B) Atipik hemolitik Gremik sendrom

C) Membrandz nefropati

D) IgA nefropatisi
E) Alport sendromu

itk bakista zor gibi gériinse de, altta yatan
patolojileri diisiindiigiimiizde cevap karsimizda
g6z kirpiyor. Bir diger deyisle sunu sormak
gerekiyor; Hangisi yapisal/dogumsal bir patoloji?

Alport Sendromu:

Herediter nefritlerden en sik gérulendir. Primer olarak
Xe bagl dominant gecis gosterir (%85). Bu nedenle
erkeklerde klinik seyir daha kotudur. Diger olgular OR
ya da OD gegis gosterir.

Hastalik tip IV kollajen (X'e bagl gegis olanlarda
COLA4AS5) genindeki mutasyonlar sonucu gelisir.
Kollajen yapimi bozuldugundan, bazal membranin
yapisi dedigmistir. immunolojik bir mekanizmasi
yoktur.

Bu hastalikta erkeklerin timu genellikle yagsamin 2-3.
dekatinda son dénem bobrek yetmezligine girerler.
Kizlarda ise son dénem bobrek yetmezligi gelisimi
¢ok nadirdir.

Bobrek nakli uygulamasi bébrek yetmezligi gelisen
vakalarda basarili olabilir. Nadiren transplante bobrekte
anti-glomeruler bazal membran glomerulonefriti
gelisebilir. Ancak, nakil sonrasi hastaligin tekrarlamasi
beklenmez, giinku kollajen yapisi nakil olan bébrekte
normaldir.

Diger segeneklerde yer alan glomerulopatiler
ise edinsel hastaliklar olup, nakil sonrasi
tekrarlayabilmektedir. Cocuklarda renal
transplantasyon sonrasinda tekrarlama olasiligi en
yliksek primer bébrek hastaliyi membranoproliferatif
glomerilonefrit tip I'dir. Nakil sonrasi graft kaybina
yol agma olasiligi en yiiksek primer bébrek hastaligi
fokal segmental glomerulosklerozdur.

Dogru cevap: E

10.

On bes yasindaki bir erkek gocuk ayaklarda sisme,
koyu renkli idrar yapma, gérmede bulaniklik ve isitme
azh§ yakinmalariyla getiriliyor. Oykisiinden dayisinin
dort yildir hemodiyaliz tedavisinde izlendigi 6greniliyor.

Bu cocuk igin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2007)

A) IgA nefropatisi B) Alport sendromu
C) Fabry hastalig D) Lowe sendromu
E) Sistemik lupus eritematozus

Hematiiri yapan, yani koyu renkte idrara neden
olan Alport sendromu, ya genetik gegis 6zelligi
nedeniyle ya da tipik isitsel ve gérme bulgularyla
sorulur. Segeneklerde 2 tane daha X’e baglt gecen
hastalik bulunmasi da dikkat gekici.

Hastanin bulgularinda hematiri, g6z bulgulari ve isitme
azlig var. Herediter bir nefrit olan Alport sendromu
cogunlukla X’e bagh olarak gecer. Dayidaki son
doénem bobrek yetmezligi de bunu gostermektedir.
Hematuri ataklar olan, katarakt gibi goz bulgulari olan

bir hastada eger sensorinéral isitme kaybi bu bulgulara
eslik ediyorsa, Alport sendromu dustntlmelidir,

Alport sendromu

Herediter nefritlerden en sik gdériilendir. Primer
olarak X'e bagli dominant gecis gosterir (%85). Bu
nedenle erkeklerde klinik seyir daha kétudir. Diger
olgular OR ya da OD gegis gosterir.

En sik asemptomatik mikroskopik hematiiri ile
bulgu vermekle beraber, olgularin yarisinda Ust
solunum yolu enfeksiyonundan 1-2 gin sonra
makroskopik hematuri ataklari géralir. Proteinlri
erkek gocuklarinda siklikla gorulir; ancak nefrotik
dlzeyde proteiniri erigkin ddnemde olur.

Sagirhiga kadar goturebilen sensorinéral isitme
kaybi goérilir. Isitme kaybi konjenital degildir ve
X'e bagl erkek olgularin %90'inda, OR hastalarin
%67’sinde vardir.

Anterior lentikonus, korneal erozyonlar ve makdler
lezyonlar olmak lizere %30-40 hastada g6z bulgular
saptanir. Anterior lentikonus, Alport sendromu igin
patognomoniktir.

Hematiiri + bu bulgulardan en az ikitanesinin varligi
(makuler lezyon, tekrarlayan korneal erozyonlar,
glomeril bazal membraninda kalinlasma ve incelme,
sensorindral sagirlik) yiksek ihtimalle hastanin Alport
sendromu oldugunu distndurdr.

IgA nefropatisi (Berger hastaligi), en sik gérilen
kronik glomeriler hastaliktir. Cocuklarda rekurren
gross hematurinin en sik nedenidir. Tekrarlayan agrisiz
masif hematuri ataklarn ile karakterizedir. Hematuri
genellikle bir viral Ust solunum yolu enfeksiyonundan
1-2 glin sonra olur. Akut nefritik sendrom bulgularinin
(6dem, hipertansiyon, bobrek yetmezligi) ¢ocuklarda
baslangigta gortlmesi nadirdir. Nefritik, nefrotik ya da
nefritik-nefrotik seyir gosterebilir.

Fabry hastaligi lizozomal depo hastaligidir. X'e bagl
gecer. Ozellikle umbilikus cevresi ve kalgada damar
dilatasyonlari ile birlikte vaskuler endotelyal hiicrelerin
kimulatif hasarina bagll olarak gelisen ylzeyel
anjiyokeratomlar, kol ve bacaklarda epizodik agr
krizleri ve bébrek yetmezIigi ile karakterizedir.

