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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.
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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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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

139.0tuz yedi haftalik ve 3.000 gram dogan, postnatal 4. giiniinde olan kiz bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin
ikterik gérinum 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 bilirubin 22,5 mg/dL, direkt bilirubin 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 uyusmazligi

C) Artmis enterohepatik dolagim

D) Maternal-fetal transfuzyon

E) Eritrosit membran defektleri

Dogru Cevap:C

Klinik Bilimler 139. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 054

ABO uygunsuzlugu, anne kan grubu O, bebegin
kan grubu ise A veya B oldugunda ortaya gikar. Anne
kaninda bulunan IgG yapisindaki anti-A ve anti-B
antikorlar plasentayr gecerek fetal dolasima girerler.
Dogal olarak olusan bu antikorlarin miktari degisik
olabilecegdi igin, hastaligin tablosu da birbirinden
farklidir. Bu hastalarda sarnlik ile beraber anemi de
sik goralur,
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ABO uyusmazhdina bagh hemolitik hastalikta ilk
24 saatte ortaya cikan indirekt hiperbilirubinemi,
hafif anemi ve retikiilositoz, periferik yaymada
sferositlerde artig, polikromazi, anne serumunda
yuksek duzeyde anti-A veya anti- B IgG titreleri, ABO
hemolitik hastalik tanisini destekleyen bulgulardir.

ABO uygunsuzlugunda bebekte Direkt Coombs testi
pozitif bulunabilir (%30-50). Indirekt Coombs pozitifligi
direkt Coombs testine gore daha siktir. Bu agidan
soru elestiriye cok aciktir. Clnkl, vakalarin yaklagik
yarisinda da direkt Coombs testi negatiftir.

Periferik yaymada hemoliz bulgulan gértlmesine ragmen
(Polikromazi, anizositoz, normoblastlarda artig,
sferositoz) trombositlerde azalma meydana gelmez.

ABO uyusmazliginda;

* Retikulositoz

* Direkt coomb’s testi pozitifligi

*  Polikromazi

*  Normoblastozis

*  Mikrosferositoz

*  Hiperbilirubinemi

* Indirekt Coomb's testi pozitifligi gorulebilir.

Dogru cevap: B

4. Kirk haftalk ve 3500 gram agdirhiginda dogan bir
bebekte hayatinin 12. saatinde sarilik saptanmistir.

Bu bebekteki sariliyin nedeni olarak éncelikle

asagidakilerden hangisi diistinlilmelidir?
(Ilkbahar 2006)

A) Polisitemiye bagh sanlik

B) Glukoz 6-fosfat dehidrogenaz eksikligine bagl
sarilik

C) Criggler-Najjar Sendromuna bagl sarilik

D) Rh uygunsuzluguna baglh sarilik

E) Fizyolojik sanlik

ilk 24 saatte baslayan sanlikta; Kan uyusmazhd,
TORCH enfeksiyonlari, Eritrosit enzim eksiklikleri
(G-6-PD eksikligi, Piruvat-kinaz eksikligi) diiglindlir.

Siklar incelendiginde; fizyolojik sarilik, polisitemiye
bagl sarilik ve Criggler Najjar sarlid ilk 24 saatte
bulgu vermediginden kolayca elenebilecekleri
goriilecektir. Geriye kalan iki sikta ilk 24 saatte sariliga
neden olur. Ancak ilk 24 saatte en fazla sariliga
neden olan Rh uyumsuzlugudur. Daha sonra glukoz-6-
fosfat dehidrogenaz eksikligi dustntlmelidir. (Genetik
gecis ve predispozan faktorlerden bahsedilmeliydi).

Dogru cevap: D

. Anne vefetiis arasindaki Rh kan grubu uyusmaziig

ile ilgili olarak asagidaki ifadelerden hangisi
dogrudur? (likbahar 2009)

A) Anneye gebelik oncesi yanlislikla Rh (+) kan
transflizyonu yapiimis ise, ilk gebelikte fetuste
hemoliz gelisebilir.

B) Anne kan grubu O Rh (-), fetis kan grubu A Rh (+)
ise fetliste hemoliz siddeti artar.

C) Rh hastaliginin siddeti tekrarlayan gebeliklerde
azalir.

D) Anneye anti-A gamaglobulin enjeksiyonu yapiimasi
sonraki gebelikler igin koruyucudur.

E) Rhuyusmazligindan etkilenmis olan yenidoganlarda
sarilik gogunlukla 2.-3. gun ortaya cikar.

Rh, birgok antijenik bdlgesi olan biyilk bir
proteindir. (C, ¢, D, E, e). Eger D varsa Rh pozitif,
yoksa Rh negatif olarak tanimlanir hasta.

*  Rh negatif bir annenin Rh pozitif bir fetusu varsa,
fetal eritrositler anne dolasimina geger.

* Annede bebegin eritrositlerine karsi anti-D
antikorlar yapilr.

* Buantikorlar plasenta yolu ile bebege gecer ve
bebegin eritrositlerine yapisirlar.

= Sonucta antikorla kapli fetal eritrositler
parcalanirlar ve hemoliz gelisir.

Fetusu Rh kan uyusmazhgindan korumak igin, kendisi
Rh negatif ve esi Rh pozitif olan tim gebelere, 28-32.
gestasyon haftasinda ve bebek hala dogmamissa, 40.
haftada indirekt Coombs testi yapilir ve eger negatif
ise Anti-D immunglobiilin (Rhogam) yapilir.

EgerRhile birlikte ABO uyusmazhgidavarsaannenin
dolasimina gecen eritrositler dogal olarak annede
bulunan anti- Aya da anti-B antikorlan tarafindan hizla
parcalanacagi icin Rh antikorlari yapimina firsat kalmaz
ve sanlik daha hafif seyreder.

Rh  uyusmazliginda tekrarlayan gebeliklerde
hastaligin siddeti azalmaz tam tersi artar.

Yukarida da agiklandigi  gibi, fetusu Rh
uyusmazhgindan korumak igin anneye Anti-A degil
Anti-D immunglobulini vermek gerekir.

Rh uyusmazliginda sarilik ilk 24 saatte ortaya cikar.
Ilk 24 saatte ortaya ¢ikan sarligin en &énemli
nedenlerinin basinda Rh uyusmazlgi gelmektedir.

Genel kural olarak ABO uyusmazhg ilk gebelikte,
Rh uyusmazhig: ise 2. gebelikte ortaya g¢ikar.
Ancak, daha énce duyarlanmamigs Rh negatif bir
anneye yanhglikla Rh (+) kan verilmesi durumunda,
gebelikten dnce anne duyarlanmig olacagindan,
daha ilk gebelikte fetusta hemoliz gelisebilir.

Dogru cevap: A




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 139

139.0tuz yedi haftalik ve 3.000 gram dogan, postnatal 4. guntnde olan kiz bebek sarilik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin
ikterik gériinum 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 biliriibin 22,5 mg/dL, direkt biliribin 0,3 mg/dL
ve venoz hematokriti %55 bulunuyor; direkt antikor testi negatif ve retikulositi normal olan bebegin periferik yaymasinda ézellik
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 transfizyon

E) Eritrosit membran defektleri

Dogru Cevap:C

Klinik Bilimler 139. soru

gg;}aTgfss 5Sorularl Pediatri 1. Fasikl I

Neonatal polisitemi nedenleri sunlardir; Bu soru, baska bir hoca tarafindan sSyle de sorulabilirdi:
1. Plasental transfiizyonlar; ikizden ikize veya

& Dokuz haftalik bebek konwulsiyon gecirme sikayetiyle getiriliyor. 5

materno-fetal transflizyonlar Oykistinde evde saglk personeli yardimi olmadan normal 2y

2. lyatrojenik; Cok fazla kan transfuzyonu spontan vajinal yolla, zamaninda 3500 gr dogdugu, sadece =
Ut aldigi, 3 hafta 6nce pndmoni nedeniyle 10 giin S5

yapilmasi ae . ' P Y g O

parenteral antibiyotik tedavisi aldig), sonrasinda bir saglik sorunu

3. intrauterin hipoksi; Plasental yetmezlik, aimadigisgreniiyor,

postmatir veya prematir bebekler, LGA ve
SGA bebekler, preeklampsi, eklampsi, annenin

Ultrasonografisinde intrakraniyal kanama saptanan bu
bebek icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

sigara icmesi, siddetli maternal kalp hastaligi (Sonbahar 2016 BENZER|)

4. Dlgerlell.’;' plyDabetlk amd‘e bebegl’Tkromo.zc;rg A) Meningokoksemi B) Von Willebrand Hastaligi
anomallieri ( own :sendromu ve' trizomi 12, C) Geg tip K vitamini eksikligi D) Abetalipoproteinemi
18), Beckwith-Widemann sendromu, neonatal E) Faktor XIII eksikligi

tirotoksikozis, konjenital adrenal hiperplazi.
Dogru cevap: C

Dogru cevap: C

Sorulanin amaci; yenidoganin erken, klasik ve ge¢

11. Dogum sonrasi pletorik oldudu dikkati ceken term hemorajik hastaligi bilgisini 6lcmektir. Ozellikle
bir yenidogan bebegin postnatal 2-3. saatte bakilan de intrakraniyal kanama tablosunun en ¢ok “Ge¢
santral vendz hematokriti %72 olarak saptaniyor. hemorajik hastalik™da gérildiiglini vurgulamaktir.
Bu bebekte asagidakilerden hangisinin gériilmesi Yenidoganin Hemorajik Hastaligi
en az olasidir? (Sonbahar 2024) - . G .

. Yenidoganin hemorajik hastaligi, K vitamini
A) Beslenme problemi olmasi eksikligi sonucu ortaya gikan bir Kklinik tablodur. K
B) Oksijen ihtiyac olmasi vitamini, pthtilasma faktérlerinden Fll, VII, IX ve X'un
C) Trombositopeni saptanmasi karacigerde sentezlenmesinden sorumludur. Bu
D) Hipoglisemi olmasi nedenle K vitamini eksikliginde Fll, VII, IX ve X eksikligi
E) Hipopotasemi saptanmasi olur. Koagiilasyon faktérleri plasentadan gegmez ve
Polisitemi yenidogandan son derece kolay bir K vitaminine bagimh faktérler yenidoganda disuktir.
soru... Yenidoganin Hemorajik Hastaliginin 3 alt tipi vardir;
Polisitemi yenidodan bebekler igin énemli bir sorundur, 1. ik 24 saatte ortaya gikan
yenidogan bebeklerde zaten eritrosit sayisi fazladir. 2. Klasik hemorajik hastalik
Bir yenidogan ortalama 18-20 g/dl hemoglobin ile 3. Geg hemorajik hastalik
dogar fakat bu 22'yi gegerse daha dogrusu hematokrit S
%65'i gegerse polistemiden bahsedilir. Klinik bulgular;

*  Gastrointestinal

Polisiteminin bir cok komplikasyonu vardir. Bunlardan
en onemli olanlan hipoglisemi, beslenme sorunlari,
oksijen ihtiyacinda arti, renal ven trombozu,
trombositopeni ve trombozdur. Sorularda tanimlanan vakalarin o&ykiileri ve
ultrasonografi bulgular, yenidoganin hemorajik
hastahgi tanisi ile uyumludur. Hayatin 7. giiniinden
sonraki yaslarda olmalari da, “Ge¢ basglangich” tipi
ile uyumludur.

*  Nazal
* Intrakraniyal kanamalar ile seyreder.

Hipopotesemi beklenen sorunlardan biri degildir hatta
eritrositlerin hemolizine bagl hiperpotasemi goérilme
ihtimali daha ylksektir.
baguonpys “Yenidoganin hemorajik hastaligr” baslikl tabloya
bakiniz.
12. Hastanede normal spontan vajinal yolla, zamaninda x ;
3200 g dodan ve sadece anne siitllyle beslenen 11 Dogr Cavap: ©
haftalik bebek konvulsiyon gecirme ve biling kapanikhgi 13.Yenidogan hemorajik hastaligi tanisi igin
nedeniyle getiriliyor. Oykisiinde bir yakinma asagidakilerden hangisi yapilir? (Sonbahar-92)
belirtiimeyen ve bir dnceki giin yapilan muayenesi
normal ve vicut agirhgr 4950 g olan bebegdin kraniyal
ultrasonografisinde intrakraniyal kanama saptaniyor.

A) Kanama zamanina bakilir
B) Trombosit sayimina bakilr
C) Hemoglobilin lizis zamanina bakilir

Bu bebek icin en olasi tani asagidakilerden D) Osmotik fragilite bakilir

hangisidir? (Sonbahar 2016 Orijinal) E) 2., 7., 9. ve 10. faktorlere bakilir

A) Kolestatik karaciger hastaligi Yenidoganin hemorajik hastaligi, K vitamini
B) Malabsorbsiyon eksikligi sonucu ortaya ¢ikan bir klinik tablodur. K
C) Geg tip K vitamini eksikligi vitamini, pihtilagma faktorlerinden FII, VII, IX ve X’'un
D) Malnutrisyon karacigerde sentezlenmesinden sorumludur. Bu
E) Biliyer atrezi nedenle K vitamini eksikliginde FII, VII, IX ve X

eksikligi olur.

Dogru cevap: E




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 140

140.Antenatal takipsiz 34 yasindaki annenin 39. gebelik haftasinda 3.450 gram dogan erkek bebek solunum sikintisi nedeniyle serbest
oksijen destegi altinda yenidogan yogun bakim tnitesine yatiriliyor. Fizik muayenesinde damagin arka kisminda yarik damak oldugu
tespit ediliyor. Klinik olarak kotilesen bebek entibe ediliyor ve mekanik ventilatére baglaniyor. Akciger grafisinde timus goralmuyor.
Postnatal 8. saatinde hipokalsemik nébet gézlenen bebegin aile dykusunden 2 yil 6nce dogan kardesinin Fallot tetralojisi tanisi aldigi
égreniliyor.

A) Ebstein anomalisi

B) Kesintili aortik ark

C) Atriyal septal defekt

D) Trikuspit atrezisi

E) Patent duktus arteriyozus

Dogru Cevap:B

Bu bebekte gériilebilecek en olasi konjenital kalp hastaligi asagidakilerden hangisidir?

Klinisyen Tum TUS Sorulan

Klinik Bilimler 140. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 091

PEDIATRI » 91

DiGeorge sendromu (Velokardiyofasiyal sendrom)
22g11.2 mikrodelesyonu ile karakterize en onemli
mikrodelesyon sendromlarindan biridir. Bu sendromun
enonemliozelligi Timusve paratiroid bezlerin hipoplazisi
veya agenezisidir. Dolayisiyla hipokalsemiye PTH
cevabi yeterli duzeyde olmaz ve dein hipokalsemi
gorulir. Ek olarak aurikula ve eksternal audituer kanal
hipoplazisi, dustk kulak, hipertelorizm, konotrunkal
kalp anomalileri, yarik damak, kisa boy, davranis
problemleri de gériilmektedir. Konjenital kalp hastaligi
+ hipokalsemi denildigi zaman akla ilk gelmesi gereken
hastalik DiGeorge olmalidir.

Barakat sendromu’'da  hipoparatiroidizm  (H),
sensorinoral isitme kaybi (D), renal hastalk (R)
ile karakterizedir Bu nedenle diger adi da HDR
sendromudur. Hipokalsemi olabilir tabiki ama konjenital
kalp ¢ok daha az beklenen bir bulgudur ve sendromun
temel ozelligi degildir. Kearns Sayre sendromu
bir mitokondriyel hastaliktir Genel mitokondriyel
hastaliklarin 6zelliklerini tagimakla birlikte kalp bloklari
yapar ve retina da pigmentasyon yapmasi da onemli
ozelligidir. Yenidogan déneminde bulgu verme ihtimali
dustktar ve konjenital kalp hipokalsemi ozellikleri
arasinda yer almaz. Sanjad Sakati Sendromu
nadir gorulen otozomal resesif gegisli bir hastaliktir.
Konjenital hipoparatiroidizm, antenatal ve postnatal
ciddi buyume geriligi, dismorfik 6zellikler ve zeka geriligi
ile karakterize bir hastaliktir. Konjenital kalp sendromun
karakteristik 6zelliklerinden biri  degildir. Kenny
Caffey sendromu da digerleri gibi hipoparatiroidi
ile giden bir sendromdur. Fakat bu sendromun diger
ozellikleri yaygin gelisme geriligi, kemik yasinin geri
olmasi, clcelik ile karakterizedir. Yine konjenital kalp
karakteristik bulgulanindan biri degildir.

Dogru cevap: D

17. Asagidakilerden hangisinin Angelman Sendromuna
yol agmasi en az olasidir? (llkbahar 2018 Orijinal)

A) Mikrodelesyon

B) Uniparental dizomi

C) “Imprinting center” mutasyonu
D) Nokta mutasyonu

E) Uglii niikleotid tekrar artisi

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi:

Asagidaki “genetik hastalik — kalitim sekli” eglestirmelerinden
hangisi yanlistic? (llkbahar 2018 BENZERI)

A) Prader-Willi Sendromu - Uniparental dizomi
B) Williams Sendromu - Mikrodelesyon
C) Huntington Koresi - Uglil nikleotid tekrar artist

D) Rubinstein - Taybi Sendromu - Mikrodelesyon
E) Angelman Sendromu - Y ile kaltim
Dogru cevap: E

Uglii gen kodonu tekran ile giden hastaliklara
ornekler; Huntington hastaligi, Frajil-X Sendromu,
Miyotonik distrofi, Freidreich ataksisi, Spinal ve
bulber muskuler atrofi, Spinoserebellar ataksi,
Psodoakondroplazi, Okulofaringeal muskiler distrofi,
Kleidokraniyal displazi, Sinpolidaktili Progresif
miyoklonik epilepsidir.

Mikrodelesyon sendromlarina ornekler; Williams
sendromu, Smith-Magenis sendromu, Langer-Giedon

Sendromu, Miller-Dieker Sendromu, Prader-Willi
sendromu, Alagille Sendromu, Angelman Sendromu,
Rubinstein-Taybi  Sendromu,  Velokardiyofasiyal/
DiGeorge (22q delesyonu, CATCH) Sendromudur.

