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A)

ge¢ kapanmasi
B)

kapagindan daha ge¢ kapanmasi
C)

kapagindan daha ge¢ kapanmasi
D)

kapagindan daha ge¢ kapanmasi
E)

kapagindan daha ge¢ kapanmasi

Dogru Cevap:C

250 4TUM TUS SORULARI

Orijinal Soru: Temel Bilimler 25

25. Ikinci kalp sesinin fizyolojik olarak gift duyulabilmesinin en olasi nedeni asagidakilerden hangisidir?

Temel Bilimler 25. soru

Tuam Tus Sorular Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 250

basing azalmistir. Sonu¢ olarak da nabiz basinci
artar. Aort darligi, kalp tamponadi ve konstriktif
perikarditte ise nabiz basinci daralir..

Pulmoner stenoz ise ancak ¢ok ciddi oldujunda
kardiyak output azaltabilir.

Aort yetmezligi ve PDA’da nabiz basinci genisler.

Dogru cevap: C

2. Asagidaki  hastaliklarin  hangisinde  nabiz
basincinda genisleme goézlenir? (llkbahar 2008)

A) Patent duktus arteriyozus
B) Perikardiyal tamponat

C) Aort kapak darligi

D) Pulmoner kapak darlidi
E) Pulmoner hipertansiyon

Yukaridaki sorunun hemen hemen aynisi ancak
farkli bir hastaligr sorgulamaktadir. Kardiyolojinin
temel konularindan olan nabiz basinct ile ilgili
bilgilerin 6l¢liimesi amaclanmistir.
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Nabi1z basincinin
azaldig) durumlar

Nabiz basincinin

arttigr durumlar

« Patent duktus arteriyozus « Perikard tamponati

(PDA) « Aort stenozu
* Aort yetmezligi (AY) « Konjestif Kalp yetersizligi
* Anemi « Dilate KMP

Tablodan da goriildiigii gibi PDA nabiz basincinin
arttigl  kardiyak patolojilerden biridir. Patent
duktus arteriyozus tablosunda kan ylksek basingl
aortadan, duktus aracilidi ile pulmoner artere geger.
Bu mekanizma ile kalbe akcigerlerden dénen kan,
dolayisiyla atim volimi arttigi icin sistolik ve diyastolik
basinglar arasindaki fark yani nabiz basinci artmis olur.

Perikard tamponadinda diyastolik  fonksiyon
bozuldugu icin, aort darliyinda ise kan atilimi yavas
ve uzun slrede gerceklestigi icin nabiz basinci daralir.

Pulmoner darlikta S2'nin siddeti azalir, genis ve ¢ift
olabilir.

Pulmoner hipertansiyonda kapak halkasinin
genislemesine bagl olarak fonksiyonel pulmoner
yetmezlik olabilir ve diyastolik bir tfiram duyulabilir.

Aort yetmezligi ve PDA’da nabiz basinci genisgler.

Dogru cevap: A

3. ikinci kalp  sesinin inspirasyonda  gift-
ekspirasyonda tek bir ses olarak duyulmasi, en
ivi asagidaki durumlardan hangisi ile agiklanir?
(Sonbahar-96)

A) Atrial septal defekt
B) Sol dal blogu

C) Agir aort stenozu
D) Fizyolojik ¢iftlesme
E) Fallot tetralojisi

fkinci kalp sesindeki solunumsal degisiklikler
TUS sinaviarinda sik¢a sorulmaktadir. ikinci kalp
sesinin derin inspiriumda cift-ekspiriumda tek
olarak duyulmast fizyolojik ciftiesme igin tipiktir.

ikinci kalp sesinin iki 6nemli komponenti A2 ve
P2'dir. Normalde sag ventrikulin ejeksiyon zamani sola
oranla daha uzundur. Bu nedenle pulmoner kapak (P2)
aort kapagindan (A2) daha sonra kapanir ve fizyolojik
bir giftlesme duyulur. inspiryumda sag ventrikiile dénen
kan miktarinin artigi nedeniyle ejeksiyon slresi uzar ve
P2 daha ge¢ olusur. Bu duruma ikinci sesin fizyolojik
veya inspiratuar giftlesmesi de denebilir

Ayrica S2'de farkh giftlesmelerde olabilir;

Sabit ciftiesme (hem inspiryum, hem de ekspiryumda
cifttesme); sad dal blogu, pulmoner stenoz (agir
pulmoner darlik hari¢), ASD'de duyulabilir.

Sabit ciftlesmede hem inspiryum, hem de
ekspiryumda giftlegsme vardir.

Paradoksal giftlegme(inspiryumdatek, ekspiryumda
giftlesme): Sol dal blogu, agir aort stenozu, sistemik
hipertansiyon, kardiyomiyopati, koroner damar hastalig
ve bazi PDA vakalarinda duyulabilir.

Fallot tetralojisi, agir pulmoner stenoz oldugundan
ikinci kalp sesi hem inspiryum, hem de ekspiryumda
siddeti azalir ve bazen tek ses olarak duyulabilir.

ikinci kalp sesinin derin inspiriumda gift-
ekspiriumda tek olarak duyulmasi en iyi fizyolojik
ciftlesme ile agiklanir.

Dogru cevap: D
4. Saglikh bir gocukta inspiryumda ve ekspiryumdaki

ikinci kalp sesi degisimi asagidakilerin hangisinde
dogru olarak verilmistir? (Sonbahar 2010)

A) Tek Tek
B) Cift Cift
C) Tek Sert
D) Tek Cift
E) Cift Tek

Soru glizel hazirlanmis, S2 fizyolojik ciftlesmesi
sorulmus, her saghkli insanda gelisen S2 fizyolojik
ciftlesmesi isteniyor. Yukaridaki sorunun farkll
bir sekli olarak soru cimlesini yanit olarak
istemis. Yani fizyolojik ciftlesmedeki solunumsal
degisikligin bilinmesi istenmis. Hatirlayalm =>
Derin inspiryum => sag kalbe gelen kan artar ve
pulmoner ejeksiyon sliresi uzar=> pulmoner kapak
gec kapanir (A2....... P2)

Dogru cevap: E

5. Asagidaki hastaliklarin hangisinde oskiiltasyon
sirasinda 2. kalp sesinde genis giftlesme gdriilmez?
(ilkbahar 2009)

A) Atrial septal defekt

B) Total anormal pulmoner venéz dénus anomalisi
C) Sag dal blogu

D) Ebstein anomalisi

E) Ventrikller septal defekt

ikinci kalp sesi aort ve pulmoner kapaklarin
kapanmasi ile olusur. Normalde pulmoner kapak aort
kapagindan hemen sonra kapanir.

inspirasyon sirasinda sol atriuma kiyasla sag atriumun daha fazla kan ile dolmasi nedeniyle trikiispid kapagin mitral kapaktan daha

Ekspirasyon sirasinda sag ventrikile kiyasla sol ventrikilin daha fazla kan ile dolmasi nedeniyle aort kapaginin pulmoner arter

inspirasyon sirasinda sol ventrikiile kiyasla sag ventrikiilin daha fazla kan ile dolmasi nedeniyle pulmoner arter kapaginin aort

inspirasyon sirasinda sag ventrikiile kiyasla sol ventrikiiliin daha fazla kan ile dolmasi nedeniyle aort kapaginin pulmoner arter

Ekspirasyon sirasinda sol ventrikile kiyasla sag ventrikilin daha fazla kan ile dolmasi nedeniyle pulmoner arter kapaginin aort

Tam olarak soruda
istenilen tarifi yazmigiz
Cok net bir sekilde
soruyu yaptiriyor :)




Orijinal Soru: Temel Bilimler 29

29. Zamaninda ve vajinal yolla dogan 8 aylik bebekte gelisim geriligi, ince kol ve bacaklar, hepatomegali, hipoglisemi ataklari, laktik
asidoz ve hiperurisemi tespit ediliyor. Bebegin aclik toleransinin gok kisa oldugu, beslenmeden kisa slre sonra kan sekerinin dustugu

goruluyor.

Bu hastada asagidaki enzimlerden hangisinde defekt goriilmesi en olasidir?