Lowe sendromu (okuloserebrorenal sendrom)
erken infant déneminde baglayan konjenital katarakt,
glokom, nistagmus gibi okuler bozukluklar, daha sonra
asidoz, hiperaminoasidiri gibi ilerleyici renal tubuler
disfonksiyon ile karakterize mental bozukluklarin da
eslik ettigi X'e bagl resesif gegisli bir hastaliktir.

Sistemik lupus eritematozis, konnektif dokularda
yaygin inflamasyon ve imminkompleks vaskuliti
ile birlikte olan kendiliginden ataklar ve spontan
remisyonlarla giden multisistemik otoimmin bir
hastaliktir. Cilt, eklem, bdbrek, perikard, plevra gibi birgok
doku ve organ iltihabina bagl ¢ok sayida organi etkiler.
Boébrek tutulumu gocuklarda en sik tutulumlardan
birisidir. Cocukluk caginda SLE'li hastalarin ¢ogu,
addlesan kizlardir. 5 yas altinda nadirdir. Genellikle
11-12 yaslannda tani alirlar. Hastalarin en sik basvuru
bulgulari; atesg, yorgunluk, hematolojik bozukluklar,
artralji veya artrit ve siklikla malar dékintiddir.
Semptomlar intermittan veya persistan olarak gelisebilir,
kendiliginden remisyon gosterebilir.

Dogru cevap: B

iLGILi NOTLAR

Sonbahar 2023'te hangisi
bdbrek nakli sonrasinda
tekrarlamaz diye
sorulmustu.. Tekrarlayan
siklardan birisi belki de
en 6nemlisi bu sinavda
nakil sonrasi tekrarlama
riski en yuksek olarak
karsimiza getirildi...
Cikmis sorularin énemini
vurgulayan sadece bir
ornek...
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 153

153.Asagidaki hastaliklardan hangisinin ¢cocuklarda glomeriiler proteiniiriye neden olmasi en az olasidir?

A) Membrano6z nefropati

B) Lowe sendromu

C) Alport sendromu

D) Henoch-Schonlein purpura nefriti
E) Amiloidoz

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tiim TUS Sorulan iLGILi NOTLAR

PEDIATRI p 623

Kriyoglobulinlerin indukledigi immun komplekslerle B) Jeneralize form (Fanconi sendromu) (proksimal RTA
vaskaulit klinigi ortaya ¢cikmaktadir. daha ¢ok Fanconi sendromunun bir komponeneti
seklinde gorulur)

* Primer (sistemik hastalik olmadan)

Dogru cevap: C

5. Fankoni  sendromunun  &zelligi  olmayan + Genetik gegisli sistemik hastaliklar
asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 98) - Sistinozis (gocuklarda Fanconi sendromunun
A) Jeneralize aminoasidri en sik nedeni)

B) Hiperlrisemi - Tirozinemi tip |

C) Glukozuri - Galaktozemi _

D) Fosfatri _' "“ ".“_" —

E) Proksimal tubtiler asidoz Klinik Bilimler 153. soru

Fankoni  sendromu,  proksimal  tdbiilin Tudm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
bozuklugudur. Proksimal tibiilden emilmesi Sayfa 623

gereken protein, elektrolitler, fosfat, bikarbonat Towe sendromu (okuloserebrorenal sendrom) l
gibi maddelerin emilim bozuklugu olur.

* Disproteinemik durumlar

Fankoni Sind.wmnda_hsht_mmmum_hmmu— Multipl miyelom

sonueu_os| Kinjk Bilimler 153. soru - Monoklonal gammopati

roksimal rd —.. T T ; A

e ] TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil  |llaclar veya toksinler

birlikte), hip) * .

ile birlikte fo Sayfa 623 - Agl.r rnetallgr (kursu'n,_cwa)

amioasiduri EuEu!er proEemun,I Ketonur, Na ve Rrun ;an:n gAe(;;mlsltetretlnskl_!n“ fndigvist

uriner ekskresyonunda artma, hipokalemi, degisken - lfostamid (Wilms timor( tedavis) s

hiperkalsiuri, idrar konsantrasyon bozuklugu, politri ve Alfa-1  antitripsin  eksikligi renal tiibller °

hipertrikoztri nedeniyle hipolrisemi gérulur, disfonksiyona yol agmaz. g

Fankoni sendromuna hiperiirisemi goriilmez. Dogru cevap: C E
Dogru cevap: B ’ - : o 5

7. Alti yasindaki gocuk hasta buyume gelisme geriligi o

6. Asagidaki hastaliklardan hangisi renal tiibiiler sikayetiyle  poliklinige  getiriliyor.  Laboratuvar

disfonksiyona yol agmaz? (Sonbahar 2006) incelemede  asidoz,  hipokalemi,  hiperkloremi

i don,.. saptaniyor ve anyon gap normal bulunuyor.

A) Sistinozis

B) Galaktozemi Bu hastada en olasi tani asa§idakilerden

C) Alfa-1-antitripsin eksikligi hangisidir? (llkbahar 2000)

D) Wilson hastalig

E) Lowe sendromu A) Konjenital nefrotik sendrom

B) Renal tubuler asidoz

Bu soru, asagidakilerden hangisi Fankoni C) Bartter sendromu
sendromuna yol agmaz seklinde de sorulabilirdi. D) Conn sendromu
Fankoni sendromuna yol acan yani proksimal E) Akut glomerulonefrit

tiibdilii bozan major hastaliklar ¢ok iyi bilinmeli.
Y/ P Renal tibliler asidozu 6zetleyen soru; bikarbonat

Renal Tiibiiler asidozlar, sinavda en ¢ok sorulan kaybina kronik asidoz, asidoza bagl biyiime

k gelisme geriligi, kompenzatuar klor emiliminde
Klinik Bilimler 153. soru e artis ve sonucta normal anyon gapli asidoz.

TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul ,,2 Asidozun kronik bulgusu gelisme geriligidir ve
Sayfa 623 ¥ boylece olayin kronik bir stire¢ oldugu belirtiimektedir.
Bikarbonat kaybi asidoza neden olmaktadir ve bunun

Proksimal Renal Tiibiiler Asidozun Etiyolojisi sonucu gelisen dehidratasyona bagll olarak da

hipokalemi gelismekte, hiperkloremi ile de anyon gap

A) Izole form (l-:anconi sendromu olmadan) normal sinirlar iginde kalmaktadir

¢ Primer

« Otozomal resesif gecisli (proksimal RTA + Bartter sendromu, alkaloz ile karakterize bir durumdur.
g6z anomalileri, mental gerilik, bazal ganglion Conn sendromu, ise primer hiperaldosteronizmdir,
kalsifikasyonu) hipokalemi vardir ancak buna bagl alkaloz ile

* Otozomal dominant gegisli (proksimal RTA + karakterizedir,

buylime gelisme geriligi)

« Karbonik anhidraz eksikligi veya inhibitorlerinin
kullanimi (asetazolamid, topiramat, mafenid
asetat)

Konjenital nefrotik sendrom, daha dogum aninda
plasentanin bile ileri derecede odemli olmasi ile
karakterize bir durumdur.

Akut glomeriilonefrit hematri ve ddeme neden olan,
oliglri ile seyreden bir hastaliktir.

Dogru cevap: B




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 160

160.0n yedi yasindaki kiz hasta nébet gegirme nedeniyle acil servise getiriliyor. Oykiisiinden 2 yildir genellikle premenstriiel désnemde
siddetli karin agrisiyla baslayan kusma, kabizlik, el ve ayak agrilari ile karakterize ataklar nedeniyle birgok kez basvurdugu; oral
kontraseptif ve diklofenak tedavisi verildigi 6greniliyor. Hastanin 6n degerlendirmesinde atagin bu tedaviye bagl oldugu dasunuluyor.
Fizik muayenesinde tasikardi, hipertansiyon, letarji ve derin tendon reflekslerinde azalma saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde tam
kan sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normal bulunuyor; hiponatremi bulgusu disinda serum elektrolit dizeyinin referans
aralikta oldugu belirleniyor. Idrar incelemesinde rengin kirmizi oldugu saptaniyor, mikroskopide eritrosit tespit edilmiyor.
Bu hastanin tanisi ve acil tedavisi icin asagidaki inceleme yontemlerinden hangisinin éncelikle yapiimasi en uygundur?

A) Serum kreatin kinaz dizeyi 6lgimu
B) Idrarda hemoglobin bakilmasi

C) Lomber ponksiyon

D) Idrar organik asit analizi

E) Idrarda porfirin analizi

Dogru Cevap:E
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Familyal primer hiperlipidemilerin en sik sorulan
ozelliklerinden birisi. Aslinda tip V ¢ocuklarda pek
sorulmasi beklenmez ama en 6nemli 6zelligi bu
sekilde sorulur.

Tip V'de VLDL ve silomikronlar artar. Diger
hiperlipoproteinemilerde ise asagidaki gibi degisiklikler
olur.

* Tip 1- Silomikron ve pre Beta VLDL'ye ait TG
artar.

« Tip 2a- LDL yikselir. Kolesterol yukselir, TG
normaldir,

* Tip 2b- LDL, VLDL, TG,Kolesterol yiikselir.

«  Tip 3- Silomikron, kolesterol, TG yukselir.

+ Tip4-VLDL ve TG yikselir.

« Tip 5- VLDL,TG ve silomikron yukselir.

Dogru cevap: C

9.

Abetalipoproteinemide asagidakilerden
hangisinin plazma diizeyinde diiglikliik goriilmesi
karakteristikdir? (ilkbahar-88)
A) Fosfolipid B) Sfingomyelin
C) Silomikron D) Glikojen

E) Gamaglobulin

Abetalipoproteinemi; Diyetteki yaglarin, yagda
eriyen vitaminler ve kolesteroliin emilmesini
saglayan gendeki bozukluk. Yaglan kanda tasiyan
bazi lipoproteinlerin de sentezi bozuk olacak. Apo B
iceren tim lipoproteinier serumda diisiik saptanir.

Otozomal resesif olarak gecen abetalipoproteinemi,
dogumdan itibaren gbzlenen siddetli yag
malabsorbsiyonu ile karakterizedir. Cocuklarda ilk bir
yil iginde belirginlesen buyime geriligi vardir. Ayrnca
acik renkli ve koth kokulu gaita ¢ikarimi ilk farkedilen
bulgulardandir. Genellikle abdominal distansiyon vardir.

Periferal néropati nedeniyle, derin tendon
refleksleri alinamaz. Entellektiel gelisimyavastir.
10 yiin  sonunda intestinal semptomlar azalir.
Ataksi gelisir, pozisyon ve vibrasyon duyulari
kaybolur. intansiyonel tremor gérilir. Adolesan
dénemde retinitis pigmentosa ortaya ¢ikabilir.

Tanida, periferik kan yaymasinda akantositlerin
goriilmesi ve plazma kolesterol seviyesinin
dustklaga (50 mg/dI'nin altinda) énemlidir. Ayrica
plazmada gilomikron ve gok diisiik dansiteli
lipoprotein (VLDL) fraksiyonu saptanamaz.
Dusuk dansiteli lipoprotein (LDL) fraksiyonu da cok
azalmistir.

Yagl beslenmeden sonra plazmada silomikron
goriilmez.

Dogru cevap: C

10.