Secenekler arasinda bulunan uniparental dizomi
ve ilikili genomik imprinting kavramlarn mendelien
kalitimin disinda olan ve anne ve babadan alan gen
kopyasi ile iliskili olarak ortaya ¢ikacak tablonun
farklilik arz ettigi durumlarn kapsar. En tipik érnekleri
Angelman ve Prader Willi sendromlandir.

Dogru cevap: E

18. Asagidaki hastaliklardan hangi ikisi, ayni genomik

lokalizasyondaki bozukluk sonucu ortaya gikar?
(llkbahar 2019 Orijinal)

A) DiGeorge sendromu — Down sendromu

B) Prader Willi sendromu — Angelman sendromu

C) Smith-Magenis sendromu — Williams sendromu

D) Wolf-Hirschhorn sendromu — Cri-du-chat sendromu
E) Edward sendromu — Patau sendromu

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

|.  Paternal 15q12 delesyonu-> Prader Willi sendromu

Il. Her iki 156. Kromozomun babadan gelmes-> Prader Willi
sendromu

Ill. Maternal 15q12 delesyonu - Angelman sendromu

V. Anneden gelen 15q12 bélgesinde genetik
imprinting=> Angelman sendromu

Angelman ve Prader Willi sendromunun ortaya cikis

mekanizmasi ile ilgili olarak yukaridakilerden hangisi/
hangileri yanlistir? (Ilkbahar 2019 BENZERI)

A) Sadece | B) Sadece Il

C)lve V D) lvelll
E)l lllve IV

Dogru cevap: B

Cok bilinen iki sendromun siklara konulmasi ile
oldukca kolaylastiriimis bir soru. Prader Willi ve
Angelman sendromu 15q11-12 lokalizasyonundaki
bozukluk ife ortaya ¢ikar...

Angelman ve Prader Willi sendromlari, 15q11-12'deki
mikrodelesyonlar nedeniyle ortaya ¢ikan hastaliklardir.
Prader-Willi'de paternal kromozom 15'te, Angelman'da
ise maternal kromozom 15'te bozukluk vardir.

Angelman sendromu: Hipotoni, sarn sag, yluzde orta
hat hipoplazi, prognatizm, nébetler, jerkler seklinde
ataksik hareket bozukluklari, engellenemeyen giilme
ataklar, agir mental retardasyon

Prader Willi sendromu: Dogumda agir hipotoni,
obezite, kisa boy (buylime hormonu tedavisine yanit
verir), kuglk el ve ayaklar, hipogonadizm, mental
retardasyon

Bu hastaliklarin ortaya ¢ikmasinin farkli yollari;

« Mikrodelesyon: Anneden gelen 159q11-12
bélgesinde mikrodelesyon olmasi Angelman
sendromuna, babadan gelen 15q11-12 bélgesinde
mikrodelesyon olmasi Prader Willi sendromuna
neden olmaktadir.

* Genomik (genetik) imprinting, genetik materyalin
anneden veya babadan kalitilmis olmasina bagh
olarak, farkli ekspresyonudur. Eger anneden gelen
15911-12 bolgesi susturulursa Angelman, babadan
gelen 15g11-12 bélgesi susturulursa Prader Willi
sendromu ortaya cikar.

ILGILi NOTLAR

Hastanin tanisi DiGeorge
Nereden anladik?
Soruda verilen key
word'ler:

-timik aplazi, hipokalsemi,
disfmorfik bulgu

Tam net bir sekilde
DiGeorge

Ve bakin ne yazmigiz:
konotrunkal kardiyak
anomaliler

Kim gibi? Kesintili aortik
ark gibi.

Bu kadari soruyu ¢ok net
yaptirsa da ek referans
verdik

Hicbir soru isareti
kalmiyor

Onu da mutlaka inceleyin




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 140

140.Antenatal takipsiz 34 yasindaki annenin 39. gebelik haftasinda 3.450 gram dogan erkek bebek solunum sikintisi nedeniyle serbest
oksijen destegi altinda yenidogan yogun bakim unitesine yatirihyor. Fizik muayenesinde damagin arka kisminda yarik damak oldugu
tespit ediliyor. Klinik olarak kétilesen bebek entiibe ediliyor ve mekanik ventilatére baglaniyor. Akciger grafisinde timus géralmuyor.
Postnatal 8. saatinde hipokalsemik nébet gdzlenen bebegin aile dykisiunden 2 yil 6nce dogan kardesinin Fallot tetralojisi tanisi aldigi
ogreniliyor.

Bu bebekte goriilebilecek en olasi konjenital kalp hastaligi asagidakilerden hangisidir?

A) Ebstein anomalisi

B) Kesintili aortik ark

C) Atriyal septal defekt

D) Trikaspit atrezisi

E) Patent duktus arteriyozus

Dogru Cevap:B
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olursa pulmoner anuler dilatasyona bagl olarak
kapaklar uzaktan kapanacagi igin S2 serttir ve belirgin
pulmoner kompanenti duyulur. ilerleyen dénemde ise
pulmoner antler dilatasyonun artisi ile Graham Steel
ufurdmu duyulur (pulmoner arter dilatasyonuna bagh
pulmoner odakta duyulan inspiryumda siddeti artan
pulmoner yetersizlik Gfirdma).

Soruda takip edilmeyen VSD'li bir hastada karsimiza
cikabilecek bir komplikasyon olan pulmoner
hipertansiyonlu bir hastanin kliniginin taninmasi
istenilmektedir. Kolay hazirlanmis bir sorudur.

Spontan kapanmig VSD'de Uflrim duyulmaz. Bu
hastadaki klinik bulgular olan nefes darlidi, cabuk
yorulma sikayetleri gérilmez. VSD'li hastada soldan
saga santa bagl olarak mezokardiyak odakta
karakteristik Ufurim ve palpasyonla ayni odakta trill
palpe edilirdi.

VSD'li bir hastada enfektif endokardit gelisebilir.
VSD'nin gapi kuglldikge endokardit gelisme riski
artar. Ancak bu hastada yine VSD Gfurami duyulmasi
beklenirdi. Endokardit tanisi alan hastada ylksek
ates, genel durum bozuklugu, enfeksiyon bulgulari,
vaskulitk ve immunolojik kriterlere ait bulgular
saptanirdl. Ekokardiyografi veya diger goéruntuleme
yontemleri ile ispatlanan endokardit bulgulan da
soruda verilmemistir.

Bronsiolit, iki yas altinda en sik gorilen alt solunum
yolu hastaligidir. Fizik muayenede takipne, dispne,
bilateral ekspiryumda uzama, akciger grafisinde ise
bilateral havalanma fazlaligi bulgulari saptanir.

Dogru cevap: A

13. Asagidaki kalp anomalilerinden hangisi konotrunkal

anomaliye 6rnek degildir? (Sonbahar 2024)

A) Fallot tetralojisi

B) Subarteryel ventrikiler septal defekt
C) Trunkus arteriozus

D) Atriyal septal defekt

E) Cift cikish sag ventrikal

Konotrunkal kalp anomalileri kabaca trunkusu
yani aort, pulmoner arter ve Koroner arterlerin
embriyolojik olarak ortak kéken aldigr yeri
ilgilendiren anomalilerdir.

Dogru cevap: D

Klinik Bilimler 140. soru ek

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul rikiiler

Say-fa 266 runkal
Conctunial kai lleri:

Fallot tetroloji

Buyuk arter transpozisyonu

Trunkus arteriozus

Subarteryal ventrikuler septal defekt
Pulmoner atrezi

Cift cikish sag ventrikal

interrupted aortik ark

SIYANOTIK KONJENITAL KALP
HASTALIKLARI

1. Cocuklarda asagidaki kalp hastaliklarindan hangisi
siyanoz ile karakterizedir? (/lkbahar-98)

A) Ventrikiuler septal defekt
B) Atrial septal defekt

C) Patent duktus arteriyozus
D) Aort koarktasyonu

E) Eisenmenger sendromu

Burada tek bilinmesi gereken asiyanotik sol sag
santl hastaliklarda (ASD, VSD, PDA gibi) eger
pulmoner vaskiler hastalik gelisirse santin ters
doniip siyanozu yol acabilecegidir.

Siyanotik olmayan (soldan saga santi)
konjenital kalp hastaliklar

ASD

VSD

PDA

Endokardiyal yastik defekti

Eisenmenger sendromu: Sol-sag santll konjenital
kalp hastaliklarinda ileri dénemde santin terse
donebildigi ve operasyon sansinin kaybedildigi
siyanozlu bir kalp hastaligidir.

Eisenmenger sendromu sistemik pulmoner santl
KKH sonucunda pulmoner HT ve geri donliss(iz
degisiklikler sonrasinda santin terse dénmesi ile
karakterize siyanotik bir hastaliktir.

Dogru cevap: E

2. Asagidaki dogumsal kalp  hastaliklarinin
hangisinde, yasamin erken dénemde siyanoz
beklenmez? (Sonbahar-94)

A) Blyulk damarlarin transpozisyonu

B) Ebstein anomalisi

C) Patent duktus arteriyozus

D) Trikuspit atrezisi

E) Total anormal pulmoner venéz dénls anomalisi

Pediatrik kardiyolojinin en temel konularindan
birisi dogumsal kalp hastaliklarinin siyanozu
olup olmamasina gore siniflandinimasidir. Patent
duktus arteriyozus tipik olarak asiyanotik sol
sag santl bir KKH'dir ve Eisenmenger sendromu
gelismedikge siyanoz beklenmez !

Siyanozla beraber olan konjenital kalp
hastaliklan sunlardir:

* Fallot tetralojisi

* VSD ile beraber pulmoner atrezi

*  Trikuspid atrezisi

* Pulmoner stenozla beraber ¢ift ¢ikish sag ventrikul

(DORV)

« Blyulk arterlerin transpozisyonu (d-TGA)

* Ebstein anomalisi

» Total anormal pulmoner venoz donis anomalisi

* Trunkus arteriyozus

»  Tek ventrikul

» Hipoplastik sol kalp sendromu

Iste bahsettigimiz ek
referans:

Bir 6nceki referansta ne
demigtik?

Konotrunkal kalp
anomalileri

Bakin bunlardan biri
neymis?

interrupted aortik ark:
Yani soruda verilen
Kesintili aortik ark

Cok net bir sekilde soru

yapliliyor

Bu kadar zor bir soruya
bile eksiksiz referans
saglayan TUSDATA
kesinlikle icten bir alkigl
hak ediyor :)




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 143

143.Nefrotik sendrom tanisi ile 2 mg/kg/gin prednizolon baslanan ve tedavinin 6. haftasinda olan 8 aylik kiz bebek, sugi¢egdi gegirmekte

olan bir gocuk ile temastan 6 saat sonra getiriliyor.

Bu hasta icin asagidaki yaklasimlardan hangisi en uygundur?

A) Temastan sonraki 24 saat icinde asiklovir baslanmasi

B) Temastan sonraki 72 saat igcinde sugicegdi asisi yapiimasi
C) Temastan sonraki 10 gun iginde immunoglobulin verilmesi
D) Temastan sonraki 24 saat i¢cinde gansiklovir baglanmasi
E) Prenatal donemde anneden gegen antikorlara bagli olarak korunacagindan ilave bir korunma yéntemi énerilmemesi

Dogru Cevap:C

-
-
=
®
4

7

©
=
=
=3
-—

=
=3
-
Qo
(=]

()
E
L
-
=
en
]
)
@
>

Klinisyen Tum TUS Sorulan

364 4TUM TUS SORULARI

47. Sugigegi gecirmemis 3 yasindaki erkek gocuk sugicegi

asisl yaptirilmak icin getiriliyor. Oykusiinden nefrotik
sendrom tanisiyla izlendigi, 18 gundir 26 mg/gin
prednizon kullandigi ve baska bir ilag kullanmadigi
ogreniliyor.

Bu hastayla ilgili agagidaki yaklagimlardan hangisi
dogrudur? (llkbahar 2018 Orijinal)

A) Sucicegi asisi hemen yapilabilir.

B) Sucicedi asisi prednizon tedavisi kesildikten
hemen sonra yapilmalidir.

C) Sugicedi asisi prednizon tedavisi kesildikten en
erken 7 guin sonra yapiimalidir.

D) Sugicegi asisi prednizon tedavisi kesildikten en
erken 14 giin sonra yapiimaldir.

E) Sugicegi asisi prednizon tedavisi kesildikten en
erken 1 ay sonra yapilmalidir.

Canli astlar ile ilgili 6zel durumiar ve “Kritik sayilar”
bilinmelidir: “Iki canli agi ayni anda ya da en az 1
ay ara ile yapiimaldir” vb.

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Kizamik-kizamikgik-kabakulak (KKK) ve sugicegi asisi ile
ilgili olarak asa@idaki ifadelerden hangisi dogru dedqildir?
(Ilkbahar 2018 BENZERI)

A) KKK asisi, kizamik ile temasi izleyen 72 saat icinde yapiimalidir.

B) KKK asisiyapildiktan sonra immunglobulin tedavisi i¢in en az
2 hafta beklenmelidir.

C) Sugicegi asisi, glinde 20 mg'dan fazla prednizolon tedavisini
14 glinden fazla alan bir ¢ocukta tedavinin bitiminden itibaren
en az 1 ay sonra yaplimalidir.

D) Sugicegi asisi gebelikten en az 1 ay 6nce yapiimis olmalidir.

E) immunglobulin verilen bir hastaya KKK asisi en az 2 hafta
sonra uygulanmalidir.

Dogru cevap: E

immiinoglobulinler kizamik ve varisella asilarinin
etkinligini azaltabilirler. Bu nedenle imminoglobulinler,
kizamik asisindan en az 2 hafta sonra uygulanmalidir.

Eger immiinoglobulinler uygulanmis, ancak KKK
asisi zamani gelmis veya yapiimasi planlaniyor ise,
KKK asisi yapilan immiinoglobulin miktarina gore
3-11 ay (ortalama 9 ay) ertelenmelidir.

Genel olarak canli veya inaktif, batin asilarin ayni
glinde uygulanmasinda bir sakinca yoktur. Farkli inaktif
asilarin dozlan arasindaki sure dikkate alinmadan
ardisik uygulanmasinda bir sakinca yok iken, farkl
canl asilarin (6rnegin MMR ve varisella) ayni gin farkl
yerden veya en az 1 ay arayla uygulanmasi gerekir.

Kizamik ile temasi izleyen 72 saat iginde kizamik
asisinin yapillmasi korumada etkilidir. Bu sureyi
gegirenlere temasi izleyen 6 gin iginde 0,25 ml/kg
standart gamaglobulin verilir. Sugicegi olan bireyle
karsilasma sonrasi 12 ay ve Uzeri ¢ocuklarla duyarli
erigkinlere ilk 3-5 gun icinde, asl yapilmasi, hastalik
gelisimini 6nleyebilir.

Steroid tedavisi ile canli asi iligkisine bakacak olursak;
eder prednizon dusik doz (<2 mg/kg/gin veya
>10 kg olan ¢ocuklarda <20 mg/ glin) ise, steroid
tedavisi alinirken de canli asilar yapilabilir. Gocuklar
>2 mg/kgfgiin veya > 20mg/gilin (>10 kg olan
gocuklar) prednizon aliyorlar ise ve 14 giinden
fazla bu tedaviyi aliyorsa canl asilar en az 1 ay
geciktirilmelidir. Bu dozu 14 gunden az aldiysa
steroid tedavisi biter bitmez canli asi yapilabilir.

Dogru cevap: E

48. Kortikosteroid tedavisi alan hastalarda canli
asllarin uygulanmasi ile ilgili asagidaki ifadelerden
hangisi yanlistir? (Ilkbahar 2023)

A) Steroidlerin 22 mg/kg/giin ya da 220 mg/gin
(prednizon ya da esdegeri) olmak Gzere 14 glinden
uzun sure kullanimi durumunda canli asilar
tedavinin kesilmesinden 2 hafta sonra yapilabilir.

B) Steroidlerin 22 mg/kg/gun ya da =20 mg/gun
(prednizon ya da esdegeri) olmak Gzere 14 glinden
kisa sureli kullanimi durumunda canl asilar
tedavinin kesilmesinden hemen sonra yapilabilir.

C) Steroidlerin <2 mg/kg/giin ya da <20 mg/
gun (prednizon ya da esdegeri) olmak uzere
kullaniminda tedavi sirasinda canl asilar yapilabilir.

D) Fizyolojik _dozda steroid kullanimi_canli_asilar
Klinik Bilimler 143. soru

Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 364

Steroid tedavisi ¢cok sik kullanildigr i¢in ve bir
imm(in s(ipresif oldugu i¢in o esnadaki asilama her
zaman glinliik pratigin 6nemli bir sorunu olmustur.

Kortikosteroid tedavisi alan gocuklarin agilanmasi:

* Eger prednizon duslk doz (<2 mg/kg/gln veya

>10 kg olan ¢ocuklarda <20 mg/ glin) ise, steroid
tedavisi alinirken de canli asilar yapilabilir.

*  Cocuklar >2 mg/kg/gln veya> 20 mg/gun (>10
kg olan cocuklar) prednizon aliyorlar ise ve
14 gunden fazla bu tedaviyi aliyorsa, steroid
kesildikten 1 ay sonra canli asilar yapilabilir.

* Budozu 14 glinden az aldiysa steroid tedavisi
biter bitmez canli asl yapilabilir.

Dogru cevap: A

49.Daha once sugicegi asisi yapiimamis 5 yasindaki
saghkh bir cocuk, sugicedi geciren bir gocukla
temastan 3 guin sonra hastaneye basvuruyor.

Bu g¢ocukta sugigegi enfeksiyonu gelisimini
6nlemek igin en _uvaun &nleyici yaklagim
asagidakilerden hangisidir? (llkbahar 2013)

A) Varisella-zoster immunoglobulini yapiimasi
B) Sugicegdi asisl yapiimasi

C) Standart immunoglobulin yapiimasi

D) Oral asiklovir bagsaniimasi

E) Intravenéz asiklovir baslaniimasi

Sorunun amaci asisi olmayan bir g¢ocugun
maruziyet sonrasi profilaksisi ile ilgili durumlarin
bilinio bili iini ‘ - ‘
Klinik Bilimler 143. soru
TOm Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 364

sugicegdi geciren bir cocukla temasta bulundu ise en
uygun onlem 3-5 gun icinde sugigegi asisi yapmaktir.

