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PEDIATRI YDUS DENEM 2

1- 4 aylk bir infantin poliklinik kontroliinde, bas boyun muayenesinde parmak uglari paryeto oksipital
bblgeye bastirildiginda ¢gokme meydana geliyor. Asagidaki hastaliklardan hangisinde bu bulgu en az
olasidir?

A) Rasitizm

B) Hipofosfatazya

C) Sfiliz

D) Hidrosefali

E) A hipervitaminozu

2- 40 hafta 4700 gr olarak dogurtulan bir yenidogan takibinde konvulziyon nedenli yenidogan yogun
bakim Unitesine aliniyor. Fizik muayenesinde omfalosel, makroglossi ve hepatosplenomegali saptanan bu
yenidogan ileri donemde asagidaki hastaliklardan hangisi icin taranmalidir?

A) Prader Willi sendromu

B) Silver Russel sendromu

C) Renal amiloidozis

D) Willms timori

E) Hirschpung hastaligi

3- 5 ginlik 1600 gr erkek yenidogan respiratuar distress sendromu nedenli mekanik ventilatorle
solutulduktan sonra ekstiibe ediliyor, izleminin 24. Saatinde, tansiyon 70/20 mmHg olguliyor, kan
gazinda CO2 retansiyonu saptanan hastada, asagidaki uygulamalardan hangisi en dogrudur?

A) Kafein tedavisi

B) Prostoglandin E2 uygulamasi

C) Endotrakeal entbasyon

D) indometazin uygulamasi

E) CPAP ile solutulmasi

4- 31 hafta 2300 gr preterm eylem nedenli sezeryanla dogurtulan yenidogana dogumdan 48 saat 6nce
betametazon tedavisi uygulanmistir, dogumla birlikte solunum yetmezligi gelismesi lizerine yenidogan
yogun bakim Unitesine alinan bebegin kan gazinda respiratuvar asidoz, akciger grafisinde hava
bronkogramlari ve buzlu cam manzaras saptanmasi Gizerine postnatal siirfaktan uygulanmistir. Bu hastada
asagidaki komplikasyonlardan hangisinin gelisme riski en fazladir?

A) Respiratuar Distress Sendromu

B) Bronko pulmoner displazi

C) Nekrotizan enterokolit

D) intraventrikiiler kanama

E) Sepsis
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5- Asagidaki hastalik kardiyak bulgu eslestirmelerinden hangisi yanlistir?
METABOLIK HASTALIK KARDIYAK ETKILENME

A) Refsum hastalgi Aritmi

B) Hurler sendromu Kapak yetmezligi

C) Fabry hastahgi Perikardit

D) Norofibramatozis Pulmoner darhk

E) Alkaptonri Ateroskleroz

6- Asagidakilerin hangisinde ejeksiyon kligi isitilmez?

A) Aort darhg

B) Fallot tetralojisi

C) Trunkus arteriosus

D) Pulmoner kapak darhgi

E) Buyuk arter transpozisyonu

7- Shone kompleks (sendromu) asagidakilerden hangisini tanimlar?

A) Sol kalbin obstriiktif lezyonlari

B) Pulmoner sekestrason + parsiyel pulmoner ven6z déniis anomalisi

C) Radius anomalisi + ASD birlikteligi

D) Supravalvuler aort stenozu + mental retardasyon

E) Supravalvuler pulmoner stenoz + kolestaz

8- Santral siyanozu olan bir yenidoganin, fizik muayenesinde sol sternum alt kenarinda multipl klik ve

holosistolik Gftriim, gallop ritmi saptaniyor. EKG’sinde sag dal blogu, sivri ve genis p dalgalari ile beraber
PR mesafesinde uzama olan bu bebekte en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A)
B)
Q)
D)
E)

O-
A)
B)
Q)
D)
E)

Truncus arteriosus

L- BAT

Cift cikish sag ventrikal

Parsiyell pulmoner vendz doniis anomalisi
Ebstein anomalisi

Asagidaki hastaliklardan hangisinde sadece canli bakteriyel agilar kontrendikedir?
Di-George sendromu

IgA eksikligi

Wiskott-Aldrich sendromu

Myeloperoksidaz eksikligi

X'e bagl agamaglobulinemi

10- Asagidakilerden hangisi imminkompetant hastalarda invaziv pnémokok enfeksiyonu igin risk grubu
icinde degildir?