Tangier hastaliginda gériilen karakteristik aboratuvar
bulgusu asagidakilerden hangisidir? (llkbahar-91)

A) VLDL kolesterol diizeyinde dustklik

B) HDL kolesterol duzeyinde dusukluk

C) Serbest yag asidi duzeyinde dusukluk

D) Betalipoprotein duzeyinde dusukluk

E) Lesitin kolesterol acil transferaz enziminde dustklik
Kolesterol(i veya trigliseridi  ylikselterek
hiperlipidemi yapan hastaliklar kadar HDL gibi
liporoteinlerde diisiikliik yapanlar da sorulur.

Tangier hastaligi, diisiik HDL kolesterol diizeyi ile
karakterize genetik bir hastaliktir. ABCA1 mutasyonu
sonucu olur. Homozigot hastalarda, HDL duzeyi hem
miktar olarak azalmis (<5 mg/dl), hem de yapisal
olarak anormaldir. Klinik bulgular genellikle cocukluk
doneminde ve kolesterol esterlerinin ¢esitli dokularda
depolanmasi sonucu ortaya cikar.

Klinik o6zellikleri:

Blyuk, san tonsiller

Splenomegali

Periferal néropati

Hepatomegali

Lenfadenopati

Diffuz korneal infiltrasyon

Prematur koroner kalp hastaligi en sik gérilen klinik
bulgulardir.

Dogru cevap: B

11. AKut intermitant porfiria hastalijinda eksik olan

enzim asagidakilerden hangisidir? (llkbahar-88)

A) Porfobilinojen deaminidaz

B) Koproporfirinojen oksidaz

C) Protoporfirinojen oksidaz

D) Aminolevulonik asit dehidrataz
E) Ferroselataz

Klinik Bilimler 160. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 488

Akut intermitant  Porfiria  (AiP), hepatik
porfobilinojen deaminidaz (PBG deaminidaz)
eksikligi sonucunda ortaya gikar. ALA ve PBG
asir Uretimi s6z konusudur. En sik goriilen akut
porfiri tiirlidiir. Otozomal dominant gegis gosterir.
Noropati, akut intermitan porfirinin sik gorilen
bulgularindandir. Kas gligsuzludl proksimalden baslar
ve distale dogru ilerler, Motor néropati nedeniyle
kranial sinir tutulumu, bulber paralizi, respiratuar
yetmezlik ve élim gézlenebili. Karin agrisi en sik
ve ilk ¢ikan bulgudur. Ayrica bulanti, kusma, kabizlik
veya diyare, abdominal distansiyon ve ileus, diger GIS
bulgulandir. idrar retansiyonu, inkontinans ve diziri
renal bulgulardandir.

* Hastalarda tasikardi, hipertansiyon, ates, terleme,
huzursuzluk ve tremor da gozlenebilir.

«  Akut ataklar sirasinda konviilziyonlar gézlenebilir.
Akut intermitan porfiriali hastalarin idrarlarinda
aminoleviilonik asit (ALA) ve porfobilinojen
(PBG) atilimi artmistir.

Ferroselataz, eritropoetik porfiryadaki sorumlu enzimdir.
Aminolevulonik asit dehidrataz, Aminolevulonik
asit dehidrataz eksikligine bagl porfiryadaki sorumlu
enzimdir,

Protoporfirinojen oksidaz eksikliginde Prorfiria
variagata hastaligi olusur.

Koproporfirinojen oksidaz eksikliginde herediter
koproporfiria olusur.

Dogru cevap: A

iLGILi NOTLAR




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 167

167.Asagidakilerden hangisi portal hipertansiyonun postsiniizoidal posthepatik nedenlerinden biridir?

A) Splenik ven trombozu
B) Siroz

C) Budd-Chiari sendromu
D) Splenomegali

E) Primer sklerozan kolanijit

Dogru Cevap:C

Klinik Bilimler 167. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 197

PEDIATRI p 197

13.Gocukluk ¢aginda asagidakilerden hangisi
postsiniizoidal portal hipertansiyon nedenidir?
(ilkbahar 2010)

A) Kronik viral hepatitler ~ B) a1-antitripsin eksikligi
C) Budd-Chiari sendromu D) Wilson hastaligi
E) Siroz

Budd-Chiari Sendromu, “ekstrahepatik postsinuzoidal”
portal hipertansiyon nedenidir. Hepatik vende ya da
vena cava inferiyorda tikaniklik vardir

Diger seceneklerden kronik viral hepatitler intrahepatik
presinuzoidal portal hipertansiyon yapar. Tum siroz
tipleri de sinuzoidal portal hipertansiyon yaparlar. Wilson
hastaligi ve a1-antitripsin eksikligi de siroza yol acarak
sintizoidal portal hipertansiyon yaparlar.

Dogru cevap: C

14. Asagidakilerden hangisi cocukluk gagiintrahepatik
portal hipertansiyon nedenlerinden biri dedildir?
(Sonbahar 2019 Orijinal)

A) Kistik fibroz B) Arteriovenoz fistul
C) Koledok kisti D) Konjenital hepatik fibroz
E) Venookluzif hastalik

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Acil servise kanl kusma sikayeti ile getirilen cocugun yapilan fizik
muayenesinde splenomegali ve batinda yaygin asit saptaniyor.
Yapilan Doppler USG'de portal ven basinci 24 mmHg olarak
Sleliliyor.

Bu hasta icin asagidakilerden hangisi dogru deqildir?
(Sonbahar 2019 BENZER)

A) Splenik ven trombozu ekstrahepatik portal hipertansiyona
neden olmus olabilir.

B) Arterio-venoz fistll ekstrahepatik portal hipertansiyona neden
olmus olabilir.

C) Siroz intrahepatik portal hipertansiyona neden olmus olabilir.

D) Alfa-1 antitripsin eksikligi intrahepatik portal hipertansiyona
neden olmus olabilir.

E) Hastada asit ve karin gerginliginin azaltimasi icin ilk tercih
edilecek olan tedavi furosemiddir.