Varisella-zoster immiinoglobulini ézellikle immin
yetmezliklerde, hamilelerde, yenidoganlarda ve 1 yas
altinda ilk 96 saat icinde tercih edilmektedir.

ILGILi NOTLAR

Asllari eksik ¢cocukta
temas sonrasi profilaksi
demigiz.

Cocugun asisi eksik
mi? evet

Neden?

Cunki sucicegi asisi 1
yasinda yapiliyor, cocuk
8 aylik (As1 takvimi
tablomuzda yaziyor).
Demisiz ki 1 yas altinda
ve immin slipreselerde
ilk tercih IG/VZIG
Cocuk zaten 1 yas
altinda.

Ayrica soru endikasyonu
daha da net hale
getirmek igin
immunsUperese oldugu
bilgisini de vermis.

Bunu nerden anliyoruz.
Cunka steroid
tedavisinde agilama
kisminda immunsupresif
doz ve sireyi séylemigiz
Ek referansta verdim.
Siklarda
immiinoglobulin olan
tek secenek var zaten.
O da C.

llk 4 giinde demisiz
Tercih edilen de bu.
Ama 10 glne kadar eftkili
olabiliyor bilgisi de var.
Bu bilgiyi eklememisiz
sadece.

Ama soruyu yapmaya
engel degil.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 144

144.Asagidakilerden hangisinin tiiberkiiloz tedavisinde kortikosteroid kullanimi i¢cin endikasyon olusturmasi en az olasidir?

A) Tuberkiloz menenijit

B) Tuberkuloz plevral efuzyon

C) Tuberkuloz perikardiyal efizyon
D) Endobronsiyal tuberkuloz

E) Tuberkuloz servikal lenfadenit

Dogru Cevap:E

Klinik Bilimler 144. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 338

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabifirdi:

Pediatrik
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Asagidaki tiliberkiiloz formlannin hangisinde
kortikosteroid tedavisi genel olarak yer almaz?
(Sonbahar 2016 Orijinal)

A) Tuberkiloz menenjit B) Endobronsiyal tiberkuloz
C) Miliyer tuberkiloz D) Tuberkuloz perikardit
E) Kitanoéz tuberkiloz

Bu soru, baska bir hoca tarafindan sdyle de sorulabilirdi:

Tlberkiloz menenjiti taisi alan bir hastada ensefalopati
geligirse asagidakilerden hangisi tedaviye eklenir?
(Sonbahar 2016 BENZERI)

A) Interferon beta B) Streptomisin

C) VIG D) Etambutol
E) Metilprednizolon

Dogru cevap: E

Soru tiberkiilozda steroid tedavi gereksinimlerini
sorgulamaktadir. Tiberkiiloz tedavisinde steroid
endikasyonlarini diger 4 sikta veren ogretici ve
toparfayici bir sorudur. Kutanoz tiiberkiiloz steroid
tedavisi endikasyonlarindan birisi degildir.

Tiberkillozda  kortikosteroidlerin  Kkullanildigi

durumlar sunlardir:

« Miliyer tiberkilozda siyanoz varsa, alveolokapiller
blogu azaltmak igin

* Plevral ve perikardiyal eflizyonlarda sivi
reabsorbsiyonunu artirdidi igin

« Hiler ve paratrakeal lenf bezleri basiI yapiyorsa
(regresyona yardim ettidi igin)

« Endobronsial tuberkuloz

* Tuberkuloz menenjitinde;
a) Tuberkuloz ensefalopatisi varsa
b) Kontrol edilemeyen basagrisi varsa
c) Serebral vaskdlit bulgular varsa

Tlberkiloz menenjit, Endobronsiyal tliberkiiloz,
Miliyer tliberkiiloz ve Tiberkiiloz perikardit
tedavisinde steroid endikasyonu varken, kutanéz
tiiberkiilozda steroid tedavisi gerekli degildir.

Dogru cevap: E

Interferon Gama salinim testi asagidaki hastaliklardan
hangisinin tanisinda kullanilabilir? (llkbahar 2016 BENZERI)

A) Astim B) Bronsiektazi
C) TuberkUloz D) Allerjik bronkopulmoner aspergilloz
E) Bronsiolitis obliterans

Dogru cevap: C

Orta zorlukta bir sorudur. Latent tiberkiloz
enfeksiyonunun tanisinin bilinmesi istenilmektedir.

Soruda 6 yasindaki aile igi tuberkiloz temasi olan
hastada fizik muayene bulgulari normal saptaniyor.
Latent tuberklloz tanisinin yapilmasinin bilinmesi
istenilmektedir. Hastada T-SPOT.TB, Quanti-FERON-
TB Gold (QFT-G) ve Quanti-FERON-TB Gold in Tube
(QFT-GIT) testleri giinimtzde interferon gama salinim
testleri (IGST) olarak kullaniimaktadir. IGST ilk olarak
latent enfeksiyon tanisi i¢in Uretilmis ve daha dnce M.
tuberculosis basiline maruz kalan hastalarda dolasan
hafiza T hucrelerinin - mikobakteriyel antijenlerle
tekrar uyarnldiginda IFN-y Gretimi ilkesine dayanarak
gelistiriimistir. BCG agisindan etkilenmeyen bu testler,
aktif tiberklloz tanisinda periferik kandaki T hiicrelerini
ve ekstrapulmoner tuberkiloz tanisinda hastalik
olan alandaki T hucrelerini 6lgerek, bu hastaliklarin
tanisinda kullaniimasi arastiriimaktadir.

Balgamda aside direngli basil saptanmasi, aglik mide
suyunda Mycobacterium tuberculosis igin PCR analizi
gosteriimesi tuberkiloz hastaligini gosteriimesinde
kullanilir.

Latent tiberkiiloz enfeksiyonunun

degerlendiriimesinde kullanilan ve taniya yardimci
olan test Interferon gama salinim testleridir (IGST).

Dogru cevap: C

B. ik tiiberkiiloz enfeksiyonundan sonra hastalik
asagidakilerin hangisinde en_ge¢ ortaya gikar?
(Sonbahar 2015 Orijinal)

A) Gastrointestinal sistem B) Bobrek
C) Akciger D) Lenf nodlan
E) Santral sinir sistemi

2. Babasinda tuberkilloz saptanan 6 yasindaki cocuk

degerlendiriimek  zere getiriliyor. Oykisiinden
herhangi bir yakinmasi olmadigl égrenilen hastanin
1 ay once yaptinlan taberkllin cilt testi negatif
bulunuyor. Sol omuzda BCG skari saptanan hastanin
boy ve adirhgl yasina uygun, solunum sesleri ve diger
muayene bulgulan normal saptaniyor.

Bu hastada agagidaki laboratuvarincelemelerinden
hangisi latent tiiberkiiloz enfeksiyonu tanisi igin
yonlendirici olur? (likbahar 2016 Orijinal)

A) Aclik mide suyunda Mycobacterium tuberculosis
icin PCR analizi

B) Akciger grafisi

C) Interferon gama salinim testi

D) Bilgisayarli akciger tomografisi

E) Balgamda aside direngli basil aranmasi

Zor ama orjinal bir tiiberkiiloz sorusu.

Cocukluk ¢agi tiiberkiilozunda ilk tiiberkiiloz
enfeksiyonundan sonra en ge¢ ddénemde (yillarca
sonra) ortaya ¢ikan komplikasyon renal tiiberkiilozdur.
Tuberkiloz basilleri genellikle bobrege lenfohematojen
yolla ulasir. Bazi miliyer tiberkiloz ve akciger tiberkilozu
hastalarinda renal parankim tutulumu olmadan da idrarla
tuberkuloz basili atihmi olmaktadir. Renal tuberkiloz
sikliklailkagamalarda sessiz kalmakta bazen steril piyurive
mikroskobik hematuri gorilmektedir. Bu tablonun Gzerine
eklenen bagka bakterilerle olan stper enfeksiyonlar altta
yatan tlberkilozun tanmisini geciktirmektedirler. Renal
tuberkllozdaki en sik komplikasyonlar ise hidronefroz ve
Ureteral sitriktrlerdir.

iIk tiiberkiiloz enfeksiyonundan sonra hastaligin
en gec¢ ortaya ctktigi yerlesim organi bobrektir
ve renal tuberkiiloz ilk enfeksiyondan aylar-yillar
sonra ortaya ¢ikabilir.

Dogru cevap B

TUberkuloz tedavisinde
steroid endikasyonlari
daha 6nce de sorulmus
bir bilgi. Notumuzdaki
aciklamalarda da net bir
sekilde endikasyonlar
elenerek dogru cevaba
ulasilabilir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 145

145.Asagidakilerden hangisi cocukluk caginda atopik dermatit tanisinda kullanilan major 6zelliklerden biri degildir?

A) Kasinti

B) Ailede atopik hastalik dykusu

C) Dermografizm

D) Kronik veya tekrarlayici 6zellikte dermatit

E) Infant ve ¢ocuklarda fasiyal ve ekstansér bélge tutulumu

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorulari

386 4 TUM TUS SORULARI

>5 yas astim semptom kontrol diizeyi

Son 4 haftada, ¢ocuk

assibdildiere sabio mi? Iyi | Kismi | Kontrolsiiz

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

kisitlanmasi
4. Astim nedeniyle gece
oksurigl/uyanma

Dogru cevap: D

ATOPIK DERMATIT (AD)

1. Asagidakilerden hangisi atopik dermatitin major
bulgularindan biridir? (Sonbahar 2017 Orijinal)

A) Keratozis pilaris

B) Derinin tekrarlayan stafilokoksik enfeksiyonlari
C) Serum IgE duzeyinin ylksek olmasi

D) Kasinti

E) Pityriasis alba

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Asagidakilerden hangisi atopik demmatit major tani
kriterlerinden birisi degildir? (Sonbahar 2017 BENZERI)

A) Kronik tekrarlayan dermatit
B) Ailede atopik hastalik Sykiisi
C) Kasinti

D) Serum IgE ylksekligi

E) Bebeklerde ylizde gérilmesi

Klinik Bilimler 145. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 386

Atopik dermatitin 4 adet major tani Kriteri vardir;

1. Kasinti (Mutlaka olmasi gereken kriterdir)

2. Tipik yerlesim (bebek ve kiicik cocuklarda yanak ve
ekstremitelerin ekstensor ylzlerinde, blylk ¢cocuklarda
ekstremitelerin fleksor ylzlerine yerlesir)

3. Kronik ve tekarlayici dermatit

4. Cocukta veya ailesinde atopik hastalik dykist Bu
kriterlerden 3 tanesinin pozitif olmasi tani koydurur.
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Atopik dermatitin en 6nemli major tanisal 6zelligi
kasintidir. Serum IgE yliksekligi ve eozinofili major
tanisal 6zellik degildir.

Allerji - Immiinoloji

Dogru cevap: D

2. Alerjinin dogal seyri sirasinda yasamin ilk 2 yilinda
gériilme sikh@: digerlerine gére daha yiliksek olan
durumlar asagidakilerden hangisinde birlikte
verilmistir? (ilkbahar 2014 Orijinal)

A) Atopik dermatit — Besin alerjisi
B) Besin alerjisi — Bronsiyal astim
C) Alerjik rinit — Besin alerjisi

D) Alerjik rinit — Atopik dermatit
E) Bronsiyal astim — Alerjik rinit

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Cocuklarda allerjinin seyri sirasinda klinik olarak gen
erken baslangic gosteren alerjik hastalik asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2014 BENZERI)

A) Atopik dermatit B) Astim

C) Alerjik rinit D) Allerjik konjunktivit
E) Kronik Urtiker

Dogru cevap: A

Sorunun amaci alerjik hastaltklarin ¢ocukluk
¢aginda baslama sirasinin (Allerjik ydiriyds) bilinip
bilinmediginin sorgulanmas! olup bir karsilastirma
sorusudur.

Alerjinin dogal seyrine atopik yuriyus denir. Buna
gore gocuklar ilk 2 yaslarinda atopik dermatit ve
besin alerjileri; sonrasinda astim ve devaminda
alerjik rinit géralur. Bebeklik gaginda gérilen atopik
dermatit, gocukluk astimi 6ngori indeksini belirlemede
major kriter kabul edilir.

Cocukluk c¢aginda ilk ortaya cikan alerjik hastalik
Atopik Dermatit'dir. Bu hastalik 2.-3. Aylarda baslar
ve bu cocuklarin %40'inda inek sutl, yumurta gibi
gidalara karsi olusan besin alerjisi vardir. Daha sonra
alerjik rinit bulgulan ¢ikar ve en son astim ortaya gikar.

Dogru cevap: A

3. Asagidakilerden hangisi atopik dermatitin ayiric
tanisinda g6z oniine alinan hastaliklardan birisi
dedildir? (Sonbahar 2004)

A) Seboreik dermatit B) Steven Johnson sendromu
C) Histiositozis-X D) Fenilketondri
E) Akrodermatitis enteropatika

Atopik dermatit (AD); kronik tekrarlayici, atopik
ve hiicresel asir duyarlihgin beraber yer aldigi,
kasintilh cilt lezyonlan ile karakterize olan bir
hastaliktir. AD ayirici tanisit TUS’da sik sorulur.

Steven-Johnson Sendromunda (SJS) mukozal
tutulum olmasi, akut hizli seyirli olmasi ve en az
2 mukoza tutulmasi nedeni ile atopik dermatit ile
ayirict tanida yer almaz.

Steven-Johnson Sendromu (SJS) ise genellikle
ilaclara bagli olarak gelisen (en sik sulfonamide,
fenitoin, beta laktamlar, NSAID ve nevirapin) gelisen,
deri ve mukozalarin akut seyirli ve sliddetli bir grup
dokuntalt hastalgidir.

Belirgin bir morbiditeyle birlikte ylksek mortalite
hizina sahip bu tablolar, klinik olarak hizla gelisen,
tipik olmayan hedef tahtasi benzeri lezyonlar, yaygin
purpuralar, epidermal ayrisma, blller ve en az 2
mukozal alanin tutulmasiyla karakterizedir.

Dogru cevap: B

4. Deride atopik dermatit ve kanda eozinofili saptanan
hastada ayirici tani igin asagidaki incelemelerden
hangisinin éncelikle yapiimasina gerek yoktur?
(Sonbahar 2012)

A) Total IgE B) Alerjen spesifik IgE
C) Kantitatif immunoglobulinler D) Kreatinin
E) Trombosit sayisi

Atopik dermatit ve eozinofilisi olan bir ¢ocukta ayirict
tarn yapilirken dikkat edilmesi gereken hastaliklar
ve bu hastaliklarla ilgili laboratuvar tetkiklerinin
irdelendigi bir bilgi ve karsilastirma sorusu.

ILGILi NOTLAR

Cok net, nokta atigi bir
referans :)

Tam major Kriterleri net
olarak yazmigiz

Soruyu kolayca yaptiriyo

r:)




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 147

147.0n iki yasindaki erkek hastada kemoterapi aldigi donemde oliguri ve kilo artisi saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde serum sodyum
duzeyi 128 mEq/L, serum osmolalitesi dusuk, idrar dansitesi 1.030 ve idrar osmolalitesi yiksek olarak saptaniyor.
Asagidakilerden hangisinin bu hastadaki klinik tabloya neden olmasi en az olasidir?

A) Vinkristin

B) Vinblastin

C) L-asparaginaz
D) Siklofosfamid
E) Ifosfamid

Dogru Cevap:C

PEDIATRI » 413

Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi: Tedavi
B e . —_— & . *  Su retansiyonunu dluzeltmek igin su kisitlamasi
|. Santral it ki tol ojil lojide & | =
rc: o;?‘;mr sitemi ve akciger patolgjileri etyoloji nemli yapilir (1000ml/m7/gun sivi verilr).
" Soromimatapy e v S| S TR A » Demoklosiklin (Dimetilklortetrasiklin) renal

sendromuna yol acabilir G
Ill. Plazma osmolalitesi yiiksek, idrar osmolalitesi normal tubuluslann ADH ya cevabini azaltir.

e f“’:',‘;“'-rk e il e e « V2 reseptdr antagonisti olan Conivaptan'in,
v riyal natriureti n nai retik etkisi nedeni ile idrar . age

sodyumu ylksek bulunur, toplayici kanallarda su geri emilimini engelleyerek,
V. Hipovolemik hiponatremi sebebidir. erigkinlerde tedavide etkin oldugu gosterilmistir.

Uygunsuz ADH sendromu ile ilgili olarak yukandaki X
ifadelerden hangisi/hangileri dogru olarak verilmistir? Karbamazepin, uygunsuz ADH sendromu yapan

(Sonbahar 2017 BENZERI) ilaglardan biridir.
ikl bl Dogru cevap: B

Klinik Bilimler 147. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

9. Asagidaki durumlarnin hangisinde uygunsuz
antidiliretik hormon salinimi goriilmez?

Sayfa 413 (ilkbahar 2009)

AP ST TG T2y OTOJ TR Ve P aTOToy R
mekanizmalar her zaman sorulmaya adaydir. A) Diabetes mellitus B) Menenjit
Burada da “Uygunsuz ADH sendromunun C) Kafa travmasi D) Beyin tumoru
Ozelliklerinin sorgulandigr direkt bir bilgi sorusuyla E) Pnémoni

karsi karstyayiz. Uygunsuz ADH denince ilk akla
gelmesi gerekenler: Etyoloji, atriyal natridiretik
peptid, Ovolemik hiponatremi, idrarda artmis
sodyum ve demeklosiklin ile conivaptan.

Antidiliretik hormon (ADH), V2 reseptorleri ve cAMP
yoluyla distal ve kollektor tibullerden suyun geri
emilimini artinr,

Uygunsuz ADH Sendromu, Arginin vazopressinin
kontrolsuz salinimi sonucu ortaya gikar.

En sik nedeni, santral diabetes insipidus nedeniyle
asirt ADH (desmopressin) kullanimidir.