A) Arilsulfataz

B) Asit alfa glukozidaz

C) Fenilalanin hidroksilaz
D) Glukoz-6-fosfataz

E) Arjininosuksinat sentetaz

Dogru Cevap:D

490 4 TUM TUS SORULARI

Von Gierke hastaliginda (Tip-l glikojen depo
hastaligl), glukoz-6-fosfataz eksiktir. Boylece
glukoz-6-fosfat glukoza cevrilemez ve birikir.

Glukokinaz, karacigerde ve pankreasin beta
hiicrelerinde glukozun fosforillenmesinde  gdrevlidir.
Tokluk sonrasi insulin hakimiyetinde portal venéz
dolasimda artan glukozun degerlendiriimesinde rol oynar.

Hekzokinaz, karaciger ve pankreasin beta hucreleri
disindaki dokularda glukozun fosforillenmesinde
gorevlidir.

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

Dallandirici enzim (1,4-1,6 transglikozidaz), glikojen
depo hastalg: tip IV'Un (Andersen hastaligi) enzimidir.

Dogru cevap: B

3. Von Gierke hastaliyinda asagdidaki enzimlerden
hangisinde eksiklik gozlenir? (Sonbahar 2003)

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

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

Dogru cevap: D

4. Bir yasindaki ¢ocuk blylime ve gelisme geriligi
sikayeti ile poliklinige getiriliyor. Fizik muayenesinde
hepatomegali  saptanan  hastada laboratuvar
incelemede hipoglisemi, laktik asidoz, hiperlrisemi ve
hiperlipidemi tespit ediliyor.

Bu gocukta bu duruma yol agmasi beklenen en
olasi tani agagidakilerden hangisidir? (/lkbahar-96)

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

C) Hunter sendromu

D) Mukopolisakkaridoz tip-I

E) McArdle sendromu

Temel Bilimler 29. soru
TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 490

* AQgir hiperlipidemiye bagli olarak ksantomlar,
pankreatit ve ateroskleroz olusabilir.

*  Cocukluk déneminde renal tubuler disfonksiyon
ve hiperkalsitiri olabilir.

Erigkinlerde genelde 20 yasindan sonra proteinri
ile baslayan, fokal segmental glomeruloskleroz ve
interstisyel nefroz seklinde ilerleyici bobrek hasari
gelisebilir.

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

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

Temel Bilimler 29. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 490

Glikojendepohastaligitip I'de (von Gierke hastaligi)
klinik tablo yenidogan déneminde hepatomegali,
laktik asidoz, hipoglisemik Konviilsiyonlar ve
solunum gligliigii ile ortaya gikar. Tip |a'da eksik olan
glukoz-6-fosfataz enzimi kaslarda bulunmadigindan
Tip la'da kaslar etkilenmezler.

Belirtiler birinci yasin sonuna dogru
belirginlesir.
* Tasbebekylzu (yagh yanaklar, ince ekstremite, kisa
boy ve karin sisligi)
*  Masif hepatomegali, bébreklerde biiyiime (dalak
normal biyiikliiktedir)
+ Biiylime geriligi
* Hastalarda hiperiirisemi sonucu gut genellikle
puberte sonrasinda ortaya gikar.
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Pompe hastaligi, glikojen depo hastahg: tip-Il
olup esas olarak kalbi tutar ve hipoglisemi yapmasi
beklenmez.

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

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

Dogru cevap: A

5. Oykisiinden ozellikle sabah uyandiktan sonra biling

kaybi ve nébetleri oldugu 6grenilen 3 yasindaki erkek
hastanin fizik muayenesinde karaciger buyukligi ve
“bebek ylzl" goriunumi dikkat gekiyor. Laboratuvar
incelemelerinde hipoglisemi, hipertrigliseridemi,
hipertrisemi ve laktik asit yuksekligi saptaniyor.

Bu hasta igin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2012)

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

Glikojen depo hastaligi basligs ile tip-I von Gierke
hastaligi kastediimektedir. Bebek yiizii gorintiisii
hastaligin en tipik bulgularindan ve 6zel bir ipucu.
Yine de diger seceneklerle, sabah kalktiktan
sonra yani uzunca bir aglik sonras! verilen tablo
ile ilgili olmamasi da zaten soruyu ¢ok kolay hale
getirmekte.

Glikojen depo hastaligi tip-1 (Von Gierke hastaligi)
ozellikle achk sonrasi glukoz-6-fosfattan glukoz
olugsamayacag igin, gelisen hipoglisemi ve biriken
glukoz-6-fosfat nedeniyle laktik asidoz, hepatomegali,
hiperurisemi, hiperlipidemi ve bebek yizi goruntusu
ile sorulur.

Wilson hastaliginda biyokimyasal defekt dogustan beri
vardir. Bakir birikimi bebek dogdugunda var olmasina
ragmen, Klinik bulgularin § yasindan once ortaya
¢cikmasi beklenmez. Dokularda asin bakir birikimine
bagl dejeneratif degisikliklerle karakterizedir. Hepatik
hastaliga bagh siroz, portal hipertansiyon, 6dem, varis
kanamalari, nérolojik tutuluma bagh tremor, dizartri,
distoni, motor koordinasyon bozukluklar, konusma
gliclugt en énemli bulgulandir. ilk olarak karaciger




Orijinal Soru: Temel Bilimler 41

41. Asagidaki hastalik/'sendrom — kollajen metabolizma bozuklugu eslestirmelerinden hangisi yanlistir?

A) Ehlers-Danlos sendromu — Lizil hidroksilaz defekti

B) Skorbut — C vitamini eksikligi
C) Alport sendromu — Tip | kollajen uretimi defekti

D) Osteogenezis imperfekta — Glisin yerine buyuk yan zincirli amino asit yerlesimi
E) Epidermolizis bulloza — Tip VIl kollajen yapisinda bozulma

Dogru Cevap:C

PEDIATRI » 633

19. Asagidakilerden hangisi kronik bobrek yetmezligi
olan bir hastada normokromik ve normositik anemi
varliginda, tedavide gn uygun yaklasimdir? (Sonbahar
94)

A) Demir

B) Folik asit

C) Kan transflizyonu

D) Vitamin B12

E) Rekombinant eritropoetin

Kronik bobrek yetmezligi olan hastalarda anemiye
sik rastlanir. Bunun en énemli nedeni bébreklerden
yeterli eritropoetin Gretiminin yapilamamasidir.
Kronik bébrek yetmezliginde anemi tedavisinde
en etkili yontem eritropoetin tedavisidir. Ama¢ Hb
seviyesini 10-11 g/ dl civarinda tutmaktir.

Kronik bdbrek yetmezliginde EPO (retiminin
azalmasi yaninda demir, B12 vitamini ve folik asit
eksikligi de anemiyi artinr. Hemoglobinin 5 yas alti
cocuklarda < 11 g/dL; 5-12 yas arasi ¢cocuklarda <11.5
g/dL ve 12-15 yas arasi cocuklarda <12 g/dL olmasi
KBY'de anemi olarak adlandirilir.

Anemide Tedavi

» Transferin saturasyonu < %20 ve ferritin = 100 ng/mL
ise demir (oral ya da intravenoz) replasmani yapilir.

« Eritropoiezis uyarici ajanlar (eritropoietin ve
darbepoetin alfa) KBY'li hastalarda ozellikle
hemodiyaliz hastalarinda kan transfuzyon ihtiyacini
azaltirlar. Butedavialan hastalara demir replasmanina
devam edilmelidir.

« Eger eritropoietin tedavisine yanit yoksa demir
eksikligi, kronik kan kaybi, folat ya da B12 vitamini
eksikligi ya da sekonder hiperparatiroidiye bagh kemik
iligi fibrozisi dustnulmelidir.

* Agir anemi disinda kan transflizyonundan
kaciniimalidir. Kan verilecekse tam kan degil, eritrosit
suspansiyonu verilmelidir.