Dogru cevap: E

Cocuk gastroenterolojinin portal hipertansiyon
konusunu sorgulayan sorularinda vakay! tedavi
edebilmenin zorlugu kadar etiyolojiye de hakim
olmak gerekir.

Portal hipertansiyon (portal basingta 10-12 mmHg
Uzerindeki bir artis olarak tanimlanir) karaciger
hastaligi olan gocuklarda morbidite ve mortalitenin
majér bir sebebidir. Normal portal venéz basing
yaklasik olarak 7 mmHg'dir. Genel anlamda portal
hipertaniyonun en sik nedeni sirozdur (Detayl
etiyoloji tablolar asagida verilmistir). Tanida Doppler
USG ve ozefagogastroduodenal endoskopi yeterlidir.
Selektif anjiografi ise en spesifik tani aracidir. Portal
hipertansiyonda, asit ve karin gerginliginin azaltiimasi
icin ilk yapilacak tedavi tuz kisitlamasidir. Diuretik
kullanilacak ise spiranolakton tercih edilmelidir. Non-
selektif B-blokérler (propranolol) tedavide kullanilir.
Dogru cevap: B

15. Asagidakilerden hangisi  gocukta  portal

hipertansiyonunun jlk belirtisidir? (Sonbahar-92)

A) Koma B) Splenomegali

C) Vendz kanama D) Asit
E) Kaput medusa

Portal hipertansiyonun en belirgin Klinik bulgular:
Splenomegali (¢ocuklarda ilk bulgu)
Hepatomegali
Asit
Sarilik (%25 vakada)

Kusma, bulanti

GiS kanamalari; Ozefagus varisleri (En 6nemli ve
6lime yol agan komplikasyonudur), hematemez,
melena.

Odem

Abdominal ylzeyel damarlarda genislemeler ve
Kollateral geligimi (kaput meduza): Abdominal
venlerin dolus yonu asagidan yukari dogrudur.
Intrasintizoidal patolojiyi gosterir.

Dogru cevap: B

16.

Cocukta portal hipertansiyon bulgusu olmavan
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-88)

A) Asit

B) Odem

C) Ozefagus varisleri

D) Spider nevi

E) Karin duvari damarlarinda genislemeler

Spider nevi, karaciger fonksiyonlarinin bozuldugu
ve Ostrojenlerin arttigi durumlarda gériliir. Bu
nedenle gocukluk cagi portal hipertansiyonda spider
neviolagan degildir.

Dogru cevap: D

17.

Yedi yasindaki kiz hasta, gocuk acil servisine 3 defa
bol miktarda taze kirmizi kan iceren kusma sikayeti ile
getiriliyor. Hikayesinden prematire dogdugu ve sanlik
nedeniyle gobek kateterinden kan degisimi yapildig
ogreniliyor. Fizik muayenesinde 4 cm orta sertlikte
dalak ele geliyor.

Bu hastada kanli kusmanin en olasi nedeni
asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 2021 Orijinal)

A) invajinasyon

B) Ozofageal varis

C) inflamatuvar bagirsak hastaligi
D) Meckel divertikulu

E) Hemanjiyom

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Gocuklarda masif (st gastr tinal K N en_sik
nedeni asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 2021 BENZERI)
A) Peptik Ulser

B) Ozefageal varis

C) Hemanjiyom

D) Mallory Weiss yirtiklar
E) Invajinasyon

Dogru cevap: B
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 180

180.Asagidakilerden hangisinin akut pankreatit etiyolojisinde yer almasi en az olasidir?

A) Alkol

B) ERCP (Endoskopik retrograd kolanjiyopankreatografi)
C) Hipertrigliseridemi

D) Ostrojen replasman tedavisi
E) Hipokalsemi

Dogru Cevap:E
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Bu soru, baska bir hoca tarafindan $dyle de sorulabilirdi:

I. Valproik asit kullanimi
Il. Hiperparatiroidi

Ill. Kawasaki hastalig
IV. Kabakulak

Cocuklarda asagidaki klinik tanilar/veya kullanilan ilaglarin
hangisi komplikasyon olarak akut pankreatit gelismesi ile
birliktelik gosterebilir? (ilkbahar 2018 BENZERI)

Klinik Bilimler 180. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 204

Bir ybniiyle onkoloji diger yéniyle de
gastroenteroloji sorusu. Hem c¢ocukluk c¢agr
kanserlerinin tedavisinde en ¢cok kullanilan ilaglarin
yan etkilerini bilirsek rahatlikla yapacagimiz hem
de pankreatit yapan diger sebepleri bilirsek hig
zorlanmayacagimiz bir soru.

Metotreksat bir folik asit analogudur ve dihidrofolat
rediktaza baglanarak purin sentezini ve hicre
proliferasyonu azaltir. Metotreksat kullanimi sirasinda
bazi yan etkiler doza bagiml olsa da en sik ve en
onemli karsilasilan yan etkiler bulanti, stomatit gibi
gastrointestinal, karaciger fonksiyonlarinda bozulma,
transaminazlarda yukselme gibi hepatotoksisite,
santral sinir sistemi semptomlari, makrositoz, kemik
iligi stipresyonu gibi hematolojik degisiklikler ve nefro
toksisitedir.Pankreatit yapmasi beklenmez. Pankreatit
yapan en major kemoterapi ilaci L-asparaginaz,
imminsupresif ajan ise azothiopurindir. Yine bir
epilepsi ilaci olan valproat da gocuklarda en sik
pankreatit yapan ilaclardandir.