Diger Nedenler

+ Santral sinir sistemi patolojileri: Menenjit,
ensefalit, beyin tumorl, apse, subaraknoid kanama,
Guillain-Barre sendromu, kafa travmasi

*  Pnémoni, tuberkiloz, akut intermitan porfiri, kistik
fibrozis, perinatal asfiksi, psikiyatrik hastaliklar,
uzamis bulanti

« Okskarbhazepin, karbamazepin, klorpropamid,
vinkristin, vinblastin ve trisiklik antidepresanlar

* Akcigerin kugluk hicreli kanseri, Ewing sarkom,
lenfoma, pankreas ve duodenum timorleri

Klinik ve Laboratuvar Bulgular
«  Klinik bulgular genellikle hiponatremiye bagh gelisir.

» Istahin azalmasi, bulanti, kusma, irritabilite,
kisilik degisiklikleri, konvilsiyon, agir hiponatremi
durumunda ise agir norolojik bulgular (koma, biling
bozuklugu) gorilebilir.

* Uygunsuz ADH salinimi sendromunda Atriyal
Natriliretik Faktor’lin natriliretik etkisi nedeni ile
serum sodyumu dliger, idrar sodyumu yliksek
bulunur (>30 mEq/L).

* Bobrek, tiroid ve adrenal fonksiyonlari normaldir.
Bobrek yetmezligi, hipotiroidi ve adrenal yetmezlik
ekarte edilerek tani konulur.

*  Cilt turgoru ve kan basinci normaldir, 6dem yoktur
(6volemik hiponatremi goralur).

* Plazma osmolalitesi dlislik, idrar osmolalitesi
normal-yiiksektir (>100 mOsm/Kkg).

»  Urat klirensi artar ve hipotrisemi olusur.

Uygunsuz antididiretik hormon salinimi yapan
nedenler esas olarak (i¢c baslk altinda toplanir. Her
basligin altindaki neden segeneklere girebilir ve
vaka sorusunun nedeni olabilir.

Tim beyin patolojileri: Tumérleri, menenjit ve
ensefalit gibi enfeksiyonlari, kafa travmalari, beyin
kanamalari, beyin abseleri

Tim akciger patolojileri: Tumérlerinden kuguk
hiucreli akciger kanseri, pnémoni ve tuberkiloz gibi
enfeksiyonlari, astim

Diger nedenler: Okskarbazepin, karbamazepin,
klorpropamid, vinkristin, vinblastin ve trisiklik
antidepresanlar Ewing sarkom, lenfoma, pankreas ve
duodenum timérleri

Diabetes mellitus ise uygunsuz ADH salinimi yapan
nedenlerden biri degildir.

Dogru cevap: A

10. Asagidakilerden hangisi uygunsuz antidiiiretik

hormon salgilanmasinin bulgularindan biridir?
(Sonbahar 2006)

A) Hipernatremi

B) Hiperurisemi

C) Idrar osmolalitesinde azalma
D) Plazma osmolalitesinde azalma
E) Hiperpotasemi

Antidiliretik hormonun (ADH) asirt ve kontrolsiiz
salgilanmasi yillardir iki sekilde sorulur; Ya
klasik etyolojideki nedenlerinden birine sekonder
gelismis ve beklenen bulgularin verildigi vaka
sorusu olarak, ya da buradaki gibi beklenen-
beklenmeyen bulgusu tarzinda.

ADH patolojileri, pediatrik yas grubunun onemli

endokrinolojik problemlerindendir.

*  Uygunsuz ADH salinimi sendromunda vicutta su
tutuldugundan dillisyonel hiponatremi olur. Buna
bagl olarak plazma osmolaritesi azalir.

*»  Serum sodyumunun 120 mEq/It altina dismesi
ile semptomlar belirir. Uygunsuz ADH salinimi
sendromunda ANP'nin natriiretik etkisi nedeni ile
serum sodyumu daser, idrar sodyumu yliksek
bulunur.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 147

147.0n iki yasindaki erkek hastada kemoterapi aldigi donemde oliguri ve kilo artisi saptaniyor. Laboratuvar tetkiklerinde serum sodyum
dizeyi 128 mEqg/L, serum osmolalitesi dusik, idrar dansitesi 1.030 ve idrar osmolalitesi yuksek olarak saptaniyor.

Asagidakilerden hangisinin bu hastadaki klinik tabloya neden olmasi en az olasidir?

A) Vinkristin

B) Vinblastin

C) L-asparaginaz
D) Siklofosfamid
E) Ifosfamid

Dogru Cevap:C

414 4TUM TUS SORULARI

* Renal ve adrenal fonksiyonlar normaldir.
«  Cilt turgoru ve kan basinci normaldir.

*  Serum Na ve Cl konsantrasyonu diisiiktiir. Serum
bikarbonati ise genellikle normaldir.

« Serum sodyumunun disik olmasina karsin
hipernatritiri vardir.

+  Hipoosmolar serum, hiperosmolar idrar

Volim ekspansiyonuna bagl urat klirensi artar ve
hipolirisemi olusur.

Dogru cevap: D

11. Lenfoma tanisi alan 10 vyasindaki erkek hastada
siklofosfamid tedavisi sonrasinda idrar miktarinda azalma
ve kilo artisi izleniyor. Laboratuvar tetkikinde idrar rengi
acik, serum sodyum dizeyi 123 mEg/L, serum rik asit
dlzeyi dusik idrar dansitesi 1.030, serum osmolalitesi
disik ve idrar osmolalitesi ylksek bulunuyor.

Bu hastadaki en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2022 Orijinal)

A) Diabetes mellitus

B) Diabetes insipidus

C) Uygunsuz ADH sendromu
D) Hiperaldosteronizm

E) Serebral tuz kaybi sendromu

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Asagidakilerden hangisi uygunsuz anti-ditiretik hormon
salinimi  sendromunun  bulgulanndan  birisi  degildir?
(llkbahar 2022 BENZERI)

A) Hiponatremi

B) Hipotrisemi

C) Serum osmolaliteside ylkselis
D) Idrar osmolalitesinde yukselis
E) Idrar volumUnde azalma

Dogru cevap: C

Klinik Bilimler 147. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 414

UYGUNSUZ ADH SALINIMI SENDROMU

* Arginin vazopressinin (ADH) kontrolsuz salinimi
sonucu ortaya gikar. En sik nedeni, santral diyabetes
insipidus nedeniyle asiri ADH (desmopressin)
kullanimidir

* Diger nedenler arasinda santral sinir sistemi
patolojileri, akciger patolojileri, bazi ilag ve
kemoterapétikler (karbamazepin, klorpropamid,
vinkristin, vinblastin, siklofosfamid, trisiklik
antidepresanlar gibi), maligniteler (akcigerin kuguk
hicreli kanseri, Ewing sarkom, lenfoma, pankreas
ve duodenum tumorleri) sayilabilir.

Klinik ve Laboratuvar Bulgular:

*  Kilinik bulgular genellikle hiponatremiye bagl gelisir.

« istahin azalmasi, bulanti, kusma, irritabilite,
kisilik degisiklikleri, konvulsiyon, adir hiponatremi
durumunda ise agir nérolojik bulgular (koma, biling
bozuklugu) gorlebilir. ADH'nin etkisi ile idrar ¢iKis!
azalir.
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* Uygunsuz ADH salinim sendromunda atriyal
natritiretik faktoriin natritretik etkisi nedeniile serum
sodyumu duser, idrar sodyumu yiksek bulunur (>30
mEg/L).

«  Cilt turgoru ve kan basinci normaldir, ddem yoktur
(6volemik hiponatremi goralir).

* Plazma osmolalitesi diislik, idrar osmolalitesi
normal-yliksektir (=100 mOsm/kg).

+  Urat klirensi artar ve hipoiirisemi olusur

Diabetes mellitus, tipik olarak politri, polidipsi ve kilo
kaybi ile bagvurur, hiperglisemiye bagl psédohiponatremi
gorUlebilir ancak serum osmolalitesi de artrmistir.

Diabetes insipidus, ADH eksikligi veya etki
edememesi sonucu gelisir, politri polidipsi ve
hipernatremik dehidratasyon tablosu tipik bulgulandir.

Hiperaldosteronizmde hipernatremi, hipopotasemi
ve hipertansiyon 6n plandadir.

Serebral tuz kaybinda idrarda fazla miktarda sodyum
kaybi ile hiponatremi gelisir. Hastalarda politri ve
dehidratasyon tablosu goérulir, buna bagh olarak urik
asit duzeyi normal veya yuksektir.

Dogru cevap: C

12. Arag disi trafik kazasi nedeniyle kafa travmasi geciren

10 yasinda bir erkek gocuk, gelisen koma tablosu
nedeniyle izleniyor. Cocukta travma sonrasi 3. gunde
agir hiponatremigelisiyor. Laboratuvar incelemelerinde
serum potasyum, Urik asit ve glukoz duzeyleri normal;
idrarda sodyum atilimi cok artmis olarak bulunuyor.

Bu gocukta geligsen hiponatreminin nedeni olarak
oncelikle asagidakilerden hangisi diigtiniiimelidir?
(Ilkbahar 2011)

A) Uygunsuz antidiuretik hormon salgisi

B) Serebral tuz kaybi

C) Adrenal yetmezlik

D) Polidipsi

E) Diabetes insipidus

Etyolojisi ve bir¢cok major klinik ve laboratuvar
bulgusu ile uygunsuz ADH sendromu gibi
gbziiken ama ayirici tanida cok onemli farkliliklar
ile rahatlikla ondan ayirt edilebilen bir hastalik;
Serebral tuz kaybi. Normaller arasina sanki birka¢
test de normal saptandi dercesine yerlestirilmis ve
farkedemeyenler i¢cin sorunun yanlis yapiimasina
neden olan ipucu; Urik asit.

Pozitif patolojik bulgulara bakildiginda hiponatremi,
kafa travmasi ve idrar sodyumunun gok yuksek olmasi
dikkat gekicidir. En buylk celdirici olan uygunsuz ADH
salinimi da travma sonrasi hiponatreminin énemli bir
nedenidir. Ancak uygunsuz ADH saliniminda idrar
sodyumu gok yliksek degildir (yiliksek olabilir);
daha da onemlisi bu hastalarda serum (rik asit
diizeyinin diiglik olmasi beklenir. Bu nedenle bu
hastada en olasi tani “serebral tuz kaybi”dir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 149

149.1. Kalp tamponadi
II. Agir aort kapak yetersizligi
lll. Genis patent duktus arteriyozus

Yukaridakilerin hangilerinde genis nabiz basinci beklenir?

A) Yalniz |
B) Yalniz Il
C)lvell

D) Il ve lll
E) | ve Illl

Dogru Cevap:D
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Klinisyen Tum TUS Sorulan

250 4 TUM TUS SORULARI

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

Pulmoner stenoz ise ancak ¢ok ciddi oldugunda
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 darlid

Klinik Bilimler 149. soru
Tum Tus Sorular Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 250

4 . 8 Y p

Nab1z basincinin
azaldig durumlar

Nabiz basincinin

arttigi durumlar

« Patent duktus arteriyozus

(PDA) « Aort stenozu
« Aort yetmezligi (AY)

« Perikard tamponati

« Konjestif Kalp yetersizligi

* Anemi « Dilate KMP

Tablodan da goriild{igli gibi PDA nabiz basincinin
arttig  kardiyak patolojilerden biridir. Patent
duktus arteriyozus tablosunda kan ylksek basingli
aortadan, duktus aracilig: ile pulmoner artere geger.
Bu mekanizma ile kalbe akcigerlerden dénen kan,
dolayisiyla atim volumu arttigi icin sistolik ve diyastolik
basinglar arasindaki fark yani nabiz basinci artmis olur.

Perikard tamponadinda  diyastolik  fonksiyon
bozuldugu icin, aort darliginda ise kan atilimi yavas
ve uzun surede gergeklestidi igin habiz basinci daralir.

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

Pulmoner hipertansiyonda kapak halkasinin
genislemesine baglh olarak fonksiyonel pulmoner
yetmezlik olabilir ve diyastolik bir Uftrim duyulabilir.

Aort yetmezligi ve PDA’da nabiz basinci genisler.

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

ikinci kalp sesindeki solunumsal degisiklikler
TUS sinaviarinda sik¢a sorulmaktadir. ikinci kalp
sesinin derin inspiriumda cift-ekspiriumda tek
olarak duyulmasi fizyolojik ciftlesme i¢in tipiktir.

ikinci kalp sesinin iki énemli komponenti A2 ve
P2'dir. Normalde sag ventrikuliin ejeksiyon zamani sola
oranla daha uzundur. Bu nedenle pulmoner kapak (P2)
aort kapagindan (A2) daha sonra kapanir ve fizyolojik
bir giftlesme duyulur. inspiryumda sad ventrikile dénen
kan miktarinin artigi nedeniyle ejeksiyon stresi uzar ve
P2 daha ge¢ olusur. Bu duruma ikinci sesin fizyolojik

veya inspiratuar giftlesmesi de denebilir
Ayrica S2'de farkl giftlesmelerde olabilir;

Sabit ciftlesme (hem inspiryum, hem de ekspiryumda
cifttesme); sag dal blogu, pulmoner stenoz (agir
pulmoner darlik haric), ASD'de duyulabilir.

Sabit ciftlesmede hem inspiryum, hem de
ekspiryumda giftlesme vardir.

Paradoksal ciftlegme (inspiryumdatek, ekspiryumda
ciftlesme): Sol dal blogu, agir aort stenozu, sistemik
hipertansiyon, kardiyomiyopati, koroner damar hastaligi
ve baz| 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 agsagidakilerin hangisinde
dogru olarak verilmistir? (Sonbahar 2010)

-l " | EI 2 I

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

Soru glizel hazirlanmis, S2 fizyolojik ciftlesmesi
sorulmus, her saglikli insanda gelisen S2 fizyolojik
ciftlesmesi isteniyor. Yukaridaki sorunun farkl
bir sekli olarak soru climlesini yamt olarak
istemis. Yani fizyolojik ciftlesmedeki solunumsal
degisikligin bilinmesi istenmis. Hatirlayalim =>
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 giftlegsme gorilmez?
(llkbahar 2009)

A) Atrial septal defekt

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

D) Ebstein anomalisi

E) Ventrikuler septal defekt

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

ILGILI NOTLAR

Hem dogru hem yanlis
oncullerin tamamini
gorebildigimiz

Cok net bir referans dah
a:)




ediliyor.

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 152

152.Tekrarlayan uriner sistem tas hastaligi nedeniyle takip edilen 15 yasindaki erkek hastanin dasturdiagu tasin sistin tasi oldugu tespit

Bu hastanin tanisi ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi yanhstir?

A) Otozomal resesif gegis goralar.
B) Idrar sistin dizeyi artmistir.
C) Idrar mikroskopisinde tipik olarak tggen sekKilli kristaller gorular.

D) idrarin alkali ediimesi tedavide 6nemli yer tutar.

E) Diyetteki tuzu azaltmak ve tiopronin tedavi segeneklerindendir.

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorulari

Soru irdelendiginde hastada verilen temel patolojik
ozellikler:

« Ates, kusma, huzursuzliuk
* Lokositoz ve CRP yuksekligi
« Idrarda piyiri ve I6kosit silendirleri

Bu bulgular 1siginda ates ve piyuri birlikteliginde
oncelikle idrar yolu enfeksiyonlari dusundimelidir.
Idrar yolu enfeksiyonlarinin ayirici tanisinda |ékosit
silendirleri 6nemli bir ipucudur. Lékosit silendirlerinin
varligi akut piyelonefrit dustindirmelidir. Benzer sekilde
I6kositoz ve CRP yuksekligi de yine akut piyelonefrit
tanisi destekleyen bulgulardandir. Dolayisi ile hastada
oncelikle dustntimesi gereken tani akut piyelonefrittir.
Bir diger idrar yolu enfeksiyonu akut sistitte |6kosit
silendirleri ve yiuksek akut faz degerlerinin (CRP)
gorllmesi beklenmez.

Akut poststreptokoksik glomerolunefrit ve
membranoproliferatif glomertlonefrit genellikle akkut
nefritik sendrom Klinigi ile presente olurlar ve bu
hastalarda I6kosit silendirlerinin gértlmesi beklenmez.

Akut gastroenterit her ne kadar ates ve kusma

nedeni olabilse de vakada hastanin ishalinin olmadlgl

Klinik Bilimler 152. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 601

.UG yasindakl erkeK COCUK idrarindan Kan gelmesi
sikayetiyle getiriliyor. Oykustnden 3 kez tas dustrdugu
6greniliyor. Idrar incelemesinde asagida mikroskobik
goruntusa verilen kristaller izleniyor.

A"l

i (‘f A
Bu hasta icin en_olasi tani asagidakilerden

hangisidir? (Sonbahar 2014 Orijinal)

A) Sistindri B) Hiperkalsidri
C) Fosfatri D) Hiperdrikozri
E) Hiperokzaluri

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Asagidaki bobrek taslan ve Kkristallerinin mikroskopik
gorintileri  ikililerinden  hangisi yanlis verilmigtir?
(Sonbahar 2014 BENZERI)

A) Sistin-Dikdérigen B) Urik asit-Elips

C) Strilvit-Tabut D) Indinavir-Yildiz patlamasi
E) Kalsiyum okzalat-Mektup zarfi

Dogru cevap: A

Taslarla ilgili en spesifik noktalari bilmek soru
¢Ozdiiriir: Altigen sistin tasi; geyik boynuzu
seklinde sitriivit tasi; radyolusent (irik asit tasi; en
sik gériilen kalsiyum oksalat tasi gibi.

Kalitsal aminoasit transport defektlerinden sistiniiri,
tas olusumu ile seyreder ve sistinuride goérulen
sistin kristalleri tipik olarak altigen seklindedir. Bu
hastalikta dibazik aminoasitlerin (sistin, ornitin, arginin
ve lizin) transportu bozulmustur. Bu aminoasitlerin idrar

Klinik Bilimler 152. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl
Sayfa 601

ile asirl atilmalari, tas olusumuna zemin hazirlar. Idrar
pH'si 7,5'in altinda ise, sistin kristallerinin ¢ézinmesi
yavastir, daha alkali ortamda ¢oéztUnmesi hizlanir.
Bu aminoasitlerin icerdigi sulfur, taslara belli belirsiz
radyoopak gériinim verir.