A)
B)
Q)
D)
E)

Nefrotik sendrom
Kokhlear implant
Aspleni

BOS kacagi
Dermatomyozit
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11- Meningokoksemideki kotli prognoz kriterlerinden hangisi daha agir ve daha hizli ilerleyen hastalig
disindlirmez?

A) Hipotermi

B) Asiri hipertermi

C) Menenijit yoklugu

D) Yuksek sedimantasyon diizeyi

E) Purpura fulminans

12- Bir glin 6nce birlikte oynadiklari arkadasinin sugigegi ¢ikarmasi lizerine hastaneye getirilen ve daha
once sucicegi gecirmedigi ve sucicegi asisi olmadigl 6grenilen bir cocukta asi yapilmasi ile ilgili olarak
asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

A) Asi temastan sonraki ilk 24 saatte yapilmazsa korumaz.

B) Asinin yapilmasi temastan sonraki ilk 48 saatin sonuna kadar ertelenebilir.

C) Asinin temastan sonraki ilk 5 glin icinde yapilmasi koruyucu olabilir.

D) Asinin yapilmasi temastan sonraki 10. giine kadar ertelenebilir.

E) Asiyapilmasi koruyucu degildir.

13- Asagidaki mikroorganizmalardan hangisinde havayolu ile bulas 6nlemleri alinmasi gerekir?
A) influenza
B) Coronavirls

C) Rubella
D) Rubeola
E) RSV

14- 14 vyasinda bir geng kiz kas agrisi ve idrar renginde koyulasma yakinmalariyla poliklinige basvuruyor.
Ovykisiinden 1 aydir araliklarla yiikselen ates, halsizlik, kas ve eklemlerinde agri, son on giindiir 6ksiiriik ve
iki gindlr idrar renginde koyulasma oldugu; ayrica 4 aydir diizelmeyen siniziti ve aralikh burun
kanamalarinin oldugu 6greniliyor. Fizik muayenede sol lateral malleol yakininda palpabl purpurik nodiil,
her iki ayak bilegi ve sol el parmaklarinda sislik ve agri gézlenen hastanin solunum sayisi 34/dakika olarak
ve burun kanadi solunumu saptaniyor. Bu hasta igin dncelikle asagidakilerden hangisi distintulmelidir?

A) Henoch-Schonlein purpurasi

B) Sistemik lupus eritematozu

C) Poliarteritis nodosa

D) Granllomatoz polianj

E) Eozinofilik graniilomatoz polianjitis

15- Asagidaki klinik-laboratuvar bulgularindan hangisi Kawasaki Hastaligi’'nda kotu prognostik
kriterlerden biri degildir?

Notrofili

A) Transaminaz yuksekligi

B) Hiponatremi

C) Hipoalbuminemi

D) Trombositoz
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16- Yiz,alin,kafasinda lineer lezyonlar (coup de sabre) asagidaki hastaliklardan hangisinin
siniflandirilmasinda yer almaktadir ?

A)Cogan sendromu

B)Sistemik lupus eritematozus

C)Sjogren sendromu

D)Juvenil dermatomiyozit

E)Skleroderma

17- Asagidaki hastaliklardan hangisinde ¢olyak hastaligl taramasi 6nerilmez?
A) Hashimato tiroiditi

B) Down sendromu

C) Selektif Ig A eksikligi

D) Hirschpung hastaligi

E) Williams sendromu

18- Asagidakilerden hangisi cocuklardaki kabizlik nedenlerinden biri degildir?
A) Kistik fibrozis

B) Hipotiroidi

C) Colyak hastalig

D) Diabetes insipidus

E) Hipokalsemi

19- Asagidaki konjenital ishal nedenlerinden hangisi bazolateral glukoz tasinmasindaki defekt sonucu
gelisir?