Dogru cevap: E

20. Asagidakilerden hangisi kronik bébrek yetersizligi
olan hastalarda saptanan aneminin nedenlerinden
biri dedildir? (ilkbahar 2011)

A) Folat eksikligi

B) Eritrosit Smrinin kisalmasi

C) Demir eksikligi

D) Tubuler hasar

E) Eritropoietin yapiminin azalmasi

Kronik bébrek yetersizligindeki temel patolojilerin
(renal osteodistrofi, anemi, asidoz, enfeksiyon,
nérolojik bulgulari vs) nedenleri ve 6zellikle de en
6nemli nedeni TUS’ta sorulmasi en olasi kronik
bobrek yetersizligi sorularidir.

Kronik bébrek yetersizligindeki aneminin en énemli
nedeni eritropoietin  eksikligidir.  Eritropoietin
tedavisine yanitsiz anemilerde demir eksikligi, kronik
kan kaybi, B12 ve folat eksikligi, kronik enfeksiyon ve
sekonder hiperparatiroidiye ikincil gelisen kemik iligi
fibrozu dustnulmelidir.

Kronik bobrek yetmezliginde anemi

mekanizmalar:

Klinik Bulgu Mekanizma

* EPO azalmasi (EN ONEMLI)

*  Demir eksikligi

Anemi *  Folat eksikligi

* B12 eksikligi

*  Eritrosit yasam sliresi azalis

Tubuler hasar anemi nedeni degildir.

Dogru cevap: D

21.Kronik bobrek yetmezligi sonucu gelisen renal

osteodistrofide agsagidakilerden hangisi goriilmez?
(Sonbahar 2000)

A) Hipokalsemi

B) Sekonder hiperparatiroidi

C) Hiperfosfatemi

D) Yiksek alkalen fosfataz seviyesi

E) Serum 1,25 Vitamin D3 seviyesinde artis

Kronik boGbrek yetmezliginde bobrek fosfat
atthmini saglayamadigi  icin  hiperfosfatemi
gelisir. Bunun sonucu sekonder hiperparatiroidi
gelisir. Hiperparatiroidizme baglh kemiklerde
litik lezyonlar gelisir. Alkalen fosfataz seviyesi
ylikselir. Hiperfosfatemiye bagl kalsiyum seviyesi
diiser. Bobrek fonksiyonu bozuldugu igin vitamin
D’nin aktif vitamin D olan 1,25 D3’e déndsiimdi
saglanamaz ve 1,25 vitamin D3 seviyesi diiser.

Dogru cevap: E

RENAL TRANSPLANTASYON

1

Bdbrek nakli sonrasi asagidaki hastaliklardan hangisinin
tekrarlamasi en az olasidir? (Sonbahar 2023)

A) Fokal segmental glomeruloskleroz
B) Atipik hemolitik tiremik sendrom
C) Membranéz nefropati

D) IgA nefropatisi

E) Alport sendromu

Temel Bilimler 41. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 633

Alport Sendromu:

* Herediter nefritlerden en sik gérilendir. Primer olarak
X'e bagh dominant gegis gosterir (%85). Bu nedenle
erkeklerde klinik seyir daha kétudur. Diger olgular OR
ya da OD gegis gosterir.

» Hastalik tip IV kollajen (X'e bagl gecis olanlarda
COLA4AS) genindeki mutasyonlar sonucu gelisir.
Kollajen yapimi bozuldugundan, bazal membranin
yapisi dedismistir. Imminolojik bir mekanizmasi
yoktur.
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Orijinal Soru: Temel Bilimler 72

72. FBN1 gen mutasyonu goriilen kalitsal hastalikla ilgili asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

A) Tip 3 kollajen sentezinde eksiklik vardir.

B) Solunum yollari visk6z mukus sekresyonu ile tikanabilir.
C) Hastalarda uzun kol, parmak ve bacak gibi iskelet degisiklikleri gortlebilir.

D) Kolon ruptara sik goralur.
E) Erken donemde hepatomegali gérular.

Dogru Cevap:C

100 4 TUM TUS SORULARI

23.Zekas! normal olup, uzun boy, aortik dilatasyon
ve lens dislokasyonu olan bir gocukta asagidaki
hastaliklardan hangisi diislinilmelidir?
(Sonbahar 2011)

A) Marfan Sendromu
B) Norofibromatozis
C) Fenilketonuri

D) Glutarik asiduri
E) Hurler Sendromu

Norofibromatozis, deri bulgulari ve nérolojik bulgularla
birliktedir. Uzun boy beklenen bir bulgu degildir.

Fenilketoniiride ileri derecede mental retardasyon
bulunur.

Glutarik asiduri  bir aminoasit metabolizmasi
hastaligidir. Makrosefali, hipotoni, bas kontrolu
olmamasi, konvulsiyonlar, opustotonus gibi bir gok
noérolojik bulgusu vardir.

HurlerSendromudaagirbirmukopolisakkaridozdur
ve mental retardasyonla birlikte ciicelik ve

Temel Bilimler 72. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 100

Marfan Sendromu, fibrillin-1 proteini defektine bagl
goéralur. Marfanoid vicut yapisi (kol ve bacaklarin
govdeye gére uzun olmasi), araknodaktili, gégus ve
iskelet deformiteleri, lens subluksasyonu ile karsimiza
cikar. En sik gérilen kardiyak patoloji, mitral valv
prolapsusudur, asendan aorta dilatasyonu da sik
olarak goérulur. Marfan Sendromunda zeka normaldir.

Dogru cevap: A

24.Marfan Sendromunda asagidakilerden hangisi
topluma goére daha sik gézlenir? (llkbahar-99)

A) Mitral stenoz

B) Trikuspid darlig

C) Aort koarktasyonu

D) Dissekan aort anevrizmasi
E) Aort darligi

Marfan Sendromunu olusturan triad su bulgulardan
olusur:

1. ince uzun ekstremitelerle birlikte diger iskelet
deformiteleri

2. Lens dislokasyonununa baglh gérme kaybi

3. Tipik olarak aort kékinden baslayan aort anevrizmasi
Marfan sendromunda aort dilatasyonuna bagh
olarak aort anevrizma diseksiyonu gelisebilir. Bu

hastalarda en sik oOliime sebep olan olay aort
diseksiyonudur.

Dogru cevap: D

25.Annenin gebelik sirasinda orta veya ¢ok miktarda
alkol kullanmasi asagidakilerden hangisine yol
acmaz? (Sonbahar 2003)

A) Buyume geriligi

B) Kalp defektleri

C) Eklem anomalileri

D) Zeka geriligi

E) Genital sistem anomalileri

Alkol tuketimi mental retardasyon olusumunda en
etkili teratojenik etkendir. Gebelik sirasinda alkol
alan annelerde abortus ve 6li dogum yapma
riski yukselmistir. Bunun yaninda gebelikte alkol alan
annelerin ¢ocuklarinda fetal alkol sendromu adi verilen
bir antite olusmaktadir. Fetal alkol sendromu, en sik
ASD olmak tizere kalp defektleri, mental ve bluytime
geriligi, anormal ylz, géz, eklem anomalilerine neden
olmaktadir.

Major bulgular:
Pre ve postnatal yavas blytume,
- Mental retardasyon,
Mikrosefali,
Karakteristik yuz gorunumua (genis burun koéprusa,
kisa palpebral fissurler, pitozis ve filtrum anomalisi),
- Konjenital kalp defektleri,
- Dogustan kalca ¢ikigr,
- Diger eklem/ekstremite anomalileri,
Zayif motor koordinasyon seklindedir.

Fetal alkol sendromunda genital sistem anomalileri
goriilmez.

Dogru cevap: E

26.Asagidakilerden hangisi fetal alkol sendromunun
karakteristik ~ &zelliklerinden  biri  dedildir?
(Ilkbahar 2004)

A) Organomegali

B) Fasiyal anomaller

C) Kardiyak anomaliler

D) Mental retardasyon

E) Intrauterin gelisme geriligi

Fetal alkol sendromunda organomegali goriilmez.

Dogru cevap: A

27.Asagidakilerden hangisi fetal alkol sendromunun
bulgularindan birisi dedildir? (Ilkbahar 2005)

A) Organomegali

B) Fasiyal anomaliler
C) Kalp defektleri

D) Mental retardasyon
E) Gelisme geriligi

Ayni soru bir yil arayla tekrar sorulmus. Fetal alkol
sendromunda organomegali goriilmez.