Dogru cevap: A

HEMATURILER

1. Asagidaki hastaliklardan hangisinin gocuklarda
makroskopik hematiiriye yol agmasi beklenmez?
(lIkbahar 98)

A) Renal ven trombozu

B) Orak hucreli anemi

C) Idiopatik nefrotik sendrom

D) Membranoproliferatif glomerulonefrit

E) IgA nefropatisi

Cocuklarda  hematiirinin ayirici tanisinin
sorgulandigi bir soru: Minimal lezyon hastaligi tipik
ve saf nefrotik sendrom olma &zelligi ile biliniyor.
Bu hastalarda klasik olarak makroskobik hematiiri
gézlenmez.

Idyopatik nefrotik sendromun en sik nedeni, minimal
lezyon hastaligidir ve makroskobik hematri bulunmaz.
Makroskobik hematri varligi biyopsi endikasyonudur.

Diger butin secgenekler gocuklarda 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 kokenli degildir? (Sonbahar 2023)

A) Alport sendromu B) IgA nefropatisi
C) Renal ven trombozu D) MYH9 sendromlari
E) Ince bazal membran nefropatisi

Hematiiriye yaklasimda ilk soru; glomeriiler mi
non-glomeriiler mi? Aslinda dogru cevap, adiyla
kendisini belli ediyor.

Glomeriiler ve Non-glomeriiler Hematiirinin
Ayirmi:

Glomeriiler:

* Kahverengi veya kola rengi idrar

« >2 (+) proteiniri (gross hematri yokken)
+ Eritrosit ve |6kosit silendirlerinin varhgi

» Dismorfik eritrositler (akantositler)

* Renal tubuler hicrelerin varhgi

Non-glomeriiler:

» Parlak kirmizi renkte idrar

* Kan pihtilarinin olmasi

* Eritrosit sekillerinin normal olmasi

* Terminal hematri

» Alport sendromu, IgA nefropatisi, MYHS sendromlari
ve ince bazal membran nefropatisi glomeriler
hastaliklar olup, glomeriiler hematiiri yaparlar.
Renal ven trombozu, vaskiller bir patoloji olup non-
glomeriiler hematiiri nedenlerinden birisidir.
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 153

153.Asagidaki hastaliklardan hangisinin distal renal tiibiler asidoza yol agmasi en az olasidir?

A) Orak hicreli anemi
B) Sistinozis

C) Fabry hastaligi

D) Sjégren sendromu
E) Kronik aktif hepatit

Dogru Cevap:B

Klinisyen Tum TUS Sorularn

PEDIATRI b 471

61. Asagidakilerin hangisinde bir dogumsal metabolik
hastallk kendisine ait glmavan klinik bulguyla
birlikte verilmistir? (Sonbahar 2005)

Hastalik Bulau
A) Galaktozemi Katarakt
B) Peroksizomal hastallk  Dismorfik ylz gorunumu
C) Sistinozis Hipertiroidi
D) Mitokondriyal hastaliklar Kardiyomyopati
E) Tirozinemi Siroz

Sistinozis ¢ocuklarda en stk Fankoni sendromuna
yol acan metabolik hastaltk ama bir de hipotiroidi
ve fotofobi yapar. Bu triad hatirlanirsa tim
sorulanni yapmak mimkdn.

SisTiNOZiS

Lizozomal membranlardan sistin  transportunda
tasiyici protein eksikligine bagll gelisen lizozomal

Klinik Bilimler 153. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 471

Genellikle asin kusma ve dehidratasyon “1
bulgusudur, Daha sonra renal tubuler hasar gelisim
ile politiri ve polidipsi gelisir.

* Fankoni Sendromu gelisimi (en hizli hasar rena

tubullerde olur) ile gelisme geriligi, hipofosfatamik
rikets gérallr. Progressif bébrek degisiklikleri bobreld

yetmezligine neden olur.

+  Sistinoz, fankoni sendromunun en sik nedenidir

» Sistin kristalleri kornea ve konjuktivada da birikir,
erken donemde fotofobi vardir. Hastalar agik renkli,
sari, soluk gérinumdedir, bébrek yetmezliginden
kaybedilir. Tiroid bezinde birikir. Hipotiroidi yapar.

«  Kemik iligi, lenf bezi biyopsisinde, Iokositlerde
ve fibroblast kultirlerinde sistin depolanmasinin
gosterilmesi ile tani konulur.

* Hastaligin 6zgul bir tedavisi yoktur. Yiksek doz
vitamin D rasitizm belirtilerini dnleyebilir.

Sisteamin, intraselller sistin  birikimini  onler,
sisteaminli g6z damlalar korneadaki sistin kristallerini
tamamen temizler. Galaktozeminin katarakt yapmasi
zaten klasik bilgi.

Ozellikle yenidogan déneminde bile dismorfik yiiz
goriiniimiine peroksizomal hastaliklar yol agar.
Mitokondriyal hastaliklarin en tipik 6rnegi olan yag
asidi oksidasyon defektleri kardiyomyopatiye yol
acar. Tirozinemi karaciger hasari ve siroza yol agar.

Dogru cevap: C

62. Yenidogan déneminde direngli ndbetleri olan bebegdin
fizik muayenesinde belirgin hipotoni saptaniyor.
Laboratuvar incelemesinde urik asit dusukligu ve
kraniyal manyetik rezonans gérintilemede multikistik
lezyonlar tespit ediliyor.

Bu bebek icin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Ilkbahar 2020)

A) Fenilketontiri

B) Homosistinuri

C) Pelizaeus-Merzbacher hastalidi
D) Molibden kofaktor eksikligi

E) Lesch-Nyhan hastalig

Metabolik hastalik sorusu ¢O6zerken, vakada
verilecek tek ipucu bizi cevaba gétlirmek igin
yeterli olabiliyor. Bu soruda anahtarimiz; (irik asit
disiikligii!

Molibden Kofaktor Eksikligi (Silfit Oksidaz
Yetersizligi), S-sulfosistein, tiyosilfat ve siffit gibi
nérotoksik maddelerin birikiminden dolayr benzer
klinik bulgulara sahiptir. Molibden, sulfit oksidazin
kofaktoridur. Ayrica ksantin ve hipoksantini urik aside
oksitleyen ksantin oksidaz enziminin de kofaktorudr.

Bu hastalikta yenidogan ddéneminden itibaren
hipotoni, direngli-piridoksin bagimli konvilziyonlar
(tonik, klonik ya da miyoklonik) ve mikrosefali gorulur.
Yasayan hastalarda lens dislokasyonu hayatin ilk
aylarindan itibaren saptanir. Serum ve idrar lirik asit
ve slilfat diizeyleri diigliktir.

Hastaligin tedavisi yoktur ve hastalarin gogu ilk 2 yilda
olur. Konvllziyonlar igin ylksek doz B6 (piridoksin)
verilir.

Fenilketoniiri ilk 1-2 ay icinde inatgi kusmalar,
daha sonra mental motor retardasyon, mikrosefali,
konvllsiyon, hiperaktivite, kaslarda hipertonisite,
hiperrefleksi, otistik davranis degisiklikleri, agik cilt, g6z
ve sag rengi, ekzamatéz cilt lezyonlari ile beraberdir.

Homosistinliri, homosistein birikimi ile karakterize
kollajenin capraz baglanma surecini bozan, kollajen
doku hastaliklarini taklit eden metabolik hastaliktir.

Pelizaeus-Merzbacher hastaligl, nistagmus ve
miyelin bozukluklari ile karakterize bir grup bozukluktan
olusur. Cocugun gelisim basamaklari gecikmistir ve
giderek ataksi, koreoatetoz ve spastisite gelisir. Optik
atrofi ve dizartri eslik eder, 2 veya 3. dekatta olim
gergeklesir.

Lesch Nyhan sendromu, hipoksantin guanin
fosforiboziltransferaz eksikligi sonucu olusur. Agdiz
ve parmaklarla ilgli self-mutilasyon ile distoni olmasi
karakteristikti. Serum Urik asit dlzeyi yliksektir.
Bébreklerde tasla seyreder.

Dogru cevap: D

63.Antenatal ultrasonografi incelemelerinde blyume

geriligi, kardiyak hipertrofi ve bilateral kistik renal
displazi saptanan fetus, 36. gestasyonel haftada fetal
distres nedeniyle dogurtuluyor. Dogum salonunda
resusitasyon gereksinimi olup entibe edilen bebegin
muayenesinde dismorfik ytz gorintimd, agir hipotoni,
ele gelen karaciger ve bobrekler dikkat cekiyor.
Parenteral beslenmeye baslanan bebekte yasamin
ikinci glnunde hipoglisemi, metabolik asidoz ve
anormal bir koku oldugu goézlemleniyor.

Bu hasta igin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2025)

A) izovalerik asidemi

B) Glutarik asiduri tip 2

C) Zellweger sendromu

D) Fenilketonuri

E) Coklu karboksilaz eksikligi

Daha énce TUS’ta hi¢ sorgulanmamis bir konu..

Hem aminoasidopati hem de yag asidi oksidasyon
defektifti olan 6zel bir hastalik glutarik asidemi tip Il..
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Sorunun tek bir amaci
var... Cocuklarda
proksimal RTA'nin en sik
nedenini sormak.. Bunu
yakaladigimizda fark
etmeden soruyu ¢zomus
oluyoruz..




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 154

154.Asagidaki laboratuvar sonuglarindan hangisinin vaskiilit tanisini desteklemesi en az olasidir?

A) Antinotrofil sitoplazmik antikor pozitifligi
B) Eritrosit sedimentasyon hizinda artis
C) Hematdri

D) Trombositopeni

E) Eozinofili

Dogru Cevap:D
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Klasik bir otoimmiin hemolitik sorusu...

Vakada enfeksiyon sonrasi gelisen solukluk, halsizlik,
yorgunluk, sarilik, splenomegali, derin anemi, coombs
testi pozitifligi sptanan bir olgu tanimlanmstir.
Enfeksiyon sonrasi gelisen anemi ve coombs
pozitifligini gérdiguimuz anda aklimiza tek bir tani
geliyor otoimmiin hemolitik anemi. ..

Eritrosit antijenlerine karsi olusan antikorlarla (en sik
1gG1) kapli eritrositlerin dalak ve karaciger makrofajlari
tarafindan yabanci madde olarak algilanmalari ve
tutunmalari sonucu ortaya gikar.

Hastaligin esansiyel tipik ozellikleri:
Enfeksiyon veya ilag alimi sonrasi ortaya ¢ikma
Solukluk, halsizlik, sarilik
Siklikla splenomegali
Coombs testi (direk veya komplemanla) pozitifligi

Retikllositoz, sferositoz (Soguk antikorlu tipde
sferositoz beklenmez).

Hemoliz siddetlidir. Hemoglobin dizeyi cok disik
olabilir ve splenomegali vardir,

Periferik yaymada; sferositler, polikromazi ve
makrositler vardir, osmotik frajilite artmistir ve
otohemoliz sferositoz ile iliskilidir.

Sicak tip otoimmiin hemolitik anemide eritrositlerin
Rh antijenine karsi Ig G tipi antikor gelisirken, soguk
tip otoimmiin hemolitik anemide eritrositlerin i
antijenine karsi Ig M tipi antikor gelisir. Soruda verilen
olguda Ig G tipi antikor gelistiinden bahsedildigi ve
sicak tip OIHA daha sik goruldigu icin en olasi tan
sicak tip OIHA olacaktir.

Herediter sferositoz ve konjenital miyelofibrozda
coombs testi pozitifligi gérulmesi beklenmez.

Evans sendromu ise otoimmin hemolitk anemi
ve noétropeni velveya trombositopeni birlikteligidir.
Hastanin nétrofilleri ve trombositleri normal oldugu igin
en olasl tani olamaz.

Dogru cevap: A

52.Bir gocuk artrit bulgular ile poliklinige getiriliyor ve

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

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

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 cok 6nemli bir ipucudur ve sicak antikoriu
otoimmiin hemolitik anemiye neden olan durumlar
Oncelikle bazi infeksiyonlar, SLE, lenfoma,
kollajenozlar gibi hastaliklarla bazi ilaclardir (alfa
metil dopa, sefalosporin).

Sistemik lupus eritematozusta gocuklarin en sik
basvuru bulgulari; ates, yorgunluk, hematolojik
bozukluklar, artralji veya artrit ve dokuntudar. Siklikla
kilo kayb, ates ya da dokuntuyle birlikte bulunur. Artrit
daha g¢ok kiiglik eklemleri etkiler ve fizik muayene
bulgulanyla uyumsuz siddetli agr vardir. Birgok
hastada yuzde karakteristik kelebek kizilhgi vardir.
Renal tutulum hemen her zaman vardir. Hematolojik
bozukluklar da yaygindir ve otoantikor gelisimini
yansitir. Coombs+ hemolitik anemi, I6kopeni,
trombositopeni gorilebilir.

Juvenil dermatomyozit, cizgili kaslar (proksimal
iskelet kaslari, kalp, solunum kaslari ve &zefagus)
ve ciltte inflamasyonla karakterize multisistemik bir
hastaliktir. Dokintl olgularin yarisinda ilk bulgudur.
Karakteristik cilt lezyonu heliotropik dokiintidur (géz
kapaklarinda mavi-mor renkli). Ayrica gégus ve boyun
cevresinde tipik atki ya da sal tarz1 dokuntu ve fasiyal
eritem goérllur. Klasik Gottron papulleri, daha g¢ok
proksimal ve distal interfalengeal eklemlerde goérulen

—Rarlakpembe va da soluk kalinva da atrofik plaklardir

Klinik Bilimler 154. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 542

Henoch-Schénlein purpurasi, cocukluk ¢aginda
en sik rastlanan vaskilittir. Erkeklerde daha siktir
ve en ¢ok 3-10 yas araliginda, kis ve ilkbahar
aylarinda genellikle viral bir USYE sonrasi gérdlir.
Trombositopenik olmayan purpura, artrit/artralji,
karinagrisi, gastrointestinal kanama ve glomerulonefrit,
karakteristik bulgulardir.

Sistemik tip juvenil idiyopatik artritte klasik olarak
gunde bir veya iki kez olan, en az iki hafta suren 2
39°C ates (intermitan ates) ile basvururlar. Vicut 1sisi
iki ates arasinda 37°C’nin altina iner. Hep ylksek kalir
ise baska tani dustndilmelidir. Ates aksamlarn yukselir.
Atese eritematoz, kasintisiz pembe (somon) renkli,
gegici makdler bir dokinti eslik eder.

Artralji, miyalji, boyun agnsi, huzursuzluk, jeneralize
LAP, HSM, perikardit ve plevrit eslik edebilir. Anemi,
|6kositoz ve trombositoz bulunabilir. Koebner fenomeni
pozitif olabilir. Romatoid faktér (RF) ve antinukleer
antikor (ANA) negatiftir.

Wegener granulomatozisi klicik ve orta ¢cap arterleri
tutan, baslica Ust ve alt solunum yollarini ve boébregi
etkileyen, sistemik nekrotizan grantlomatéz, c-ANCA
iligkili vaskulit tipidir. Tedaviye yanit vermeyen inatgci
sintzit ve rinit gibi Ust hava yollan tutulumu ile
akciger tutulumu hastalik baslangicinda veya seyri
sirasinda gorilur. Bobrek tutulumu olan hastalarda
idrar sedimentinde anormallikler, proteiniri ve bobrek
fonksiyon testlerinde bozukluklar olur.

Dogru cevap: E




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 154

154.Asagidaki laboratuvar sonuglarindan hangisinin vaskiilit tanisini desteklemesi en az olasidir?