A) Mikrovillus inkilizyon hastalign

B) Fanconi-Bickel sendromu

C) Lizinlrik protein intoleransi

D) Akrodermatitis enteropatika

E) Triptaz eksikligi

20- Asagidakilerden hangisinin Wilson hastaliginin tedavisinde yeri yoktur?
A) Dimerkaprol

B) D-penisilamin

C) Cinko silfat

D) Trientin hidroklortr

E) Potasyum sulfit

21- 15 yasinda bir erkek ¢ocuk Ust solunum yolu enfeksiyonunu takiben viicutta sislik, az miktarda koyu
renkli idrar yapma yakinmalariyla poliklinige basvuruyor. Kan basinci normal, g6z kapaklarinda, pretibial
bolgede 6dem ve asit saptanan hastanin laboratuvar incelemesinde idrarda (+3) proteiniri, hiyalen
silendirler, 2-3 eritrosit; serumda kreatinin dizeyi 0.5 mg/dL, albiimin diizeyi 2 g/dL ve kompleman C3
dlzeyi 60 mg/dL olarak saptaniyor

Bu ¢ocuk icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Membranoz nefropati

B) Membranoproliferatif glomerilonefrit

C) Minimal lezyon hastalig
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D) Fokal segmental glomeritiloskleroz
E) Alport sendromu

22- Miadinda 3500 gr NSVY dogan bir yenidoganin dogumdan hemen sonra yapilan muayenesinde genis
mesane ve palpable bébrekler tespit edilmesi lizerine takibinde yapilian VSUG da Uretrada obstriiksiyon
ve proksimalinde Uretra, Ureter ve bobrek dilatasyonu saptaniyor bu hstada en olasi tani asagidakilerden
hangisidir?

a. UP darlikta obstriiksiyon

Posterior Uretral valv

Nefronoftizi

Toplayici sistemde duplikasyon

Atnali bobrek

®oo o

23- Asagidakilerden hangisi Renal tibuler asidoz yapan hastaliklarla ilgili olarak dogru degildir?
A) Proksimal renal tibdler asidozda hipositratiiri vardir.

B) Distal renal tibiler asidozda idrar Ph >5.5 ‘dir

C) Gitelman Sendromunda hipokalsemi saptanir, plazma renin seviyesi normal seviyededir.
D) Tip IV Renal tibliler asidozda hperkalemi saptanir.

E) Distal renal tlibiler asidozda nefrokalsinozis saptanir.

24- 9 yasinda bir kiz cocugunda hafif mental gerilik saptanmistir. fizik muayenesinde viicut agirhgr >95p
ve 5. metakarpal kemikte kisalik olan bu hastanin tanisinin konmasinda asagidakilerden hangisi ilk etapta
en degerlidir?

A) ALP

B) Potasyum

C) Kalsiyum

D) Urik asit

E) T3

25- 2 yasindaki bir erkek cocukta hipoglisemi aninda idrar ketonu negatif saptanmistir. Bu hastada
asagidakilerden hangisi en az olasidir?

A) Yag asidi oksidasyon defekti

B) Galaktozemi

C) Hiperinsilinizm

D) Glikojen depo hastalig

E) Herediter fruktoz intoleransi

26- Protein enerji malnutrisyonunun hangi formunda boy uzamasi daha fazla etkilenir?
A) Marasmus

B) Kwasiorkor

C) Marasmik-kwasiorkor

D) Mineral eksikligi

E) Esansiyel aminoasit eksikligi
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27- 8 yasindaki bir kiz cocugunun boy sapmasi -3.20 SD olarak saptanmistir. Fizik muayenesinde
abdominal yaglanma ince ekstremiteler yuvarlak yiiz dikkat cekicidir. Oykiisiinde dért kez pnémoni
nedeniyle hastanede yatirildigi 6grenilmistir. Serum Blylime hormonu yiksek saptanmistir bu hastada
olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Kowarski sendromu

B) IGF1BP3 eksikligi

C) Blyume hormonu reseptor direnci

D) Stat5b mutasyonu

E) Acid-labile subunit defekti

28- 3 aylik erkek bebekte mikropenis ile birlikte hipoglisemi , hipernatremi ve hipopotasemi tespit
edilmistir hipotansiyonu olan Serum kortizol seviyesi disiik olan hastada en olasi tani asagidakilerden
hangisidir?