Dogru cevap: A




Orijinal Soru: Temel Bilimler 80

80. Asagidakilerden hangisi adrenal gland korteksi ile iligkili degildir?

A) Onkositom

B) Addison hastaligi

C) Feokromositoma

D) Kortizol Greten adenom
E) Cushing sendromu

Dogru Cevap:C

PEDIATRI> 581

3. Karinda kitle olan Gg yasindaki bir gocukta hipertansiyon 4. Dort yasindaki bir gocuk karin siskinligi ve gozlerin

saptaniyor. Yapilan kemik iligi aspirasyonunda rozet
formasyonu izleniyor.

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

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

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

Noroblastoma, vucutta néral krestin - bulundugu
herhangi bir bélgeden 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 yayilimini degerlendirmede
kullanihr.

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

Temel Bilimler 80. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 581

Feokromasitoma, adrenal medulla kromafin
hucrelerinden kaynaklanan ve katekolamin salgilayan
timoérdar.  Hipertansiyonun yanisira epizodik bas
agrilar, terleme, ates basmasi, yuz kizarmasi, tasikardi-
carpintl ataklari, ritm bozukluklari olur.

Wilms tlimori, ¢ocuklarda en sik gorilen bobrek
kanseridir ve en ¢ok ilk 6 yasta gorulir.

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

Mezoblastik  nefroma,  bébregin mezenkimal
hamartomudur ve ilk 3 ayda gorilmesi beklenir.
Neonatal dénem ve erken bebeklik doneminde sik
gorulen boébrek timéradur.

Dogru cevap: C

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 lenforma

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

Noroblastom noral krestten kdken alir. Vicutta néral
krestin bulundugu herhangi bir bolgeden cikabilir.
%70 abdomende gorilur. Bilateral orbital ekimoz
(rakun/panda go6zl) ve kemik-kemik iligi metastazi
(Hutchinson sendromu) ile 6zellikle ekstremitelerde
agn yapabilir, Kemik iliginde rozet formasyonu
(Homer-Wright rozetleri) vardir.

Rabdomyosarkom, en ¢ok bas-boyun bélgesinden
kéken alan cgocukluk gaginin 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 noroblastomda, Flexner-winter
steiner rozetlerin ise siklikla retinoblastomda izlendigidir.

Dogru cevap: C

5. Her iki gbéz etrafinda morluk ile kol ve bacaklarinda

agri sikayetleri olan iki yasindaki cocuk hastanin birkag
haftadir dizelmeyen ishalinin oldugu 6greniliyor.

Fizikmuayenesindekarinda kitle saptanan bugocukta
taniya yonelik olarak &ncelikle asagidakilerden
hangisi istenmelidir? (Sonbahar S0)

A) Vanil mandelik asit

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

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

Noéroblastomda tani

* Meta-iyodobenzilguanidin (MIBG); sintigrafisi
tanida, hastaligin yayilimini degerlendirmede, ayni
zamanda yiiksek dozda tedavide kullanilir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 134

134.Suprakardiyak total anormal pulmoner venoz doniise sahip hastalarin akciger radyografisinde asagidaki bulgulardan

hangisinin saptanmasi en olasidir?

A) Yumurta kalp

B) Tahta pabug kalp

C) Kardan adam (snowman) kalp
D) Kutu seklinde kalp

E) Cadir kalp

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorulari

272 4 TUM TUS SORULARI

Fallot tetrolojisi en sik gbriilen siyanotik
konjenital kalp hastaligidir. Hipersiyanotik atak
ise en 6nemli ve dogru tedavi edilmezse mortal
olabilen komplikasyonudur. Dolasim bozuklugu ile
gelebileceginden pozitif inotrop vermek aklinizdan
gecebilir ancak bu biylik bir hata olur!

Fallot tetrolojisinde hipoksik spell (hipersiyanotik
atak) esnasinda alt ekstremiteler karna gekilerek (diz-
gogus pozisyonu) SVR arttinlip dolayisi ile pulmoner
kan akimi arttinlmaya calisilir. Oksijen verilir. Onun
disinda sedasyon igin midazolam, morfin sulfat SC,
sodyum bikarbonat [V ve IV beta bloker (Propranolol/
Esmolol) verilir. Yanit alinamayan hastalarda fenilefrin
verilebilir. Ancak digoksin, dopamin, dobutamin,
izoproterenol, adrenalin gibi pozitif inotropik ajanlar
pulmoner ¢ikis yolu darligini artirarak durumu daha da
kétllestireceklerinden kullaniimamalidir.

=
=
o
=
s
<
x
=
e
e
s
o
[ 2]
o

Dogru cevap: C

20.Fallot tetralojisi tamili hastalarda asagidaki
komplikasyonlardan hangisinin gdriilme olasihgi
en diisliktiir? (Sonbahar-94)
A) Beyin absesi
B) Hipoksik spell
C) Enfektif endokardit
D) Tromboembolik olay
E) Kalp yetmezligi

Fallot tetralojili hastalarda genis VSD’ye ragmen
pulmoner ¢ikim yolu dar ve akciger kan akimi az
oldugundan, bu hastalarda kalp yetersizligi ve
Eisenmenger sendromu beklenmez.

Fallot tetralojisi olan hastalarda gelisebilecek
komplikasyonlar;

* Serebral tromboz

* Polisitemi

* Hipoksik speller

*  Demir eksikligi anemisi

* Beyin absesi

+ Epileptiform konviilziyonlar

* Bakteriyel endokardit

*  Gelisme geriligi ve skolyoz

Konjestif kalp yetmezligi, Fallot tetralojili hastalarda
stk gériilen komplikasyonlardan birisi degildir.

Dogru cevap: E
21.Siyanozu olan bes gunlik yenidoganda sol 2.

interkostal aralikta devaml Gftirim duyuluyor. Yapilan
ekokardiyografide pulmoner atrezi saptaniyor.

Bu hasta igin en uygun baslangic tedavisi
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar-2000)

A) indometazin B) Prostoglandin E1
C) Kaptopril D) Beta blokor
E) Digoksin

Pulmoner atrezi gibi duktus bagimli agir siyanotik
KKH’larinda pulmoner kan akiminin devamini
saglamak ig¢in prostaglandin E1 verilmesi ve
duktusun (PDA) acik kalmasinin saglanmasi
yasamsal 6nem tasir.

Pulmoner atrezili bebekler PDA kapaliysa kisa
sUrede anoksiye girerler ve olurler. PDA aciksa daha
rahattirlar. Bu g¢ocuklarda PDA’nin kapanmamasi
gerekir. Bu nedenle PGE1 kullaniir. Bu ilag,
gocuklarin ameliyat edilinceye kadar PDAlarinin dilate
kalmasini saglayacaktir.

Pulmoner atrezi gibi duktus bagdimli adir siyanotik
KKH'larinda pulmoner kan akiminin devamini
saglamak i¢in prostaglandin E1 verilmesi gerekir.

Dogru cevap: B

22.%100 konsantrasyonda oksijen verilmesine ragmen
siyanozu duzelmeyen bir yenidogan bebegin
muayenesinde kalp hizi 136/dakika, 1. ve 2. kalp
sesleri (S1 ve S2) normal olarak saptaniyor ve Gftrim
duyuluyor. Telekardiyografide kalp gblgesinin normal
buyuklikte ve akciger kanlanmasinin azalmis oldugu
gozleniyor. Elektrokardiyografi  bulgulan  sintzal
ritimde, hizi 148/dakika, PR araligi 0.10 saniye, frontal
planda QRS aksi (-) 60° olarak bulunuyor.

Bu hasta igin en_olas| tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2007)

A) Fallot tetralojisi

B) Buyuk arterlerin basit transpozisyonu

C) Trikuspit atrezisi

D) Persistan trunkus arteriyozus

E) Total anormal pulmoner venéz dénilis anomalisi

Hiperoksi testine yanit vermeyen santral siyanoziu
bir bebekte EKG’'de sol aks (sliperior aks)
saptanmas! durumunda akla gelmesi gereken itk
hastalik Trik(ispit atrezisidir.