A) Antinotrofil sitoplazmik antikor pozitifligi
B) Eritrosit sedimentasyon hizinda artis
C) Hematdri

D) Trombositopeni

E) Eozinofili

Dogru Cevap:D

Klinik Bilimler 154. soru
656 < TUM TUS SORULARI TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 656
Patolojl sorusu gibl bir pediatri vaskulit siniflama
Eritema nodozum etiyolojisi sorusu. ANCA pozitif vaskdilitlerin major farklarini
- bilmeliyiz. ANCA ile iligkili vaskdlitler 3 ana gruba
Virisler: ayrihr: Wegener granulomatozu, Churg-Strauss
« Ebstein Barr virus sendromu ve mikroskopik polianjiitis. Wegener
« Hepatit gibi, Mikroskobik polianjitis gibi ANCA + vaskdilitler,
« Kabakulak akut kresentik glomerdilonefrit yapabilirler.
Mantarlar: Alport sendromu vaskiilit degil, tip IV kollajen
« Histoplazmozis b_ozuklugt_: neqenl ile bobrek patolojisi de yapan
« Koksidiodomikozis bir heterojen bir hastaliktir.
Bakteriler ve Diger enfeksiyoz ajanlar: Vaskiilitlerin temel ozellikleri
« Grup A streptokok farenjiti Viskiilitleri
* Tuberkilloz-—-- - » (Soruda A secenegi) skitienn | & 1 Agiklama
« Yersinia tip1
« Kedi tirnmg hastaligi Bliylik caph | Temporal - Gramiilomatoz inflamasyon
» Lepra damar Arterit - 50 yasin Ustiinde goriiliir
« Leptospirozis vaskuliti - Polimyaljia romatica eslik eder
« Tularemi - Sedimantasyon ylksek
« Mycoplazma - Segmental tutulum yapar
« Whipple hastaligi Takayasu - Granilomatoz inflamasyon
« Lenfogranuloma venorum Arterit - 50 yasin ustunde gorinim
» Psittakoz Orta Capli | Poli - Nekrotizan tip vaskiilit ve Renal
Diger sebepler: Damar Arteritis a'rt_erl'en tutar. (Anevrizma
= g £ Vaskiiliti Nodosa tipiktir.)
2 ISarkmdoz Kawasaki - Mukokutanoz Lenf nodu sendromu
« Inflamatuar bar§ak haf.tahlflan. Hastalig) - Cocuklarda gériilir
« Oral kontraseptifler (dstrojen icerenler) - Koroner arter anevrizmas! ve
*SLE _ trombozu goriilebilir.
« Behcet hastalid1 Kiiclik Caph | Wegener - Granilomatoz Inflamasyon
s Ane Vaskiilit - Ranal ve pulmoner damar
. rodfgkin lenfoma (Arteriol, tutulumu
« Lenfoma ; ~ie- g
AL vensz, il c- ANCA (PR3) (+)’ligi
. Hamlle.ahk . k) - Nekrotizan Glomeriilonefrit
* Spondiloartropati Churg- - Eozinofili
- * Sulfonamid Strauss - Graniilomatéz inflamasyon
© « Fenitoin Sendromu - Astimla iliskili
2 - p-ANCA (MPO) (+'lg] [VPOSPR3
I Dogru cevap: E (PANCA>CANCA)]
& - Nekrotizan Arterit
e~ - X . o . - Nekrotizan Glomerilonefrit
= 9. Asagidakilerden hangisi ANCA (Anti-Notrofil Mikroskopik | - P-ANCA (MPO) (+)'ligi
L sitoplazmik  antikor) ile iligkili  dedildir? PAN - Pulmoner damar tutulumu
i L
A) Al'port-sendromu o N Dogru cevap: A
B) Bobrege sinirll ANCA-iliskili vaskalit

C) Churg-Strauss sendromu

D) Wegener granilomatozu 10.Dokuz yasindaki erkek hasta ates, siddetli karn

E) Mikroskobik polianjitis agrisi, ellgrde“ ve ayaklarda ‘_uyusgvkluk sikayetiyle
getiriliyor. Oykustinden 3 hafta énce tst solunum yolu
Bu soru, baska bir hoca tarafindan s6yle de sorulabilirdi: enfeksiyonu gegirdidi 6greniliyor. Fizik muayenesinde
On glindiir ates, halsizlik, yorguniuk ve kilo kaybi yakinmalariyla VUCUt SIcakllgl 38,5 °C, kan basinci 150/95 mmHg
getirilen 16 yasindaki kiz gocukta viicutta yer yer petesi ve olculiyor. Abdomende palpasyonla hassasiyet, kol
purpura saptaniyor. Lokositoz, trombositoz, anemi ve eritrosit ve bacaklarda agnl nodiller ile livedo retikilaris
sedimendasyon hizinda ylkselme gbzlenen periferik yaymasinda saptaniyor. EMG’si mononatitis multipleks ile uyumlu
%28 oraninda eozinofili saptanan hastada p-ANCA antikorlar bulunuvor
anlamli derecede artmis olarak bulunuyor. yor.
Bu hastada ayirici tamda asagidakilerden hangisi Bu hasta igin en olasl tani asagidakilerden
distntimemelidir? (Sonbahar 2013 BENZERI) hangisidir? (Ilkbahar 2025)
A) Takayasu Arteriti B) Wegener grantilomatozu . g
C) Churg-Strauss sendromu D) Akut kresentik glomertilonefrit A) Poliarteritis nodoza
E) Mikroskobik polianjitis B) Immunglobulin A vaskiiliti
Dogru cevap: A C) Kawasaki hastalig

D) Granulomatéz polianjiitis

E) Eozinofilik grantlomatoz polianjiitis

Vaskdilitik tablolar her zaman potansiyel soruadur..
Bu baglamda en temel 6zellikleri verilerek sorulmus
bir PAN sorusu..




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 155

155.TUum vicudunda kasilma ve genesinde Kilittenme sikayeti ile getirilen 7 yasindaki erkek hastanin dykisunden son dénemde gun iginde
cok kez bos baktigi ve yaptigi aktiviteye yaklasik 10 saniye ara verip tekrar kaldigi yerden devam ettigi 6greniliyor.
Elektroensefalografide hiperventilasyon ile olusan jeneralize 3 Hz diken dalga desarjlari saptaniyor. Beyin manyetik rezonans
goéruntilemede ise herhangi bir patoloji saptanmiyor.
Bu hasta i¢in en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Oksipital lob epilepsisi
B) Miyoklonik epilepsi

C) Absans epilepsi

D) Rolandik epilepsi

E) Temporal lob epilepsisi

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tim TUS Sorulari iLGILIi NOTLAR

Klinik Bilimler 155. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 219

7. Yediyasinda bir kiz gocukta, gln iginde 20-25 kez olan,
on saniyeyi gegcmeyen durgunluk, gozlerini bir noktaya
dikme, bu sirada sorulara yanit vermeme seklinde
nobetler gézleniyor.

1. Basit Febril Konvulsiyon;
* 6 ay-5 yas arasinda gorulir.
*  Konvulsiyon jeneralizedir, fokal 6zellik tasimaz.

*  Konvulsiyon siresi 15 dakikayl asmaz ve genelllikle
birkag saniye iginde sonlanir.

*  Nobet sonrasi nérolojik bir bulgu yoktur.

*  Merkezi sinir sistemi disinda bir hastaliga bagl
yuksek atese bagh gorulur (Ust solunum yolu
infeksiyonu ya da triner infeksiyon). BOS bulgulari
normaldir.

* Genellikle genetik bir gegis gosterir, ailede febril
konvulsiyon éykusl vardir (OD).

Bu cocukta gbzlenen ndbetler hangi tiirdendir?
(lIkbahar 2006)

A) Jeneralize klonik
C) Jeneralize miyoklonik
E) Absans

Tipik nébet tariflerinden birisi de, Absans
nébetlerinin tarifidir; kisa sdreli konusma veya
motor aktivitede duraksama, sabit bakis ve biling
kaybi birlikteligi, nébet sonrast bu arada ne
oldugunu hatirlamama.
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B) Basit parsiyel
D) Jenerilize atonik

2. Komplike Febril Konvulsiyon;

*  Fokal konvulsiyon gegirilmis ise,

*  Konvulsiyon 15 dakikadan uzun surdyor ise,

* 24 saat iginde yineliyor ise,

*  Konvulsiyon sonrasi fokal nérolojik bulgu varsa.

Hastada tarif edilen nobet paterni, absans noébeti
tarifine uymaktadir.

Absans Nobetleri (Petit Mal): 10-20 saniyeden az
stren ani motor aktivitede ve konusmada durma
ve kisa biling kaybi, tipik sabit bakis epizodu ile
karakterize nobetlerdir. Kizlarda daha fazladir. Genetik
yatkinlik vardir.

Dogru cevap: E

6. Epilepsi on tanisi diistinilen 14 yasindaki kiz
hastada epileptik ndbeti taklit eden durumlar

arasinda asagidakilerden hangisinin yer almasi en *  Cocukluk gagi epilepsilerin % 6-20’sini olusturur.
az olasidir? (llkbahar 2018 Orijinal) +  Klinik olarak karakteristik zelligi; kisa siire gevreile
A) Katilma nébeti iligkisini kaybeder bazi otomatizma hareketleri
B) Senkop gozlenebilir.

C) Ailesel hemiplejik migren * %25 olguda fokal nérolojik bulgu saptanir.

D) Benign paroksismal vertigo « 4 yasindan 6nce ve 25 yasindan sonra sik

E) Psikojenik nébet rastlanmaz.

« Karakteristik EEG bulgusu; frontal lob
lokalizasyonlu 3-Hz diken dalga

Hiperventilasyon ve 11k uyarisi konvulsiyonu
provake eder.

*  %40-50 absans olgusu jeneralize konvulsiyon

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Asagidakilerden hangisinin addlesan doneminde epileptik .
nobeti taklit eden durumlar arasinda yer almasi beklenmez?
(llkbahar 2018 BENZERI)

A) Nefes tutma nébeti B) Migren e
C) Narkolepsi D) llag reaksiyonu gecirir.
E) Paroksismal koreatetoz +  Parsiyel kompleks konvulsiyon ile ayirici taniya
Dogru cevap: A girer (Parsiyel kompleks konvulsiyonda postiktal
dénem var, ahsansta yoktur.)
Pediatrik  nérolojinin  baslh  basina 6énemli *« Absans konvulsiyonda hiperventilasyon ile

konvulsiyon provake edilebilir, parsiyel
konvulsiyonda edilemez.

alanlarindan birisi olan epilepsi ile ilgili normal-
anormal ayirtmini vurgulayan bir ayirict tani sorusu.

Zorluk diizeyin yiiksek olarak kabul edilebilir. Tedavids stostKalmig Killénilic
Epileptik ndbetleri taklit edilen olduk¢a fazla sayidaki Dogru cevap: E
durum yas gruplarina gére ayr ayr ele alinmalidir.

Katiima (nefes tutma) nébetinde cocuk aglamaya 8. Absans epilepsi ile ilgili agsadidaki ifadelerden

baslar ve ardindan nefesini tutar. Genel olarak katiima
nobeti birkag saniye ya da dakika strer. Eger atak biling
kaybi olmadan sonlanirsa “basit atak” olarak tanimlanir.
Eger ekspiryumdaki duraklama uzun slrerse siyanoz
ya da solukluk artar ve sonugta biling kaybi meydana
gelir ki bu da “siddetli” veya “komplike atak” olarak
tanimlanir. Komplike nébetler sirasinda bazen tonik,
tonik klonik kasiimalar ve idrar kagirma da gézlenebilir.

Katilma nobetlerindeki en onemli o6zellik bu
durumlarin 3 ay-6 yas arasinda gézlenmesidir.
Adolesan doneminde gozienen bir durum olmayip
gocuk 6-7 yaslarina geldiginde azalarak kaybolur.

Dogru cevap: A

hangisi yanlistir? (ilkbahar 2012)

A) Bes yastan 6nce nadirdir

B) Kiz gocuklarinda daha fazla gérilir
C) Aura vardir

D) Genellikle birkag saniye surer

E) Postiktal bulgu yoktur

Absans Nobetleri (Petit Mal), 10-20 saniyeden az
sliren ani motor aktivitede ve konusmada durma ve
kisa biling kaybi, tipik sabit bakis epizodu ile karakterize
nobetlerdir. Kizlarda daha fazladir. 4 yasindan 6nce ve
25 yasindan sonra sik rastlanmaz. Genetik yatkinlik
vardir. Klinik olarak hasta karakteristik 6zelligi kisa
silire gevre ile iligkisini kaybeder bazi otomatizm
hareketleri gézlenebilir.




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 158

158.0n yasindaki erkek hasta kusma, karin agrisi ve derin nefes alma sikayetleriyle acil servise getiriliyor. Hastanin kan glukoz diizeyi 541
mg/dL, keton 5,4 mmol/L (N: <1,8), serumda bikarbonat diizeyi 9,7 mmol/L, plazma sodyum duzeyi 132 mEq/L, potasyum 3,7 mEq/L
ve kan gazinda pH 7,16 olarak saptaniyor.

Bu hastanin yonetiminde en uygun ve dncelikli yaklasim asagidakilerden hangisidir?

A) intravenéz bikarbonat 1 mL/kg 60 dakikada infizyon

B) Intravendz insilin infizyonu 0,1 Unite/kg baslamak

C) Serum fizyolojik 10 mL/kg 60 dakikada infuzyon

D) %5 dekstroz ve serum fizyolojik 1/3 karisim, 1.700 mL/m2/gin baglamak
E) 1/3 oraninda serum fizyolojik 10 mL/kg 60 dakikada infizyon

Dogru Cevap:C

Klinisyen Tum TUS Sorulari iLGILIi NOTLAR

5. Diyabetik ketoasidoz tablosuyla basvuran 10 yasindaki
kiz hastada kusma ve uykuya egilim gézleniyor. Fizik
muayenede % 10 dehidrate olan hastanin, laboratuvar
incelemelerinde kan gazinda pH: 7,1, HCO, ; 6 mmol/L
olarak bulunuyor.

Bu hastaya jlk bir saatte
gereken tedavi asagidakilerden
(Sonbahar 2011 Orijinal)

A) intravenéz % 0,9'luk NaCl 10-20 mi/kg verilmesi

B) intravendéz bolus instlin 1 Ufkg verilmesi + % 5
glukoz inflzyonu

C) !ntravenbz bolus NaHCO, 2 mEg/kg verilmesi

D) Intraven®z bolus insulin 1 U/kg verilmesi

E) intravendz KCI 2 mEg/kg inflizyonu

uygulanmasi
hangisidir?

Bu soru, baska bir hoca tarafindan soyle de sorulabilirdi:

Karin agrisi, bulanti kusma ve uykuya egilim sikayetleri olan
6 yasindaki cocuk acil servise getiriliyor. Fizik muayenesinde
deri turgor tonusunda azalma ve letarji saptaniyor. Laboratuvar
incelemede kan glukoz diizeyi 520 mg/dl, pH:7.10, bikarbonat: 9
mEq/l, potasyum: 3.1 mEg/l saptanryor.

Bu hastada tedavi igin [k tercih edilmesi gereken
asagidakilerden hangisidir? (Sonbahar 2011 BENZERI)

A) 1 saatte % 0.9 NaCl infizyonu

B) Bikarbonat 5 dakikada yavas infizyon

C) 1 saatte % 5 Dekstroz + Potasyum infiizyonu
D) 30 dakikada % 5 Dekstroz infizyonu

E) 30 dakikada %0.45 NaCl infizyonu

Dogru cevap: A

Sorunun amaci Diyabetik Ketoasidoz tedavi
basamaklarinin  bilinip  bilinmedigini Slgmektir.
Sorunun amacit diabetik ketoasidozda
dehidratasyon tablosu ile basvuran bir hastanin
tedavi ybnetiminde yapilacak olan ilk uygulamayi
sorgulamakutr. Hasta 500 gibi ¢ok yliksek kan
sekeri ile gelir ama tibbi hata hastanin kaybina yol
acar. Temel kiinik bilgiyi sorgulayan, kolay nitelikte
bir sorudur. Bu bakimdan bir direkt bilgi sorusuadur.

Agir dehidratasyonu olan bir hastada hizla
intravenéz hidrasyon uygulanmalidir. Hastaya 20

Klinik Bilimler 158. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 429

*« Kan glukozunda 100 mg/dL'lik artis serum
sodyumunu 1,6 mEg/L azaltir (hiponatremi), bu
nedenle duzeltiimis sodyum degeri bilinmelidir.

3. insiilin tedavisi
Dusuk doz cabuk etkili regiiler (kristalize) insiilin
0,05-0,1 U/kg/saat dozunda ve 1 saatlik SIvI
tedavisinin bitiminde baslanir. Pediatride Intravenéz
bolus seklinde insilin tedavisi yerine intravendz
inflzyon seklinde instlin verilmektedir.

* Kan sekeri 300 mg/dL'nin altina diserse veya
hizli dusus gosterirse siviya %5 dektroz ilave
edilir,

4. Potasyum tedavisi

« Insilin baslandiktan sonra 2 saat iginde
potasyum verilmelidir.

*  Potasyumun yarnisi KCL, diger yarisi KPO, olarak
verilirse ileride gelisebilecek hipofosfatemi de
engellenmis olur.

5. Bikarbonat tedavisi:

*  Metabolik alkaloz, paradoksal serebral asidoz ve
beyin 6édemine neden olacag! icin agir diyabetik
ketoasidoz (pH <6,9 ve HCO, <5 mEq/L)
olmadik¢a verilmez.

Dogru cevap: A

Klinik Bilimler 158. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 429

Retoasidozda tedavi

1. Acil sivitedavisi: ik yapiimasi gereken; ilk 1 saatte

%0,9 NaCl veya ringer laktat vermektir (10-20 mL/
kg)
Diyabetik ketoasidozda hasta agir dehidratasyonda
basvurdugu igin tedavide ilk yapilacak hasta gelir
gelmez damar yolunu agip bir saat iginde 10-
20 mi/kg dozunda intravendz %0,9’luk NaCl
verilmesidir.

2. idame sivi tedavisi

« idame +kayip olarak hesaplanir. Hesaplanan
kayip sivisi 3648 saatte verilir.
Sivi tedavisinde ilk 24 saatte hipotonik sivilar

tercih edilmemelidir. Kullanilabilecek sivilar
arasinda %0,9 NaCl veya %0,45 NaCl bulunur.

6. Diabetik ketoasidoz tablosunda olan bir gocukta
asadidakilerden hangisi ©6nerilen tedavilerden
birisi deqildir? (Sonbahar 2000)

A) ilk 24 saat icinde hipotonik sivilar kullaniimamalidir.

B) Hiperglisemi hizla distrilmeye calisiimamalidir

C) Sivi tedavisi ile birlikte potasyum da verilmelidir

D) pH 7,2-7,3 civarinda bikarbonata gerek yoktur

E) Kan glukoz dlzeyi 250-350 mg/dl seviyesine
indikten sonra insulin kesilir

Sorunun amaci diyabetik ketoasidoz tedavi
basamaklarinin bilinip bilinmedigini 6l¢mektir. Bu
bakimdan bir direkt bilgi sorusudur. Ayrica daha
énceki yillarda cokca sorulmus bir eski sorudur.

Dogru cevap: E

7. Asagidakilerden hangisi diyabetik ketoasidoz
tedavisinde gncelikle yapiimahdir? (Sonbahar 2012)

A) Kalsiyum verilmesi
B) Fosfat verilmesi

C) Bikarbonat verilmesi
D) Rehidratasyon

E) Mannitol verilmesi

Vaka sorusu da yapilsa direkt spot soru olarak da
sorulsa her zaman ilk yapilacak olan acil tedavinin
cevabi sivi vermek olmalidir.