Pankreas divisum pankreasin embriyonik geligim
defektidir. Pankreas, 6n bagirsagin 6n ve arkasindan iki
tomurcuk seklinde olusur (ventral ve dorsal pankreas).
Ana pankreas kanalinin normal olarak pankreasin
embriyolojik  ventral ve dorsal tomurcuklarinin
birlesmesinden olusacadl yerde, her iki tomurcugun
birlesmesi gerceklesmezse, ventral ve dorsal pankreasin
ayri ayr drene olmasidir. Pankreatit riskini arttirir,

Ana pankreas kanali (Wirsung) duodenuma agiimadan
once genellikle ana safra kanall (koledok) ile birlesir.
Bu kanaldaki kist, tiimor, tag vb patolojiler akut
pankreatit riskini yani pankreasin non-bakteriyel
kendi enzimleri ile olusan enflamasyon riskini arttirir,

Kalitimsal olarak lipoprotein metabolizma bozuklugu
olan cocuklarda, hipertrigliseridemiye  bagl
pankreatit riski artar. Ozellikle trigliserid diizeyi 1000
mg/dlI'nin Uzerinde risk ¢ok artar.

Hiperkalsemide de pankreas kanalinda kalsiyum
birikimi ve tripsinojenin kalsiyum ile aktivasyonu
sonucu akut pankreatit riski artar.

Cocuklarda ikinci en sik goérilen vaskilit olan
Kawasaki hastaligi ile kistik fibrozis ve kabakulak da
akut pankreatit yapabilen durumlar arasindadir.

ilaglar ve toksik maddeler de (alkol, tiyazid diiretikler,
valproik asit, steroidler, sulfonamidler) g¢ocukluk

cagdinda dnemli pankreatit nedenlerindendir.
Uogru

cevap: A

24.Asagidaki konjenital pankreas anomalilerinden
hangisi, maternal polihidramniyos oykistii ile
siklikla birlikte olup, tam veya kismi duodenal
obstruksiyon bulgusu verebilir? (ilkbahar 2008)

A) Ektopik pankreas

B) Pankreas agenezisi

C) Pankreas hipoplazisi

D) Pankreatik kanal anomalileri
E) Andler pankreas

Anliler pankreas, konjenital duodenal obstruksiyon
tablosunun ekstrensek nedenleri arasinda yer alir.

Ekstrensek duodenal obstruksiyon nedenleri:

1) Konjenital peritoneal bandlar

2) Malrotasyon ve midgut volvulus
3) Annller pankreas

4) Duodenal duplikasyon (nadir)

intrensek duodenal obstruksiyon nedenleri:
1) Stenoz
2) Mukozal diyafragma defektleri
3) Atrezi

Pankreasin parsiyel veyatam agenezisi nadir durumlardir.
Tam agenezi neonatal diyabetle karakterize ve genellikle
erken donemde olimle sonuglanan bir durumdur.

Aniiler pankreas; sol (ventral) pankreatik taslagin
tam olmayan rotasyonu sonucu gelisir. Hastalar
genellikle infansi déneminde barsagin kismi veya
tam obstriksiyonu ile basvururlar. Siklikla maternal
polihidramniyoz oykusi vardir. Kusma, biliyer kolik
ve pankreatit ile getirilen g¢ocuklarda meveuttur.
Doudenojejunostomi tedavi segceneklerindendir. Anniiler
pankreas Downn sendromu, imperfore anis, intestinal
atrezi, pankreatit ve malrotasyonla iligkili olabilir.

Ektopik pankreas; toplumun yaklasik %3'inde mide
arkasinda veya ince barsakta bulunur. Genellikle
klinik 6nemi yoktur. Endoskopide 2-4 mm boyutunda
sarl, gébekli nodiller olarak gorilirler. Kanama,
intusepsiyon ve obstriiksiyona yol acabilirler.

Pankreas divisium: en sik rastlanan pankreatik
anomalidir. Toplumun % 5-15 inde mevcuttur. Dorsal
ve ventral pankreatik taslaklarin fuzyon eksikliginden
kaynaklanir. Pankreasin kuyruk, gévde ve bas kisminin
bir bélimi ana kanal olan wirsung kanali yerine
santorini kanalina drene olur. Rekirren pankreatite
sebep olabilir. Endoskopik olarak stent yerlestirilebir
ve ardindan cerrahi olarak sfikterotomi yapilabilir.

Koledok Kisti; biliyer kanal dilatasyonlanidir. Sarilik,
agn ve ates gibi biliyer semptomlara yol agar. Nadiren
pankreatite yol agar. Ultrason ve tomografi ile kolayca
tani konur. Koledokosel yani intraduodenal koledokal
kist de pankreatit ile basvurabilir ancak tanisi zordur.
Manyetik rezonans gortntileme veya ERCP (endoskopik
retrograd kolanjiyopankreatografi) gerekebilir.

Dogru cevap: E




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 181

181.ilk kez akut anterior miyokard enfarktiisii gegiren bir hastaya trombolitik tedavi uygulanmis olup koroner yogun bakim tinitesinde
g6zlem altinda tutuluyor. Tani konulduktan 24 saat sonra hastada tekrarlayici anjina ile ani hemodinamik bozukluk ve kardiyojenik sok
tablosu ortaya c¢ikiyor. Fizik muayenede sternum sol kenari boyunca siddetli pansistolik Gfirim duyulan ve akciger grafisinde
pulmoner vaskiularitede artis saptanan olgunun elektrokardiyografisinde gegici atriyoventrikuler ileti defekti saptaniyor.
Bu olgudaki en olasi komplikasyon asagidakilerden hangisidir?

A) Sol ventrikul anevrizmasi

B) Ventrikiler septal defekt

C) Trikuspit yetmezligi

D) Ventrikul serbest duvar rupturu
E) Pulmoner emboli

Dogru Cevap:B

Her ne kadar burasi soru
yaptirmaya yetse de

bir sonraki referansta
mezokardiyak odagi da
acikga anlatiyoruz

ve stpheye yer

PEDIATRI p 251

ikinci Kalp Sesinde;

= Paradoks giftlesme: Sol dal blogu, aort stenozu,
IHSS, PDA ve nadiren KAH ve hipertansif kalp
hastaligi.