Triklispit atrezisinde, trikispit kapak yoktur ve
RV hipoplazikti. ASD, VSD, PDA gibi defektlerle
beraberdir. En sik gorulen tipi kiicik VSD ve PS ile
beraber gérilen tipidir. Klinikte siyanoz siddetli olabilir.
VSD eslik ediyorsa PS varsa veya PDA olup olmama
durumuna goére uftrim degisiklik gosterir.

EKG'de Superiyor QRS aksi veya sol aks ile
karekterizedir. Telekardiyografide; Kalp biiyikIligu
normal ve AC kanlanmasi azalmistir.

Fallot tetralojisinde kalp tahta pabuc gérinimuinde
ve EKG'de sag aks vardir.

Klinik Bilimler 134. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 272

CIKUGI IGIN ek Kalp ses! auyurur,

Total anormal pulmoner vendz déniis anomalisinde
ise S2 cift duyulur, telekardiyografide kardiyomegali
vardir, Akciger vaskularitesi artmistir ve tipik “kardan
adam” veya “8" goruntust vardir.

Hiperoksi testine yanit vermeyen santral siyanoziu
bir bebekte EKG’'de sol aks (sliperior aks)
saptanmasi durumunda akla gelmesi gereken
ilk hastalik Trik(ispit atrezisidir. Digeri de intakt
ventrikiiler septumlu pulmoner atrezidir.

Dogru cevap: C

ILGILi NOTLAR

Bu soru sinavda aligilan
siralama dogrultusunda
Kiiclik Stajlar blogu
icinde gelmesine ragmen,
Konu ve ders batinltagu
acisindan Pediatri
sorusu olarak
degerlendirilmistir.Ve
Tam Tus Sorulari
kitabinda Pediatri
sorulari arasina
yerlestiriimistir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 136

136.Asagidaki metabolik hastaliklarin hangisinde anne siitii ile beslenme kesin kontrendikedir?

A) Glutarik asidemi tip 1
B) Galaktozemi

C) Tirozinemi tip 2

D) Izovalerik asidemi

E) Homosistinuri

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorulan

PEDIATRI b 123

Hepatit C enfeksiyonu olan annenin ve tiiberkiiloz
enfeksiyonu olup tedavinin 2. Ayinda olan annenin

—Sl0ZILNESINde_sSakinca voktur Ancak memede.
Klinik Bilimler 136. soru

Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 123

14. Asagidaki dogumsal metabolik hastaliklarin
hangisinde anne siitii verilmesi kontrendikedir?
(ilkbahar 2014 Orijinal)

A) Galaktozemi

B) Ure dénglisi bozukluklar
C) Feniketondiri

D) Tirozinemi

E) Akcaagag surubu hastaligi

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

Anne sitl verilmesinin kontrendike oldugu konjenital
metabolik hastalik asagidakilerden hangisidir?
(llkbahar 2014 BENZERI)

A) Galaktozemi

B) Izovalerik asidemi
C) Alkaptonduri

D) Hawkinsindri

E) Hunter Sendromu

Dogru cevap: A

Anne siitiiile ilgili sorutar Tipta Uzmanlik Sinavi’'nda
stk stk adaylarin karsisina getirilmektedir. Burada
dabilgiyi direktolarak 6lcen, zorluk diizeyia¢sindan
da “kolay” olarak siniflandirabilecegimiz bir soru
ile karsi karsiyayiz. Fakat bu soru Pedjatrinin ana
textbooku olan Nelson’a gére hatalidir.

Nelson’da Galaktozemi, MSUD ve fenilketoniirianne
siitliniin kontraendike oldugu metabolik hastaliklar
olarak gegcmektedir. Bu sorunun sorulmasindaki
amag sudur, metabolik hastaliklar textbooklarinda
yazan ve klinik uygulamalarda eger hasta hafif-
orta diizeyde fenilketoniiri ise, hafif-orta MSUD ise
anne siitii verilebilir, ayrica anne siitiinde goreceli
olarak fenilalanin diizeyi disliktir bu nedenle
serum fenilalanin dilizeyi ¢ok yliksek olmayan
hastalara Kklinik uygulamalarda da anne siitliniin ek
faydalarindan da mahrum kalmamasi igin anne siitii
verilebiliyor. Fakat Nelson'a gére hatali oldugu igin
iptal edilmeye aday bir sorudur.

Eger siklarda fenilketoniri yerine hiperfenilalaninemi,
MSUD yerine izovalerik asidemi yazsaydl veya
soru tam olarak dogru olurdu. Baska bir agidan da
bakilacak olursa, metabolik hastaliklar icinde émur
boyu anne sitinin kesin kontrendike oldugu tek
hastalik bebekteki galaktozemidir. Ak¢aaga¢ surubu
hastaligi ve feniketonlride de anne sutu metabolik
acidan dekompanse donemde verilmez ama uzun
vadede takip edilerek olgulu bir sekilde verilebilir.

Dogru cevap: A

15. Bazi maternal hastaliklarda bebegin emziriimesinde

dikkat edilmesi gerekenler ile ilgili asagidaki
ifadelerden hangisi dogru dedildir? (Sonbahar 2012)

A) Annede meme kanseri emzirmeye engel bir
durumdur

B) Annede aktif CMV enfeksiyonu olmasi bebek
preterm degdil ise emzirmeye engel bir durum
degildir

C) Annede hepatit B ya da C enfeksiyonunda emzirme
kontrendike degildir

D) Mastitte emzirilebilinir, ancak memede aktif herpes
enfeksiyonu varsa bebek uzak tutulmaldir

E) Gelismis bir ulkede annede HIV enfeksiyonu
olmasl emzirmeye engel bir durum degildir

Gelismis (lkelerde, HIV ve HTLVenfeksiyonu
olan annelerin sliitii kontrendikedir. Gelismemis
Ozellikle acghk simirimin altinda olan (lkelerde
virusun bebege gecme riski géze alinarak bebegin
malnutre kalmamasi amaciyla anne st verilebilir.
Ulkemizde kesin kontraendikedir.

Meme kanseri, aktif tlberklloz, memede aktif herpes
lezyonu, meme absesivarsa emzirmek kontraendikedir.

Hepatit B ve C emzirmek i¢in kontraendike degildir.
Ancak hepatit B varsa emzirmeden 6nce asl ve Ig
yapllmasin onerilmektedir. CMV prematur bebekler
icin tehlikelidir. Fakat sut steril edilip verilebilir. Mastitte
emzirmek kontraendike degildir.

Dogru cevap: E

16. Asagidakiilaglardan hangisini kullanan bir annenin

bebegini gegici veya uzun siire emzirmesinde
sakinca yoktur? (ilkbahar 2008)

A) Antikanser ilaglar B) Metimazol
C) Penisilin grubu ilaglar D) Tetrasiklin
E) Radyofarmasotikler

Penisilin  grubu ilaglari kullanan annelerin
emzirmelerinde sakinca yoktur. Antikanser ilaglari,
metimazol, tetrasiklin ve radyofarmasdtikler,
kullanildiginda emzirmenin kontrendike oldugu
ilaglardir.

Dogru cevap: C

17.Dogumu izleyen 3. ve 4. giinlerde gégsiinde sislik

ve agr sikayetleri olan anneye asagidakilerden
hangisi é6nerilmelidir? (llkbahar-88)

A) Sik stk emzirmesi

B) Sislik geginceye kadar bebegi emzirmemesi
C) Bebegi hi¢ emzirmemesi

D) Cerrahi midahale icin bagvurmasi

E) Antibiyotik tedavisi almasi

Uygunsuz emzirmeye veya emzirememeye bagli
olarak her 10 kadindan birinde st kanallarinin
tikanmasina bagll meme dokusunda angorjman
adinl verdigimiz ve sislik, agn ve hassasiyetle giden
bir durum gelisebilir. Bu durumda en iyi tedavi meme
dokusunun ve sut kanallarinin bosaltiimasidir. Bu da
en iyi bebegin uygun ve sik emziriimesiyle saglanir.