Dogru cevap: D
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 160

160.Tatl gida tuketmedigi bilinen, hepatosteatoz ve irritabl bagirsak sendromu tanilar ile takip edilen 13 yasindaki hastaya kolonoskopi
hazirligi icin bagirsak temizligi amaciyla tatlandirici igeren bir soltsyon igiriliyor. Solisyonu igerken bulantisi olan hasta, sollisyonu
ictikten sonra ani baglayan kusma, soguk terleme ve bayginlik hissi gelismesi Gzerine acil servise getiriliyor. Kan glukoz dizeyi 30
mg/dL tespit edilen hastanin fizik muayenesinde hepatomegali saptaniyor. Hipoglisemi sirasinda alinan érneklerde insulin ve regulator
hormonlarin hipoglisemiye yanitlari normal bulunuyor. Serumda karaciger transaminaz, direkt ve indirekt bilirtibin, Urik asit
duzeylerinde yukseklik ile birlikte hipofosfatemi, hipermagnezemi ve protrombin zamaninda belirgin uzama saptaniyor.
Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Herediter fruktoz intoleransi

B) Yag asidi oksidasyon bozuklugu
C) Glikojen depo hastaligi tip 3

D) Sorbitol dehidrogenaz eksikligi
E) Fanconi-Bickel sendromu

Dogru Cevap:A
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Klinisyen Tum TUS Sorular iLGILIi NOTLAR

494 4TUM TUS SORULARI

Fosforilaz kinaz eksikliginde Tip IX glikojen depo
hastaligi goérulur. Hepatomegali, hafif hipoglisemi;
hiperlipidemi ve ketosis gorllr, nadiren siroz gelisir.

Glikojen sentetaz eksikligi, Tip O glikojen depo
hastaligina yol acar. Sabah vyorgunlugu, aclk
hipoglisemisi, ve ketoz ile seyreder. Hepatomegali
gorulmez.

Dogru cevap: B

12. Alti aya kadar sadece anne sltlyle beslenen dokuz

aylik bebek, tamamlayici besinlere baslandiktan sonra
kusma ve besinleri reddetme sikayetleriyle getiriliyor.
Fizik muayenesinde hepatomegali saptaniyor.
Laboratuvar incelemesinde karacijer enzimlerinde
artis, koagulasyon testlerinde bozukluk ve idrarda
reduktan madde varligi saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2017)

A) Fruktoz-1,6-bisfosfat aldolaz eksikligi
B) Fruktoz-1,6-difosfataz eksikligi

C) Fosfoenolpirtivat karboksikinaz eksikligi
D) Pirlivat karboksilaz eksikligi

E) Glukoz-6-fosfataz eksikligi

Klinik olarak birbirine ¢ok benzeyen metabolik
hastaliklar olan galaktozemi, herediter fruktoz
intoleransi ve tirozinemi I'in birbirlerinden ayiran
bzelliklerini mutlaka bilmeliyiz.Ozellikle hastaligin
ortaya cikis zamani ve klinigi baslatan faktorleri.

Herediter Fruktoz intoleransi, fruktoz 1-P Aldolaz
(Fruktaldolaz=Aldolaz B) eksikligine bagl otozomal
resesif gecisli bir hastaliktir. Fruktoz igeren besinlerin
alinmasi ile triozlara donusemeyen fruktoz-1-fosfatin
dokularda birikimi, karaciger ve bébrekte toksik etkiye
neden olur. Hepatositlerde biriken fruktoz-1-fosfatin
glikojenoliz ve glukoneogenez icin enzim aktivitelerini
inhibe etmesi, glukagona yanitsiz hipoglisemiye neden
olur. Diger taraftan bobreklerde biriken fruktoz-1-fosfat
nedeniyle proksimal tubulus fonksiyonlari da bozulur.

Erken dénemde semptom ve bulgular galaktozemiye
benzer. Kusma, tartt alamama, sanlk, irritabilite
ve konvulziyonlar gozlenir. Akut fruktoz alimi
hipoglisemiye neden olurken; kronik alim sonrasi
karaciger hastaligi ve buyume gelisme geriligi
goraldr. Bu hastalarda ¢olyak hastalgr sikig da
artmistir.  Fruktozri, hipoglisemi, hipofosfatemi,
hiperurisemi,  hiperbiluribinemi, transaminazlarda
artis, hipoalbuminemi, pihtilasma faktorlerinde azalma,
proteiniiri, aminoasiduri vardir.

Idrarda redilktan madde ve fruktoz saptanan hastalarda
karaciger biyopsisi ile enzimatik tani konabilir. Her
olguda olmasa da ¢ogu hastada mutasyon analizi ile
de tani konabilmektedir.

Galaktozemi, herediter fruktoz intoleransi ve
tirozinemili yenidodan ve st ¢ocuklugu déneminde
kolestatik karaciger yetmezIigi ile gelirler. Bu tip vaka
sorularinda galaktozemiyi dusunduren bulgular olarak
katarakt, E.coli sepsisi, uzamis sarilik; tirozinemi | igin
lahana kokusu, suksinilaseton birikimi ve noéropati;
herediter fruktoz intoleransi igin ise ek gidalara
basladiktan sonra sikayetlerin belirgin hale gelmesi ve
fruktoz igeren besinleri reddetme sayilabilir.

Galaktozemiyi diistindiiren bulgular:

* Yenidodandan itibaren anne sutd ile iliskili olarak
katarakt, karaciger bozuklugu, bobrek bozuklugu,

E.coli sepsisi Uzamis sarllik

Klinik Bilimler 160. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikdl
Sayfa 494

Herediter fruktoz intoleransi diisiindiiren
bulgular:
« Ek gidalara basladiktan sonra sikayetlerin belirgin

hale gelmesi karaciger bozuklugu, bébrek bozuklugu
ve fruktoz igeren besinleri reddetme.

Glukoz-6-fosfataz, tip-1 glikojen depo hastaligi olan
Von Gierke hastaliginin sorumlu enzimidir. Hipoglisemi
ve laktik asidozla beraber hepatomegali, hipertrisemi,
hiperlipidemi ve bebek yluzi gériuntisi ile sorulur.

Fruktoz-1,6-difosfataz, pirlivat karboksilaz ve
fosfoenolpiriivat karboksikinaz eksiklikleri,
glukoneogenez bozukluguna yol acan hastaliklardir.

Fruktoz-1,6-difosfataz eksikligi, laktik asidozla
seyreden glukoneogenik hastaliklar grubundadir.
Erken bebeklikte hipoglisemi ve hiperalaninemi yapar.

Dogru cevap: A

13.Bes aylk erkek bebek kusma, terleme ve gevreye
ilgisizlik sikayetleri ile getiriliyor. Oykistinden anne
sitl yetmedigi icin son bir aydir ek gidalara baslandidi,
beslenmesine taze meyve suyu ve seker eklendigi
ogreniliyor. Eslik eden semptomlar sorgulandiginda
atesinin olmadigdi, son 2-3 gundir kusmaya basladigi
ifade ediliyor. Muayenesinde karaciger buyukligu
olan bebegin, laboratuvar tetkiklerinde hipoglisemi,
karaciger enzimlerinde artis, idrarda glikozuri,
proteinuri ve aminoasidiri saptaniyor.

Bu hastadaki en olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (ilkbahar 2021)

A) Galaktokinaz eksikligi

B) Galaktoz-1-fosfat uridil transferaz eksikligi

C) Fruktokinaz eksikligi

D) Aldolaz B eksikligi

E) Uridin difosfat galaktoz-4-epimeraz eksikligi

Bazi metabolik hastaliklarda klinigi baslatan etken,
direkt dogru cevaba ulasmamizi saglar... Meyve
suyu veya seker ile beslenme, yani fruktoz ile
karsilasma sonrasi ortaya cikan bu hastalik gibi!
Daha 6nce de ¢ok benzeri sorulan bir soru...

Herediter Fruktoz intoleransi, Fruktoz 1-P aldolaz
(Fruktaldolaz=Aldolaz B) eksikligine bagl otozomal
resesif gegisli bir hastaliktir. Fruktoz igeren besinlerin
alinmasi ile triozlara dénlisemeyen fruktoz-1-fosfatin
dokularda birikimi, karaciger ve hobrekte toksik
etkiye neden olur.

Hepatositlerde biriken fruktoz-1-fosfatin glikojenoliz ve
glukoneogenez igin enzim aktivitelerini inhibe etmesi,
glukagona yanitsiz hipoglisemiye neden olur. Diger
taraftan bobreklerde biriken fruktoz-1-fosfat nedeniyle
proksimal tubulus fonksiyonlari da bozulur (Renal
Fanconi sendromu).




Pediatrik
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Orijinal Soru: Klinik Bilimler 166

166.0tuz ug yasindaki erkek hasta motosiklet kazasi sonrasi ilk yardim ekipleri tarafindan acil servise getiriliyor. Gelisinde kan basinci
80/60 mm/Hg, nabzi 78/dakika ve solunum sayisi 12/dakika saptanan hastanin inspeksiyonda boyun venlerinde dolgunluk ve
oskiltasyonda solda azalmis solunum sesleri saptaniyor. Cekilen akciger grafisinde trakeanin saga dogru deviasyonu saptaniyor.

A) Hemotoraks

B) Tansiyon pnémotoraks
C) Aort diseksiyonu

D) Izole kot frakturt

E) Kardiyak tamponad

Dogru Cevap:B

308 < TUM TUS SORULARI

Bu travma hastasi igin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

Klinik Bilimler 166. soru
TUm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul

On mediastinumun st kesiminde retrosternal guatr
ve timusa ait timdérler goralir. Bebekte st mediasteni
orterek yanilgiya neden olan blylk timus, kalp
golgesi ile birlestigi yerde yaptigi gentik isareti ile
taninir. Bu gentigin g6- rinimu yelkene benzer. Bazi
olgularda kostokondral birlesimlerin basisina bagli
olarak timus konturundaki noduler gérunime dalga
isareti adi verilir,

Lenfomalar daha ¢ok orta mediastende olsa da
T hiicreli lenfoma ve I6esmi 6n mediatsende yer
alabilir. Ancak hastanin asemptomatsk olmasi bu
tanidan bizi uzaklastinr.

Néroblastom ve 6zefagus duplikasyonlari ise daha
¢ok arka mediastenden koken alir

Rabdomyosarkom her bélgeden cikabilir ancak

Sayfa 308

Klinik Bilimler 166. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 308

13. Ani  solunum sikintisi  gelisen, genel durumu

bozuk 15 yasindaki hastanin fizik muayenesinde
solunum seslerinin bir tarafta azaldigi, perkisyonda
hiperrezonans oldugu saptaniyor. Trakeas! sift yapan,
boyun venleri belirginlesen hastada kalp seslerinin
normal oldugu belirleniyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2013 Orijinal)

A) Kardiyomyopati B) Kardiyak tamponat
C) Masif hemotoraks D) Akut kalp yetmezligi
E) Tansiyon pnémotoraks

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Tanslyon pnomotoraks gelisen adolesan hastalarda
asagidaki klinik ve laboratuvar bulgulanindan hangisi
yanlistir? (Sonbahar 2013 BENZERI)

A) Solunum sesleri azalir

B) Akciger grafisi ile tani konabilir
C) Trakeal sift gézlenir

D) Boyun venleri dolgunlasir

E) Perkiisyonda belirgin matite alinir

Dogru cevap: E

Klinik bulgu ve belirtilerin tanidaki oénemini
vurgulayan, dahili bilimler igin her zaman soru
olarak kargimiza gelebilecek ve ayirici taninin
oncelikli olarak sorgulandigi, bilgi ve beceriyi
(Ayirici tani becerisi) bir arada igeren glizel bir soru.

Bir kisinin ani baslayan hipoksi ve agir solunum
yetmezligi tablosuna girmesi, pnémotoraks igin
tipiktir. Semptomatik yenidogan ve bebeklerde
hava kagaklarinda klinik bulgular:

*  Akut hipoksi ve kardiyovaskuler kollaps
* Dispne ve takipne
«  Gogus kafesinde asimetri

*  Solunum seslerinin alinamamasi, kalp seslerinin
derinden gelmesi

* Diyastolik kan basinci artisi, kardiyak output
azalmasi

*  Pnomomediastinumda daha sik olmak Uzere deri
alti amfizemi

Tansiyon pnémotoraksta buyik cocuklarda ve
eriskinlerde ise perkisyonda hiperrezonans, trakeal
sift ve boyun venlerinde belirginlesme de gdzlenir.
Kesin tani yontemi akciger grafisidir.

Kardiyomiyopatilerin klinik semptomlar, hastaligin
hemodinamik ozellikleri, baslangic yasi ve dogal
seyiri yonunden homojen degildir. Klinik bulgular ani
degil, daha ¢ok yavas progresyon gosteren bir seyir
izler. Dilate kardiyomiyopatide semptomlar, Nefes
darligl, beslenme guglugl, gelisme geriligidir. Takipne,
tasikardi, hepatomegali, 6dem gorulebilir. Goégus
filminde kardiyomegali, pulmoner vendz konjesyon,
pulmoner 6dem saptanabilir. Hiperrezonans alinmaz.

Masif hemotoraksta ani solunum sikintisi ortaya gikar
ancak hiperrezonans degil, matite alinir. Kalp sesleri
derinden gelir, solunum sesleri bilateral cok az alinir
veya hi¢ alinmaz. Trakeal sift ve boyun venlerinde
belirginlesme de beklenmez.

Kalp yetmezliginde miyokardial performansin
bozulmasina bagll olarak; Tasikardi, terleme, kalbin
genislemesi, bluyume geriligi, soguk ekstremiteler,
Pulmoner venéz konjesyona bagl olarak; Takipne,
efor dispnesi, kronik  kuru oksuriik, ral, vizing, krepitan
raller, ortopne, Sistemik venéz konjesyona bagh
olarak; Hepatomegali, boyun venlerinde genisleme,
periferik 6dem gorultr. Bulgu ve semptomlar ani degil,vas
progresyon gosteren bir seyir icinde ortaya cikar.

Kalp tamponadinda hastanin genel durumu birden
bozulur, dispne ve tasikardi artar, venéz basin¢ artar,
tansiyon duser, kardiyak output duser, nabiz basinci
daralir. Hiperrezonans ve trakeal sift gérulmez. Hemen
perikardiyosentez ile sivinin bosaltiimasi gerekir.
Biradolesan veya geng eriskinde ani gelisen gogiis
agrisi ve solunum sikintist varliginda trakeal sift
varsa akla ilk gelmesi gereken hastalik Tansiyon
pnémotorakstr.

[Rodry cevap. £

14. On aylik bebek dogdugundan beri oksuruk, burun
akintisi, tekrarlayan st solunum enfeksiyonlar
nedeniyle getiriliyor. Oyklsiinden bir kez zatiirre
gecirdidi, anne ve babasinin akraba oldugu, 8
yasindaki kardesinin de tekrarlayan sintzit sikayetinin
oldugu ve polikistik bébrek hastaligiyla izlendigi
dgreniliyor. Fizik muayenede burun akintisi, seréz ofit,
akciger muayenesinde ral ve ronkusler saptaniyor.

Bu hasta igin en_uvqun tani asagidakilerden
hangisidir? (Ilkbahar 2015 Orijinal)

A) Primer siliyer diskinezi

B) Trakeotzofageal fistul

C) Konjenital lober amfizem
D) Humoral immtin yetmezlik
E) Gastroozefageal refli

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

Dogdugundan beri tekrarlayan pnémoni, otitis media dyktsi
olan, heriki akcigerinde bronsiektazi ve dekstrokardi saptanan
10 yasinda bir cocukta tanida oncelikle asagidakilerden
hangisi diiginulmelidir? (llkbahar 2015 BENZERI)

A) Kartagener sendromu B) Wiskott Aldrich sendromu
C) Konjenital lober amfizem D) Di George sendromu
E) Sandifer sendromu

Dogru cevap: A

Cikmig TUS sorularina
hakimiyetin 6nemi!!! Ayni
soru 2013'te pediatriden
gelmisti!!!




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 181

181.Elli yedi yasindaki erkek hasta ani baslayan yirtici tarzda gégiis agrisi ve sol bacak agrisi sikayetleriyle basvuruyor. Oykiisiinden
hipertansiyon tanisiyla takip edildigi ve ilaglarini dizensiz kullandigi 6greniliyor. Fizik muayenesinde nabzi 127/dakika, arteriyel kan
basinci 85/47 mmHg ve inspiriyumda sistolik arteriyel basingta 10 mmHg'den fazla disus saptaniyor. Oskiltasyonda kardiyak afuram
tespit edilmiyor ve kalp sesleri derinden duyuluyor. Hastanin sol alt ekstremitesinin soguk ve soluk oldugu belirleniyor, sol femoral
nabzi alinamiyor.
Bu hastada asagidakilerden hangisinin saptanmasi en olasidir?

A) Pulsus bisferiens

B) Pulsus parvus et tardus
C) Pulsus paradoksus

D) Pulsus alternans

E) Bifid pulse

Dogru Cevap:C

Soruda verilen su ifadeye
dikkat: "inspiriyumda
286 < TUM TUS SORULARI sistolik arteriyel basingta
10 mmHg'den fazla

PERIKARDITLER Laboratuvar Bulgulari: Hon
dusus"
Radyografide kalp gadir goriiniimiindedir. Ancak
1. Yatinca artan keskin ve batici goégls agrisi ile ates l;ors_tfn'l((tlf pelrlkart.jlt:tle bA:_(a'p normal  sinirlardadir, QOk net OIarak bu tanlml

yakinmasiyla getirilen 9 yasindaki erkek hastanin fizik BIAlEREY AT gRIRR. = ST
muayenesinde perikardiyal frotman saptaniyor. Elektrokardiyografi: Verml§lz )
E:_c;kard:yogtarafi "ek'l peri;;giit. dtamSI 'Leyl:@ + EKG'de elektiriki alternans vardir. Tdm Cevap aglk bir §ekllde
edilen hastanin gekiien 'sinde asagidaki derivasyonlarda voltaj dustklikleri gézlenir. .
bulgulardan hangisinin goriilmesi akut perikardit i : i 2 ¢ pUISUS paradOksus )
tanisini  digerlerinden daha fazla destekler? * Swvinin miyokarda yaptigi basi sonucu ST
(ilkbahar 2018 Orijinal) segmentinde ylkselme (ST elevasyonu) vardir.

:'_;:‘ A) Yiiksek voltajii QRS kompleksi « Ikinci hafta ST segmenti baskilanir iken, T dalgalari
_%. B) PR araliginda kisalma chr:]:rlzoelektnk dizeye iner, daha sonra tersine
© C) QT araliinda uzama '

B ; = - . . :

i~ D) QRS ekseninde saga kayma Yiiksek voltajli QRS kompleksi: Genellikle sol
= E) ST segmentinde yikselme ventrikil hipertrofisinde olur.

E Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi: PR araliginda kisalma: Ozellikle Wolff Parkinson

White sendromunda géralir
Akut perikarditli hastalarda asagidaki klinik ve laboratuvar

bulgularindan  hangisinin  goriilmesi  beklenmez? QT araliginda uzama: Ailevi olabilir yada hipokalsemi
(Ilkbahar 2018 BENZERI) gibi elektrolit bozukluklarinda goérllebilir. Torsades
A) EKG'de ST segmentinde yikselme depointes iligkili polimorfik VT nedenidir.

B) Perikardiyal frot . . B e
(5) T;gdzrkzrawom";;:|i QRS ekseninde saga kayma: Ozellikle Fallottetralojisi
D) Nabiz basincinda daralma gibi sag ventrikll hipertrofisi olan hastaliklarda gorulir.

E) Yaksek voltajli: QRS kompleksi Yenidoganda fizyolojik oldugu da unutulmamalidir.

Dogru cevap: E

Dogru cevap: E

Akut perikarditli hastalarda EKG’de en énemli 2. Perikard efﬁzyonunun tanisinda en__vararll

bulgu g6giis derivasyonlarinda ST segment laboratuvar yéntem asagidakilerden hangisidir?

elevasyonudur. Ayrica QRS voltajlarinda azalma, (Sonbahar-93)

;ff;dz kzrd/y 7meg’all Igs‘:lr:lug a,;”z‘sk olaga'l-,( bd': A) Ekokardiyografi B) Elektrokardiyografi
A SMIMITAS: S PAIRCORAUS ¥e s C) Anjiyokardiyografi D) Telekardiyografi

basincinda daralma énemli bulgulardir.
Akut Perikardit

E) Fonokardiyografi

Perikard eflizyonlarinda en kolay ve hizh tani
Klinik Bulgular: koyma yontemi pgrikard bosluklarr arasindaki sivi
2 artisini kolayca gosteren ekokardiyografidir.

* Perikardial agri ilk bulgusudur. Agr sol omuza ve
sirta yayilir, sirt (istl yatarken siddeti artar, hasta

oturup one egilince azalir.

Perikardial efiizyon tanisinda;
EKG

Telekardiyografi
Oskdltasyon bulgular
Ekokardiyografi kullanilir.

« Ates, oksurlk, dispne, tasikardi, abdominal agri,
kusma olusabilir.

«  Olim korkusu vardir, terleme olur, sistolik basing
diiser, nabiz basinci azalir. Ekokardiyografi, perikardiyal efizyonun tanisinda en

yararl olanidir. Normalde perikardiyum epikardiyuma

yapisiktir. [ki tabaka, ekokardiyografide, normalde ince

bir gizgi ile ayrimis olarak gérulir. Perikardiyal efuzyon

var ise, epikardium ile perikardiyum arasinda ekosuz,

* Perikard eflizyonu nedeniyle kalp sesleri derinden
gelir.

* Boyun venlerinde dolgunluk vardir ve nabiz basinci

KI|n|k B|I|mler 181 soru temiz bir alan tesbit edilir.
Tidm Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikl Dogru cevap: A
Sayfa 286 T s e
3. Asagidakilerden  hangisi akut  perikarditin
kaybolur. klinik belirti ve bulgularindan biri deg@ildir?
+ Pulsus paradoksus, kalp tamponadinin 6nemli (Sonbahar 2017 Qrijinal)
bir gostergesidir. Inspiryum ve ekspiryum sirasinda A) Omuz ve boyuna yayilan gogus agrisi
olgllen sistolik kan basinglar arasindaki farkin B) Dispne
10 mmHg'yi gecmesi veya derin inspiryumda kan C) Pulsus paradoksus
basincinin 10 mmHg'dan daha fazla dismesidir. D) Hipertansiyon
E) Tasikardi




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 183

183.Yirmi yedi yasindaki erkek hasta, éksuruk ve kanli balgam sikayetleriyle acil servise basvuruyor. Fizik muayenesinde dinlemekle sol
altta belirgin bilateral ronkis ve solunum seslerinde kabalasma saptaniyor. Kontrastli toraks bilgisayarli tomografide bilateral
akcigerde yer yer infiltrasyon alanlari, sol akciger alt lob posteromedialde intraparankimal, kistik ve konsolide komponent alanlari
iceren lezyon saptaniyor. Lezyonun inen aorta kaynakli aberran arteriyel beslenmesinin oldugu tespit ediliyor.
Bu hasta i¢in en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Bronsiektazi

B) Trakeo

bronkomalazi

C) idiyopatik pulmoner fibrozis
D) Bronkopulmoner sekestrasyon
E) Lober amfizem

Dogru Cevap:D

Klinisyen Tum TUS Sorulari

PEDIATRI p 307

Ozellikle siit ¢ocugu olmak (izere herhangi bir
¢ocukta tekrarlayan stridor (ozellikle bifazik)
ve hisilti ataklan var ve bronkodilatér + steroid
tedavisine iyi yanit alinamiyorsa ayirici tanida
Oncelikle ddsiiniilmesi gereken tani vaskdiler
halkadir. Ozellikle stridor olayin sadece akciger
sorunu olmadigini ve orta hava yolu obstriiksiyon
varhigini da gésterdiginden tanida énemlidir.

Arkus aortayl olusturan embriyonik  yapilarin
involusyonundaki anormallikler nedeni ile olusan
vaskiiler halkalar cocukluk ¢aginda trakea ve
6zofagusu sikigtirarak stridor, solunum zorlugu ve
yutma gti¢liigli gibi semptomlara neden olmaktadir.
Hastalarda baryumlu 6zofagus grafisi, ekokardiyografi,
manyetik rezonans  goruntileme, bronkoskopi,
anjiyografi gibi yontemler ile taniya gidilebilir.

Cift aortik ark

Komplet vaskiiler halka anomalileri iginde en sik
goriilenidir.

« B aryumlu 6zefagus grafisinde, postero-anteriyor

pozisyonda bilateral basi vardir. Lateral grafide
posteriyordan basi vardir. Anterior trakeada
kompresyon vardir

3. aydan once solunum sikintisi baslar. Yutma
guglagu vardir

Burunda yabanci cisim o6zellikle burundan gelen
kotu koku ile taninir.

Astimda inspiratuvar stridor degil, ekspiryumda uzama
ve ekspiratuvar hisilti sesi duyulur, bronkodilator ve
inhale steroid tedavisinden fayda gorar.

Allerjik rinit esas olarak daha buyik yas gruplarinda
ve adolesan dénemde gorilir. Bu yasta beklenen bir
tani degildir.

Dogru cevap: C

10.

Bes aylik bebek; bir ayliktan beri gurdltdld solunum,
hisilti, dkslrlk, apne ve siyanoz ataklan sikayetleri
ile getiriliyor. Aileden alinan oykiden, basini geriye
attiginda gurQlitala solunumun azaldigr 6greniliyor.
Baryumlu o©zofagus grafisinde ozofagusta basi
bulgusu saptaniyor.

Bu hasta igin en_olas| tani asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2023)

A) Kistik fibrozis

B) Primer siliyer diskinezi
C) Vaskdler halka

D) Trakeotzofageal fistll
E) Konjenital lober amfizem

Cocukluk ¢aginin solunum yolu anomalileri ¢ok
erken yasta bulgu verirler ve genellikle gec tani
aldikiari igin gereksiz ilag kullanimy siktir. O ylizden
erken taninmalari ¢ok sey degistirir. Vaskdler
halkalar i¢in ise her zaman gériilmese de ¢ok
onemli bir ipucu vardir: solunum sikintisi ve yutma
glicliigiiniin birlikte olmasi.

Embriyolojik hayatta dérdinci faringeal ark iki adettir.
Biri involusyona ugrarken digeri eriskin hayattaki aortik
arkimizi meydana getirir. Bu involisyondaki yetersizlik
anormal kitlesel bir yapinin ortaya cikmasina neden

olur. Bu anomalilere vaskiler halka denilir. Bu yapi
genellikle hem 6zefagusa hem trakeaya basi yaptidi
icin gogunlukla hem yutma gug¢ligi hem solunum
sikintisi birlikte gérilir. Inspiratuvar stridor tipiktir.
Ozefagusun ugradigi basi baryumlu ézefagus
grafisinde gosterilebilir.

Konjenital  lober amfizemde dodar dogmaz
solunum sikintisi olur ancak 6zefagusa basi olmaz.
Trakeotzefageal fistil tekrarlayan  aspirasyon
pnémonileriyle karakterizedir. Kistik fibroz tekrarlayan
Ust ve alt solunum yolu enfeksiyonlari ve ekzokrin
pankreas yetmezligine bagl buyime gelisme geriligi
ile karakterizedir. Primer siliyer diskinezide ise
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlarina ek olarak
dekstrokardi veya situs inversus tipiktir.

Dogru cevap: C

11. Asagidaki akciger gelisim anomalilerinden
hangisinde etkilenmis akciger alanini besleyen
ve siklikla aortadan ayrilan ayri bir arter vardir?
(ilkbahar 2024)

A) Pulmoner sekestrasyon

B) Konjenital lober amfizem

C) Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
D) Pulmoner hipoplazi

E) Bronkojenik kist

Klinik Bilimler 183. soru
Tam Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikil
Sayfa 307

Pulmoner sekestrasyon arterini direkt sistemik
dolagimdan alan, embriyonik, kistik, fonksiyon
gormeyen ve normal fonksiyon goéren akcigerden ayri
olan bir akciger dokusudur.

Sekestre akciger dokusu fetal yapida, kistik, organize
olmayan vyapilar igerdiginden, histopatolojik olarak
normal akiger dokusundan kolayca ayrilir. %90 sol alt
akciger alanindadir. Sekestre lob, solunum sistemine
veya gastrointestinal sisteme fistilize olabilir. Solunum
sikintisi, persistan wheezing, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlari, akciger apseleri gorulebilir. Tanida
bronkografiler ile normal yolla dolmayan brons
yapisi gorulir. Aortografilerde sekestre dokunun
sistemik dolasimdan beslendigi gosterilir. Tedavide
cerrahi yaklasim ile sekestrasyon dokusu gikarilir.
intralober tipte saglam akciger dokusu ile ayrim
yapilamadigindan, lobektomi uygulanmalidir.

Dogru cevap: A

12. Ug aylik bir bebekte cekilen akciger grafisinde yelken
goruntiminde 6n mediastinal kitle saptaniyor.

Bu bhebek i.cin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir? (llkbahar 2002)

A) Rabdomyosarkoma B) Persistan timus
C) Ozefagus duplikasyonu D) Lenfoma
E) Noroblastom

Yendiogan ve infantlarda persistan timus akciger
grafilerinde yelken goriiniimii yapabilir. Bu bulgu
normalin bir varyantidir ve zamanla timus ivolue
oldukga bu gdélge kaybolur.

Pediatrik
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ILGILi NOTLAR

Sorunun keyword'lerine
bakalim:

-Akciger sol alt lobda kitle
var

-Aortadan besleniyor
-Komplikasyon olarak
enfekte oluyor

Cok net bir sekilde
herseyiyle yazmigiz
Kolayca pulmoner
sekestrasyon cevabini
bulabiliyoruz




Orijinal Soru: Klinik Bilimler 185

185.0tuz dort yasindaki kadin hasta hipofiz makroadenomu nedeniyle transsfenoidal yolla opere ediliyor. Ameliyat sonrasi hastanin idrar
cikisinda artis (400 mL/saat) gozleniyor. Idrar tetkiklerinde ozmolarite 100 mOsm/kg, dansite 1.002 bulunuyor. Serum ozmolaritesi
normal ve serum sodyum dizeyi 153 mEq/L saptaniyor.
Bu hastada gelisen tabloya asagidakilerden hangisinin neden olmasi en olasidir?

A) Diabetes insipidus

B) Diabetes mellitus

C) Serebral tuz kaybettirici sendrom

D) Uygun olmayan antiditretik hormon salinimi
E) Pontin demiyelinozis

Dogru Cevap:A

Klinisyen Tum TUS Sorulari

eksikligine bagl santral adrenal yetersizlik, LH-FSH
eksikligine bagh gecikmis puberte (hipogonadotropik
hipogonadizm) goérulmektedir.

Panhipopituitarizmin yenidogan dénemindeki bulgulari:
- Solunum sikintisi ve apne
Neonatal kolestaz (direkt hiperbilirubinemi ve
uzamis sarilik)
- Mikropenis (penis boyunun <2 cm olmasi) ve
inmemis testis
- Hipoglisemi

Panhipopituitarzmi  olan  yenidogan bebeklerin
boylari normaldir. Clnki fetal blylimede blytume
hormonundan ¢ok insulin gérev almaktadir.

Ayinci tanida diisiiniilebilecek hastaliklardan:

Galaktozemide kolestaz ve hipoglisemi gorulebilmekle
birlikte inmemis testis ve mikropenis beklenmez.

Bilyer atrezide sadece kolestaz beklenir, hipoglisemi
ve mikropenis beklenmez.

Kallmann sendromu ve Klinefelter sendromunda
ise hipogonadizme bagdll mikropenis goérilmesi
beklenir, hipoglisemi ve kolestaz beklenmez.

Dogru cevap: A

4. Bes aylik erkek bebek ug aydir yetersiz kilo artisi,
kusma, huzursuzluk ve 6zellikle gece olan ates ataklar
nedenleriyle getiriliyor. Fizik muayenesinde boyunun
Uglncl persentilde ve vicut agirhginin Gglnel
persentilin altinda oldugu saptaniyor. Laboratuvar
incelemelerinde; idrar dansitesi 1005, idrar sedimenti
normal, serum sodyumu 155 mEq/L (134-144),
potasyumu 4,1 mEg/L (3,5-5,6), kloru 111 mEg/L (98-
106), kan ure azotu 13 mg/dL (5-18), kreatinini 0,35
mg/dL (0,03-0,50), urik asiti 8 mg/dL (1,8-5,0), idrar
osmolalitesi 120 mOsm/kg, kan osmolalitesi 310
mOsmvkg olarak saptaniyor.

Bu hastadaki en_olas| tan asagidakilerden
hangisidir? (Sonbahar 2021 Orijinal)

A) Bartter sendromu

B) Uygunsuz ADH sendromu
C) Gastrotzofageal refll

D) Diabetes insipidus

E) Kistik fibrozis

Bu soru, baska bir hoca tarafindan séyle de sorulabilirdi:

Diabetes insipidusta asagidaki laboratuvar bulgulanndan
hangisinin gorilmesi en az olasidir? (Sonbahar 2021 BENZERI)

A) Hipernatremi

B) Hiponatremi

C) Disuk idrar osmolalitesi
D) Yiksek kan osmolalitesi
E) Diisiik idrar dansitesi

Dogru cevap: B

Diabetes insipidusun tipik semptomu poliiiri-
polidipsi olsa da Ozellikle kiigiik bebeklerde
farkli klinik ile karsimiza gelebilmektedir. Boyle
bir hastada, kan osmolalitesi yiiksek iken idrar
osmolalitesi disiik olan hastalik dersek tani daha
kolay agiga kavusur...

Klinik Bilimler 185. soru
Tum Tus Sorulari Pediatri 1. Fasikul
Sayfa 411

Diabetes insipidus (Di):

* Arginin vazopressin (AVP) sentez-saliniminda
bozukluk veya bobrek toplayici kanallarinda
AVP-hassas epitel hucrelerinde hormona
cevabin bozulmasi nedeniyle ortaya gikar.

*  Polidipsi ve polilri belirleyici sikayetler olmasina
karsin hastalar cogunlukla dehidratasyon
tablosu ile basvurur.

+ Bebeklerde cogunlukla irritabilite, emme

bozuklugu, gorme bozukluklari, gelisme geriligi,

aralikll ates yukselmesi vardir.

« Idrar volumi artmistir.

« idrar acik renkli ve dansitesi 1001-1005
arasindadir.

« idrar osmolalitesi her zaman plazma
osmolaritesinden diistliktir.

+ Ciddi dehidratasyon tablosunda bile idrar
densitesi 1010’un lizerine, osmolalitesi de
300’lin lizerine ¢ikmaz.

* Bobrek fonksiyon testleri normaldir.

+ DI hastalarinda su kisitlama testi sonrasi plazma
osmolaritesi 300'Un Uzerine ¢ikar, ancak idrar
osmolalitesi 300U agsmaz (Uosm/Posm <1).

Bartter sendromu, konjenital klor kanal defekti sonucu
hipopotasemik hipokloremik metabolik alkaloza neden
olur.

Uygunsuz ADH sendromu, vazopressinin kontrolstz
salinimi sonucu ovolemik hiponatremi ile karsimiza
gelir. Plazma osmolalitesi dusuk, idrar osmolalitesi
normal-ylksektir.

Gastrodzefageal reflii ve Kistik fibrozis de Bartter
sendromu BENZERI elektrolit bozukluklarina neden
olurken kan osmolalitesinde vyikseklik ve idrar
osmolalitesinde dusuklik beklenen bulgular degildir.

Dogru cevap: D

5. Asagidakilerden hangisi santral diabetes insipidus

nedenleri arasinda yer almaz? (Ilkbahar 2000)

A) Travma

B) Kraniofaringeoma

C) Vazopressin reseptor eksikligi
D) Langerhans hcreli histiositoz
E) Pineal bélge germinomu

Antidiiiretik hormonun ya salgilanma bozukiugu ya
da etki gésterememesi diabetes insipidus olarak
tanimlanir. Hormonun salgilandigi yer ile etki ettigi
organ ve tabiiki aracilik eden reseptorii bilindigi
takdirde ¢cok kolay bir soru.

ADH (Vazopressin) hipotalamusun  supraoptik
nukleusunda sentezlenir. Aksonal tasinmayla arka
hipofize gelir. ADH salgilanmasinda bozukluk varsa
Santral Diabetes insipidus gelisir.

ADH V2-reseptérleri ve cAMP yoluyla distal ve
kollektor tubdllerden suyun geri emilimini artinir.
Toplayici kanallardaki vazopressine yanit veren su
kanali akuaporin 2'dir. ADH’nin bébrede etkisinde
veya suyun geri emilmesinde problem varsa
Nefrojenik Diabetes insipidus gelisir.
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