Atrial septal defekt ve total pulmoner vendz doniis
anomalisinde sag volim yukinde artma oldugu igin,
Sag dal blogunda elektriksel gecikme nedeniyle ikici
kalp sesinde sabit giftlesme vardir.

7. Asagidaki kalp hastaliklarinin hangisinde ikin

Ebstein anomalisinde trikispit kapakta malformasyon
olup, ilerleyici fibrozise bagl olarak sagd dal blogu
gelisir. Ayrica genellikle triktispit yetersizligi bulunur
ve ikinci ses genis cifttir. Ventrikiiler septal defekt
vakalarinin cogunda klink bulgular degiskendir.

VSD’de 2. kalp sesi genis giftlesmesi olmaz. Ancak
pulmoner HT gelisirse S2 sertlesir.

Dogru cevap: E

6. Asagidakikonjenital kalp hastaliklarinin hangisinde

o_skiiltasyonda S2 sabit ¢ift olarak duyulur?
(lIkbahar 2006)

A) Trunkus arteriyozus

B) Atrial septal defekt

C) Ventrikuler septal defekt

D) Buyuk arterlerin transpozisyonu
E) Pulmoner atrezi

Kalp seslerinden S2’nin inspirium ve ekspiriumda
degismeden sabit ¢ift olarak duyulmast atrial septal
defekt icin tipik fizik baki bulgularindan birisidir.

ASD'de de oskiltasyonda; pulmoner odakta sistolik
afurdm, ikinci kalp sesinde sabit ciftlesme, soldan
saga santin fazla oldugu durumlarda relatif trikispit
stenozuna bagl diastolik Ufurim duyulur. Pulmoner
hipertansiyon gelisen hastalarda pulmoner odakta
duyulan ufurumin siddetinde azalma meydana gelir.
P2 sertlesir, pulmoner yetersizlik ve buna bagh erken
diastolik Graham Steel Ufurumi duyulur.

« S2'nin sabit giftlegmesi (Fix split): ASD'de P2
inspiryum ve ekspiryum ge¢ kapanir.
« S2'nin paradoks giftlesmesi: Sol dal blogu, PDA,

AS ve hipertansiyonda gérilir. Inspiryumda tek,
ekspiryumda cift ses duyulur.

Diger siklarda trunkus arteriyozusta, biiylik arter
transpozisyonunda ve pulmoner atrezide S 2 tektir.

VSD'de ise kalp sesleri pulmoner HT durumuna gére
degiskenlik gosterir.

S$2'nin inspirium ve ekspiriumda degismeden sabit
¢ift olarak duyulmasi atrial septal defekt igin tipiktir.

Dogru cevap: B

kalp sesinde paradoks giftlesme saptani
(Sonbahar 2001)

A) Sag dal blogu
B) Aort stenozu
C) Pulmoner stenoz

« Sabitgiftlesme: Genis ASD, pulmoner vendz doniis
anomalisi, atrioventrikularis communis anomalisi,
kronik sag ventrikll yetmezligi ve pulmoner kapak
darhig

= Teklegsme: Fallot tetralojisi, pulmoner stenoz,
trunkus arteriyozus ve énemli aort darligi- aort ve
pulmoner kapak atrezisi

ikinci Kalp Sesinde paradoks ciftlesme: Aort
stenozunda duyulur.

Dogru cevap: B

8. Kalp sesleri ile ilgili olarak asagidaki ifadelerden

hangisi dogrudur? (Sonbahar 2004)

A) Aort stenozunda ikinci ses ¢ift duyulur

B) Atriyal sistolde t¢lnci ses alinir

C) ikinci kalp sesinde sabit ciftlesme atrial septal
defektte gorullr.

D) Dordincu kalp sesi cocuklarda fizyolojik olarak
duyulur

E) Birinci kalp sesi mitral stenozunda kaybolur.

ikinci kalp sesinin sabit giftlesmesi ASD icin tipiktir
(Fix split). ASD'de P2 inspiryum ve ekspiryumda geg
kapanir. Birinci kalp sesinin siddeti mitral stenozda
artar.

Siddetli aort ve pulmoner stenozda ikinci ses siddeti
azalir ve tek duyulur. Uglincii ses erken diyastolde
alinir. Atrial sistolde 4. kalp sesi duyulur. Yenidogan
disi tim gocuklarda patolojiktir.

ikinci kalp sesinin inspirium ve ekspiriumda
degismeden sabit ¢ift olarak duyulmasi atrial
septal defekt igin tipiktir.

Dogru cevap: C

UFURUMLER

1

Kardiyak siklusta birinci kalp sesi ile baglayip tiim
sistolboyunca devam eden (ifiriim agagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2012)

A) Pansistolik Gftrim
B) Sistolik ejeksiyon tftrtimu

ch C) Devamli firim

Klinik Bilimler 181. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 251

D) Atrial septal defekt
E) Aortik kapak atrezisi

ikinci kalp sesindeki paradox ciftlesme 2. kT
K

sesinin inspiryumda tek, ekspiryumda ¢ift olar:
duyulmasiair.

7 J L

Pansistolik ufiiriimiin duyuldugu hastaliklar:

» VSD'de mezokardiyak odakta (MCO) duyulur ve
sternum boyunca yayilir.
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birakmadan soruyu
yaptirmig oluyoruz




alir?