Beslenme

ILGILi NOTLAR

Daha 6nce sorulmus ve
notumuzda da 6zellikle
vurguladigimiz bir bilgi
sinavda neredeyse
birebir soruimus. ‘Omiir
boyu anne sitinu
kesinlikle alamayacak
tek metabolik hastalik
galaktozemidir’ ifadesi,
dogru cevabli herhangi bir
ek yoruma gerek
kalmadan dogrudan
veriyor




A) Selektif antikor eksikligi
B) X'e bagli agamaglobulinemi
C) Chediak-Higashi sendromu

E) Wiskott-Aldrich sendromu

Dogru Cevap:B

D) Sit gocuklugunun gegici hipogamaglobulinemisi

Klinik Bilimler 137. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 394

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 137

137.0n (¢ aylik erkek hasta sik enfeksiyon gegirme nedeniyle getiriliyor. Oykiisiinden yakinmalarinin 6 aylikken basladigi, 4 kez alt
solunum yolu enfeksiyonu igin parenteral antibiyotik tedavisi aldigi, anne ve babasinin akraba olmadidi ve dayisinda da benzer
bulgular oldugu 6greniliyor. Tam kan sayimi normal, total IgG 100 mg/dL (N: 345-1.236), IgM 15 mg/dL (N: 43-207), IgA 0,3 mg/dL (N:
14-159) olan hastanin asilara antikor yanitinin olmadid: belirleniyor. Akim sitometri analizinde CD19* hiicrelerin olmadig,

CD4%/CD3*, CD8¥/CD3™ ve dogal éldiiriicii (NK) 16/56™ hiicrelerin normal oldugu saptaniyor.
Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Kolay bir sorudur. Soruda bir B hicreli immin
yetersizlik istenilmektedir. 6. aydan sonra baslayan
tekrarlayan  kapsulli  bakteri  enfeksiyonlarnyla
karakterize (otit, sintizit, bronsit, bronsiektazi) hastalik
tablosunun bilinmesi istenmektedir. Flow (akim)
sitometri incelemesinde B lenfositlerin saptanmamasi,
Bruton agamaglobulinemisi ile uyumludur,

Bruton agamaglobulinemisinde Bruton Tirozin kinaz
geninde defekt vardir. Erkeklerde sik goértlar. ik 6-9.
ayda asemptomatikti. Anneden gecen antikorlar
tukenince, 6-9. Aylarda, en sik solunum yolu infeksiyonlari
olmak tzere (tekrarlayan otitis media, bronsit, pnémoni)
tekrarlayan ishaller, nadiren de menenjit, dermatit ve
bazen de artrit gorullir. En sik infeksiyon etkenleri
Streptococcus pnémonia ve Hemofilus influenzadir.
Tekrarlayan  infeksiyonlara  kargin  gocukta
tonsillerin hipoplazik olmasi, lenfadenopatinin ve
splenomegalinin olmamasi ile taniya yaklasilir.

Canli viral asilardan kaginiimahdir. Bu vakalarda,
canl polio asisindan sonra paralitik poliomiyelit,
progresif ensefalit ve fatal seyreden echovirus
enfeksiyonlari olabilmektedir.

Tani

*» Bes immunoglobulinin belirgin yoklugunun
gosterilmesi ile taniya gidilir. 1gG<100 mg/d| ve
CD19 B hiicreleri <% 2. Barsak biyopsisi veya lenf
bezi biyopsisi taniya yardimecidir.

*  Periferik kanda B hicrelerinin azalmis olmas!,
Common variable immiin yetmezlikten ayirict
tanida en énemli bulgudur.

* T hucreleri normal veya artmistir, fonksiyonlan normaldir.
Viral infeksiyonlara yanit normaldir. Ancak yine de
canli viral agilardan kaginiimaldir. Glinkii spesifik
antijenlere kars! antikor olugum yaniti bozuktur.

Klinik Bilimler 137. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 394

TOYTIT IR

4. Bruton hastallﬁlyla ilgili asagidakilerden hangisi
yanlistir? (llkbahar 2015 Orijinal)

A) Dolasimda B hucreleri bulunmaz.

B) X'e bagh gegis gosterir.

C) Siddetli hipogamaglobulinemi vardir.

D) Oral polio asisi sonrasinda paralizi riski vardir.
E) Tonsiller ve lenf nodlar hipertrofiktir

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

On sekiz aylk erkek bebek tekrarlayan akciger enfeksiyonu
sikayeti ile getiriliyor. Oykistnden ilk pnémoni ataginin 8 aylikken
oldugu ve bugine kadar 4 defa akciger enfeksiyonu tanisi ile
tedavi aldigi &greniliyor. Hastanin muayenesinde tonsillerin
hipoplazik oldugu gorilliyor. Serum IgG, IgA ve IgM dilzeylerinin
toplami 180 mg/dl olarak bulunuyor.
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Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?
(likbahar 2015 BENZERI)

A) Kronik grantilomatéz hastalik
B) Agir kombine immiin yetmezlik
C) Selektif IgA eksikligi

D) Degisken immiin yetmezlik

E) Bruton hastalig

Dogru cevap: E

Cocukluk yas grubunun immun yetmezliklerini
konu alan orta zorluk diizeyinde bir temel bilgi
sorusu. Soruda Bruton hastaliginin 6zellikleri
gozden gegirilmektedir.

Bruton hastali§i yani diger adiyla X’e Bagl infantil
Agammaglobilinemi'de Bruton Tirozin kinaz geninde
defekt vardir. Erkeklerde sik gordlir. ik 6-9. ayda
asemptomatikti. Anneden gegen antikorlar tiikenince
siddetli hipogamaglobulinemi ortaya ¢ikar ve en sik
solunum yolu infeksiyonlar olmak Uzere (tekrarlayan
ofitis media, bronsit, pndmoni) tekrarlayan ishaller,
nadiren de menenijit, dermatit ve bazen de artrit gorilir.

Tekrarlayan infeksiyonlara  karsin  ¢ocukta
tonsillerin hipoplazik olmasi, lenfadenopatinin ve
splenomegalinin olmamasi ile taniya yaklasilir.

Kronik  granililomatéz  hastalik:  Tekrarlayan
stafilokok apseleri, aspergillus pnémonileri ve
hipergamaglobulinemi ile karakterizedir.

Agir kombine immiin yetmezlik: Yasamin ik 3
ayinda agir viral paraziter (P. Carinii pnémonisi) ve
mantar enfeksiyonlari lenfopeni ve sut cocuklugunda
olum ile karakterizedir.

Selektif IgA eksikligi: Sik sinopulmoner enfeksiyonlar,
allerjik rinit, giardiyazis ve artmis Colyak hastaligi ve
anafilaksi riski ile karakterizedir.

Degisken immiin yetmezlik: Daha ileri yaslarda
baslayan tekrarlayansiinopulmoner enfeksiyonlar,
normal LN, tonsil ve splenomegali ile birlikte
panhipogamaglobulinemi ile karakterizedir.

Bruton hastaliginda tonsillerin ve lenf nodlarninin
hipoplazik olmasi beklenir. Hipertrofik tonsil ve lenf
nodiar1 Bruton’dan uzaklastiran klinik 6zelliklerdir.

Dogru cevap: E

. Otuz aylik erkek cocuk yuksek ates, solunum sikintisi

ve oOkslrik sikayetleriyle getiriliyor. Oykisinden
sekiz ayliga kadar saglikli oldugu, daha sonraki
aylarda tekrarlayan otitis media ve bir kez de pnémoni
gecirdigi, hastanede yatirilirak antibiyoterapi aldidi,
ebeveyn ve 6 yasindaki ablasinin saglikl oldugu ve
dayisinin bebeklik déneminde pnémoni nedeniyle
oldigu  ogreniliyor. Fizik muayenesinde letarjik,
takipneik ve 39,5° ates saptanan hastada bilateral
ince raller duyuluyor. Lenfadenopati, tonsil dokusu
ve organomegalinin olmadid belirleniyor. Kanda
Iokositoz, notrofili ve CRP ylksekligi saptaniyor. Hasta
pnémoni 6n tanisiyla yatiriliyor.