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 188

188.Asagidaki bobrek taslarindan hangisi radyografik olarak degerlendirildiginde radyolusent (opak olmayan) tas grubunda yer

A) Kalsiyum okzalat

B) Kalsiyum fosfat

C) Magnezyum amonyum fosfat
D) Urik asit

E) Sistin

Dogru Ceva

p:D

600 4 TUMTUS SO G =
Y Kiinik Bilimler 188. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl

Taslarla ilgili en s
¢ozdiiriir: Altigen Sayfa 600

IHEMATURiLER

seklinde sitriivit tasij radyolusent urik asit tasi;
stk goriilen kalsiyu,

Kalitsal aminoasit transport defektlerinden sistindiri,
tag olusumu ile seyreder ve sistinuride gorulen
sistin kristalleri tipik olarak altigen seklindedir. Bu
hastalikta dibazik aminoasitlerin (sistin, ornitin, arginin
ve lizin) transportu bozulmustur. Bu aminoasitlerin idrar
ile asir atilmalar, tas olusumuna zemin hazirlar. idrar
pH's! 7,5'in altinda ise, sistin kristallerinin ¢éziinmesi
yavastir, daha alkali ortamda ¢ézinmesi hizlanir.
Bu aminoasitlerin igerdigi stlfur, taglara belli belirsiz
radyoopak gérinim verir.

Dogru cevap: A
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4. (Cocuklarda en sik gorillen silendirler..Hyalen

5. APSGN/Akut Pyelonefrit/Akut tiibiler nekrozda

6. Hemorajik sistit yapan ilag ve korumak igin
7. Steril piyiri yapan dort major sebep..Ates-

8. Idrar yolu enfeksiyonu tanisi igin idrar kiiltirinde

9. Evre V refliideki ek bulgular..Ureterlerin tortiosite

Tam Idrar Tetkiki-Uriner Enfeksiyonlar-Refli

ve Urolityazis ile Ilgili Sorulabilecek
Onemli Bilgiler

1. GFR'yi en iyi gostern endojen ve eksojen maddeler...
Sistatin-C ve Iniilin

2. Bilyik gocuklarda ve siit gocuklarinda oligiiri tanisi...
Biiyiiklerde 300 ml/m2/giinden, siit gocuklarinda 1
ml/kg/saat ten az miktarda idrar gikigi

3. Cocuklarda ve erigkinlerde giinlik normal
sayilabilen idrarda protein gikisinin st simir..
Gocukta 100 mg/m2/giinden, erigkinde 150 mg/
ginden fazla protein

silendir

gorillen silendirler..Eritrosit silendirler/Lokosit
silendirler/Kahverengi-gamur rengi silendirler

kullanilan antidot...Siklof osfamid-Mesna
Dehidratasyon,Uriner Tbe, Tag, Akut apandisit

ireyen koloni sayis:..Orta akim idrarinda 100.000
koloni, kateter idrarinda 10.000 koloni, suprapubik
aspirasyonda 1 koloni

kazanmasi,  papiller  goriintiiniin  kaybolmasi,
hidrotireterenefroz

10.Renal tibiler asidoz tip-1 de goriilen tas...Kalsiyum
oksalat tagi

11.Bartter sendromunda goriilen tas...Kalsiyum oksalat
tagi

12 Kalsiyum oksalat tagsi tedavisinde kullanilan
diiiretik...Tiazid

13.Kalsiyum oksalat tasi tedavisnde diyet..Sodyum
kisitlamasi ve hipositratiirinin engellenmesi

14.Vitamin C entoksikasyonu ve Pridoksin eksikliginde
gorilen tas.. Okzalat tasi

15. Hiperokzaliride  tedavide  kullanilan vitamin...
Pridoksin

16.Sistin tasi ve Urik asit tasinda tedavi.. Idrarin
alkalinizasyonu

17.Tedavide askorbik asit ile idrarin asidik hale
getirilmesi.. Indinavir tagi

18.Non-opak 3 bdbrek tagi.. Urat, Ksantin, Indinavir
taglar

1. Asagidaki hastaliklardan hangisinin gocuklarda
makroskopik hematiiriye yol agmasi peklenmez?
(llkbahar 98)

A) Renal ven trombozu

B) Orak hucreli anemi

C) idiopatik nefrotik sendrom

D) Membranoproliferatif glomertlonefrit

E) IgA nefropatisi

Cocuklarda hematdirinin ayirict tanisinin
sorgulandigr bir soru: Minimal lezyon hastaligs
tipik ve saf nefrotik sendrom olma ozelligi ile
biliniyor. Bu hastalarda klasik olarak makroskobik
hematiiri gézlenmez.

idyopatik nefrotik sendromun en sik nedeni, minimal
lezyon hastaligidir ve makroskobik hemattiri bulunmaz.
Makroskobik hemattri varigi biyopsi endikasyonudur.

Diger butin segenekler cocuklarda makroskobik
hematuri yapabilir.

idiyopatik nefrotik sendromun en sik nedeni
olan minimal lezyon hastaliginin makroskobik
hematiiriye yol agmasi beklenmez.

Dogru cevap: C
2. Asagidaki hematiiri nedenlerinden hangisi
glomeriil kékenli dedildir? (Sonbahar 2023)

A) Alport sendromu B) IgA nefropatisi
C) Renal ven trombozu D) MYH9 sendromlari
E) Ince bazal membran nefropatisi

Hematliriye yaklasimda ilk soru; glomeriiler mi
non-glomerdiiler mi? Aslinda dogru cevap, adiyla
kendisini belli ediyor.

Glomeriiler ve Non-glomeriiler Hematiirinin
Ayirimi:

Glomeriiler:
* Kahverengi veya kola rengi idrar
* >2(+) proteinuri (gross hematiri yokken)
+ Eritrosit ve I6kosit silendirlerinin varlig
» Dismorfik eritrositler (akantositler)
* Renal tubuler hucrelerin varlig

Non-glomeriiler:
* Parlak kirmizi renkte idrar
* Kan pthtilarinin olmasi
» Eritrosit sekillerinin normal olmasi
» Terminal hematuri

* Alport sendromu, IgA nefropatisi, MYHS sendromlari
ve ince bazal membran nefropatisi glomeruler
hastaliklar olup, glomeriiler hematiiri yaparlar.
Renal ven trombozu, vaskiler bir patoloji olup non-
glomeriiler hematiiri nedenlerinden birisidir.