Bu hastadaki en olasi tani ve bu taniya ulagmak
icin en _uyqun teknik asagidakilerden hangisidir?
(Sonbahar 2019 Orijinal)

A) Lokosit adezyon defekti 1 - Serum immunglobulinleri

B) Lokosit adezyon defekti 1 - izohemaglutinin titresi

C) Xe bagh agamaglobulinemi - Serum immunglobulinleri

D) Xe baglh agamaglobulinemi - Nitroblue tetrazolium
(NBT) testi

E) Kronik granilomatéz hastalik — Kompleman diizeyi

ILGILi NOTLAR

Soruyu yaptiracak ve
taniyl koyduracak pozitif
bulgulara bir bakalim:

Erkek olmasi ve
dayisinda olmasi: Notta
X'e bagl gecer, erkekte
gorular demigiz zaten
Enfeksiyonlarin 6.aydan
sonra baslamasi: Notta
net yazmisiz

Solunum yolu
enfeksiyonlarinin sik
olmasi: Yine notta
yazmigiz hem de etken
bildirerek

Tum antikorlarin ve
CD19'un ¢ok dusik
olmasi: Cok net ifade
etmisiz




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

139.0tuz yedi haftalik ve 3.000 gram dogan, postnatal 4. guninde olan kiz bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin
ikterik goériinim saptanan bebegin %16 kilo kaybettigi ve gaitasinin halen mekonyum seklinde ¢iktigi tespit ediliyor. Annenin kan
grubu A Rh (+), bebegin kan grubu 0 Rh (-) saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde total biliribin 22,5 mg/dL, direkt biliriibin 0,3 mg/dL
ve venoz hematokriti %55 bulunuyor; direkt antikor testi negatif ve retikulositi normal olan bebegin periferik yaymasinda 6zellik

saptanmiyor.

Asagidakilerden hangisi bu bebekteki indirekt hiperbiliriibineminin en olasi nedenidir?

A) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
B) ABO uyusmazhgi

C) Artmis enterohepatik dolagim

D) Maternal-fetal transfliizyon

E) Eritrosit membran defektleri

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorulari

60 4 TUM TUS SORULARI

Bekledigimiz glizel bir vaka sorusu...

Direkt hiperbilirubinemi yapan hastaliklar olarak
ozellikle Dubin-Johnson ve Rotoru mutlaka
bilmek gerekiyor. Bunun disinda kolestazla giden
hastalikarda da direkt hiperbilirubinemi goérulur. Fakat
bu soruda ozellikle direk sizi dogu cevaba goéturen
glzel bir biyopsi bulgusu var. Karacigeri gergekten
“kara”. Karaciger biyopsisinde siyah-kahve renkli
pigmentlerin olmasi aklimiza hemen Dubin-Johnson
sendromunu getirmelidir. Rotor sendromunda bu
siyah pigmentasyon beklenmez.

Yenidogan

Progresif familyal intrahepatik kolestaz ve Biliyer
atrezi de de direkt hiperbilirubinemi olur fakat bu
hastaliklarda akoik gaita olmasi beklenir ayrica ikisnde
de karaciger siyah pigmentasyon beklenmez.

Galaktozemi de direkt hiperbilirubinemi yapar
fakat ek olarak genel durum bouklugu katarakt gibi
bulgularin verilmesi gerekir. Bunun yaninda diger tim
siklarl elememize yardimci olan karacigerde siyah
pigmentasyon galaktozeminin de bir 6zellidi degildir.

Dogru cevap: D

31.Neonatal dénemde gériilebilecek asagidaki sarlik
nedenlerinden hangisi, direkt bilirubin artigina

bag i dedildir? (ilkbahar 2011)

A) Crigler-Najjar Sendromu B) Sepsis
C) Biliyer atrezi D) Tirozinemi
E) Kistik fibrozis

Crigler-Najjar sendromu (UDP glukronil transferaz
enziminde dogustan defekt var) indirekt (unkonjuge)
hiperbilirubinemi nedenlerindendir.

Sepsis hem direkt hem de indirek bilirubin artisina yol
acabilir. Ancak soruda sorgulanan ve adayin saptamasi
gereken hedef bilginin “direkt bilirubin artigiyla
karakterize olmamak” ézelligi oldugu gorulecektir.

TORCH infeksiyonlar, o1-Antitripsin eksikligi, safra
yollarinin atrezisi veya hipoplazisi (Yenidoganda
ekstrahepatik kolestazin en sik nedeni) ve metabolik
hastaliklar (Galaktozemi, tirozinemi, fruktoz
intoleransi) direk bilirubin ylksekligi yaparlar.

Kistik fibrozis gec donemde direk bilirubin yiksekligi
Klinik Bilimler 139. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 060

32. Yenidoganda asagidaki durumlarin hangisinde direkt
bilirubin yiiksekligi en olasidir? (Sonbahar 2007)

A) Subgrup uyusmazhigr  B) Gilbert sendromu
C) Sepsis D) Hipotiroidi
E) Artmis enterohepatik sirkilasyon

Sepsis hem direkt hem de indirek bilirubin
artigina yol agabilir. Subgrup uyusmazligi, Gilbert
sendromu, Hipotiroidi ve artmis enterohepatik
sirkiilasyon net olarak indirekt hiperbilirubinemiye
neden olduklarindan, en olasi cevap, hem indirekt
hem de direkt bilirubin yiiksekligine neden olabilen
“sepsis”tir.

Dogru cevap: C

33.Asagidakilerden hangisi yenidoganda direkt
bilirubini atirmaz? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) intrauterin enfeksiyon

B) o1-Antitripsin eksikligi

C) Safra kanal azlig

D) Eritrosit glukoz 6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
E) Galaktozemi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Sarilik nedeniyle getirilen, genel durumu iyi 9 glinliik bir bebekte
Indirek Bilirubin diizeyi 3.4 mg/dl, Direk Bilirubin diizeyi 5.2 mg/
dl olarak bulunuyor.

Asagidakilerden hangisi bu bebekteki sariligin etyolojisinde
dilsiintlmez? (Sonbahar 2013 BENZERI)

A) Galaktozemi

B) TORCH enfeksiyonu

C) Ekstrahepatik biliyer atrezi

D) Glukoz 6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
E) Neonatal hepatit

Dogru cevap: D

TORCH infeksiyonlari, a1-Antitripsin eksikligi,
safra yollarinin  atrezisi veya hipoplazisi
(Yenidoganda ekstrahepatik kolestazin en sik
nedeni) ve metabolik hastaliklar (Galaktozemi,
tirozinemi, fruktoz intoleransi) direk bilirubin
yliksekligi yaparken, Eritrosit glukoz 6-fosfat
dehidrogenaz eksikligi indirek bilirubin yliksekligi
yapar.

Dogru cevap: D

34.UDP-glukronil transferaz eksikligi asagidaki
hastaliklardan hangisinde gériillir? (Sonbahar-89)

A) Crigler-Najjar Sendromu
B) Dubin-Johnson Sendromu
C) Hurler Sendromu

D) Hunter Sendromu

E) Gilbert Sendromu

Gilbert sendromu, Crigler-Najjar sendromu,
Dubin-Johnson ve Rotor sendromlari,
nonkolestatik, nonhemolitik neonatal hiperbilirubinemi
sebeblerindendir. Gilbert sendromunda; hepatosit
membran taslyicilarinda defekt vardir ve bilirubinin
karacigere alimi bozulmustur.

Dubin-Johnson ve Rotor sendromunda ise konjuge
bilirubinin  hepatositlerden safraya ekskresyonu
bozulmustur. Rotor sendromunda karaciger normal
iken, Dubin-Johnson sendromunda ise karacigerde
koyu pigmentasyon vardir.

Hurler ve Hunter sendromu ise mukopolisakkaridoz
grubunda yer alirlar. Hurler’de alfa iduronidaz enzimi
eksik iken, Hunter’de sulfoiduronat sulfataz enzimi
eksiktir.

Crigler-Najjar sendromunda; Uridin difosfat
(UDP) glukronil transferaz enziminde yetmezlik
vardir ve unkonjuge bilirubin, konjuge bilirubin haline
donustlrulemez.

Dogru cevap: A

ILGILi NOTLAR

Siklarin elenmesiyle
rahatga dogru cevaba
ulasilabilecek bir soru.

Gecgmis tus sorulari
arasinda, artmis
enterohepatik
dolasimin indirekt
hiperbilirubinemi nedeni
oldugu sorgulanmisti.
Ayrica hemolitik
hastaliklar olan G6PD
eksikligi, membran
defektleri ve
ABOuyusmazlhiginda
retiklositoz ve anemi
goéruldugu bilgileri daha
once sorgulanmis
ve/veya soru
aciklamalarinda
notumuzda
vurgulanmisti. Ustelik
ABO uyusmazliginda
annenin O, bebegin A
veya B olmasi gerektigi
bilgisi vurgulanmisti.

Maternal-fetal
kanamanin ise
polisitemiye yol acarak
hiperbilirubinmeyi neden
olabilecegi belirtiimigse
de verilen vakada
hematokritin normal
(%55) olmasi bizi
maternal-fetal
kanamadan
uzaklastirmakta ve en
olasi cevap olarak
artmis enterohepatik
sirkulasyona
yaklastirmaktadir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

139.0tuz yedi haftalik ve 3.000 gram dogan, postnatal 4. gininde olan kiz bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin
ikterik gérinim saptanan bebegin %16 kilo kaybettigi ve gaitasinin halen mekonyum seklinde ciktigi tespit ediliyor. Annenin kan
grubu A Rh (+), bebegin kan grubu 0 Rh (-) saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde total bilirtibin 22,5 mg/dL, direkt biliribin 0,3 mg/dL
ve vendz hematokriti %55 bulunuyor; direkt antikor testi negatif ve retikulositi normal olan bebegin periferik yaymasinda 6zellik
saptanmiyor.
Asagidakilerden hangisi bu bebekteki indirekt hiperbiliriibineminin en olasi nedenidir?

A) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
B) ABO uyusmazhgi

C) Artmis enterohepatik dolagim

D) Maternal-fetal transflizyon

E) Eritrosit membran defektleri

Dogru Cevap:C

Cocukluk caginin en sik gbriilen kanama bozuklugu;
tanisi kolay ancak ayirici tanida l6semi gibi ¢ok
6nemli baska bir hastaligin ekarte edilmesi gereken
bir hastalikti. Bu nedenle hastalardaki klinik ve
laboratuvar bulgular tanida yol gdsterir ancak
bulunmamasi gerekenler de bagska ek bir tetkik
yapip yapmayacagimiz i¢in mutlaka arastiniir.

Akut idiopatik trombositopeni, cocukluk ¢aginda
en sik gorilen kanama bozuklugudur. Cocukluk
caginda genellikle 1-4 yas arasinda gérilur. Viral bir
enfeksiyondan 1-4 hafta sonra veya kizamikcik gibi
asllardan sonra jeneralize petesiler ortaya cikar.
Kanamalar genellikle asimetrik olup, en fazla alt
ekstremiteler tzerinde gorulur.

Genellikle hastanin  genel durumu iyidir ve
hastada sadece petesi ve purpuralar goraldr.
Hepatosplenomegali, lenfade- nomegali, hemartroz,
derin kas hematomu olmaz. Trombosit sayisi daima
100.000/mm?un, genellikle 20.000/mm?ln altindadir.

Akut idiopatik trombositopenide kemik iligi
aspirasyonunda, normal graniilosit ve eritrositer
seri elemanlari, hafif eozinofili ve lenfositoz vardir.
Megakaryosit sayisi artmistir.

Kanama zamani uzar. PT, aPTT ve TT normaldir,
bunlarda uzama olmaz. PT Faktor VIl eksikligi, PTT
uzamasl ise hemofililer gibi faktor VIII ve IX eksikligi
durumlarinda olur. Onlardaki kanamalar da petesi-
purpura tarzinda degil, kas i¢i hematomlar, eklem igi
kanamalar tarzindadir.

Hastalarda hepatomegali, splenomegali,
lenfadenopati,trombositsayisindanbagkabirseride
diisme beklenmez. Bunlardan trombositopeniye
eslik eden birisi varsa hasta baska tanilar yontnden
arastinimaldir.  Hastalarda trombosit sayiminda
cok fazla dustse bagll kanama varsa anemi olabilir
ancak aneminin nedeni agiklanamiyorsa bu beklenen
bir bulgu degildir. Ozellikle bdyle diger sitopeniler
agiklanamiyorsa lésemi gibi bir taniyl atlamamak igin
kemik iligi aspirasyonu yapiimalidir.

Trombosit sayisi 20.000/mm?iin lizerinde ve
sadece petesi-purpura, hafif ekimoz gibi cilt bulgular
olan hastalarda bagka bir sey yapilmadan klinik ve
trombosit sayisinin izlenmesi yeterlidir. Sadece bu
sekilde cilt bulgular: olan hastada trombosit sayisi
10.000/mm™iin altinda ise tedavi baglanmalidir.

Dogru cevap: C

HEMOLITIK ANEMILER

2

Asagidakilerden hangisinde retikiilosit
beklenen bir bulgudur? (Sonbahar-98)

A) Pernisiyoz anemi B) Vitamin B12 eksikligi
C) Myelodisplastik sendrom D) Hemolitik anemi
E) Aplastik anemi

artig

Hemolizin en 6nemli gostergesi; retikiilosit artis.
Kandaki yikim nedeniyle geng hiicrelerin heniiz
tam olgunlasmadan perifer kanina verilmesi.
Kemik iliginde dretimin oldugunu ve arttigini
gdsteren ¢ok temel bir parametre.

Klinik Bilimler 139. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 523

Hemolitik anemiler:

= Eritrosit yagsam siiresinde azalma ve eritrosit yikim
hizinin artmasl sonucu olusur. Yikimi kompanse
etmek icin kemik iliginde eritropoez artar ve
retikiilositoz olur.

hizlanmasi ile bilier pigmentlerin safra ile atilimi artar,
fekal lrobilinojen atilimi artar. Cocukluk caginda
pigment safra taslarinin gorilmesi durumunda ilk

akla gelecek hastalik hemolitik bir hastalik olmalidir.
Yapim eksikligine bagll anemilerde retikulosit artig
beklenen bulgulardan degildir.

Hemolitik anemi ve kan kayiplarinda retikiilosit
artig1 gérallr.

Hemolitik anemilerde etiyolojiye yonelik

bulgular

Eritrosit yikiminin
artmasina baglh

Eritrosit yapiminin
artmasina baglh

« Anemi « Kemik iliginde eritroid
« Indirekt hiperplazi
hiperbilirubinemi Retikiilositoz
« Kanda ve solunumla Polikromazi
atilan havada CO artar Makrositoz

Bazofilik noktalanma
Target hiicreleri

« Fekal ve Uiriner
urobilinojen atiimi

artar Normoblastemi
Splenomegoli, LAP Sferosit, akantosit
Safra taslan Kemik degisiklikleri (kafa

Bacak ulserleri
Hemosiderozis

kemiklerinde fircalanma,
maksillada genisleme,
sulkus anemikus)

Dogru cevap: D

2. Asagidaki anemilerin hangisinde retikiilosit artisi
gozlenmez? (Sonbahar 2016 Orijinal)

A) Herediter sferositoz

B) Diamond-Blackfan anemisi
C) Orak hucreli anemi

D) Pirtivat kinaz enzim eksikligi
E) Otoimmiun hemolitik anemi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabifirdi:

Asagidaki hastaliklardan hangisinde
anemi hastaligin beklenen bir bulgusu
(Sonbahar 2016 BENZERI)

A) Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi
B) Schwachman-Diamond sendromu

C) Orak hiicreli anemi

D) Paroksismal nokturnal hemoglobintiri
E) Sistemik lupus eritematozus

hemolitik
degildir?

Dogru cevap: B

Pediatrik hematolojide her sinavda anemilerden
bir soru gelir ve bu sinavdaki de anemiletin
sinflandirmasini bilerek rahat yapabilecegimiz bir
soru. Bir diger sorulma sekli ana simiflandirmanin en
Gnemli 6zelligi olan; eritrositlerin, yikim artist olanlarin
icinde yapim eksikligi sonucu olan anemi hangisidir?
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