A) 11 Beta Hidroksilaz eksikligi

B) 17 hidroksilaz/17.20 liyaz eksikIgi

C) 5 alfa rediktaz eksikligi

D) 3 beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi

E) 21 alfa hidroksilaz eksikligi

29- 46 XX kromozomal yapisina sahip dis genitalyasi kiz ile uyumlu bir yenidoganda Bipotansiyel gonaddan
farklilasma esnasinda asagidaki genlerden hangisinde defekt olma ihtimali en az olasidir?

A) SOX-9

B) SRY

C) PAX-6

D) WT-1

E) SF-1

30- 11 yasinda boy kisaligi nedenli takipte olan kiz hasta poliklinige kontrole geliyor. Boyu -2 SDS, agirligi
-2 SDS olan hastanin hedef boyunun -1 SDS ve Fizik muayenede Telarsin olmadigi saptaniyor. Kemik yasi
9 yas ile uyumlu olan bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Laron hastalig

B) Malnutrisyon

C) Hipotiroidi
D) Konstitlisyonel boy kisalgi
E) GH eksikligi

31- infant déneminde direncli konviilsiyon ve mikrosefali bulgulari ile basvuran kan glukozu normal iken
BOS glukozu disik saptanan hastada hangi metabolizma bozuklugu akla gelmelidir?

A) Molibden kofaktor eksikligi

B) Nonketotik hiperglisinemi

C) GLUT-1 eksikligi

D) GLUT-2 eksikligi

E) Glikojen depo hastaligi tip 1



32-
A)
B)
C)
D)
E)

33-
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Asagidaki metabolizma hastaliklarindan hangisinde cilt bulgusu goriilme olasiligi en azdir?
Fenilketonri

Tirozinemi tip Il

Prolidaz eksikligi

Fabry hastalig

Kreatin eksikligi

34 hafta prematiire dogum o6ykilsu olan bir erkek yenidogan takibinin 5. gliniinde , kan gazinda

metabolik asidoz ile birlikte kan amonyak seviyesi 1700 mikromol/L olarak saptanmis idrarda orotik asit
seviyesi normal olarak degerlendirilmistir. Bu hastada en olasi tani asagidakileden hangisidir?

A)
B)
Q)
D)
E)

34-

Akgaagag surubu hastahg
Yenidoganin gegici hiperammonemisi
Arginosuksinat liyaz eksikligi

Orotik asidiri

N- asetilglutamat sentetaz eksiklgi

5 ginlik yenidogan sarilik nedenli poliklinipe basvuruyor, kan gazinda metabolik asidoz tespit edilen

hastanin, kanda 5-oksiprolin seviyesinin yiksek oldaugu saptanmistir. Bu hastada en olasi tani
asagidakilerden hangisidir?

A)
B)
Q)
D)
E)

35-
A)
B)
)
D)
E)

36-
A)
B)
C)
D)
E)

37-

Prolidaz eksikligi
Metilmalonik asidemi
izovalerik asidemi
Piroglutamik asidemi
Propiyonik asidemi

Asagidaki hastaliklardan hangisi Fankoni sendromuna neden olmaz?
Von-Gierke hastaligi

Wilson hastalig

Tirozinemi tip 1

Lizlinirik protein intoleransi

Lowe sendromu

Asagidaki metabolik hastaliklardan hangisinin genetik gegisi digerlerinden farkhdir?
Hunter hastalig

Ornitin transkarbomilaz eksiklgi

Danon hastahgi

Hawkinsuri

Adrenol6kodistrofi

Asagidaki ilaglardan hangisi cocuklarda kronik allerjik rinit tedavisinde kullanilmaz?

A) inhale kortikosteroidler

B) Lokotrien reseptdr antagonistleri
C) Antihistaminikler

D) immiinoterapi

E) Nazal dekonjestan
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38- Asagidakilerden hangisi herediter anjiyoodem tedavisinde kullanilmaz?
A) C1 inhibitor konsantresi

B) Taze donmus plazma

C) Kortikosteroidler

D) Epsilon amino kaproik asit

E) Androjenler

39- Astim 6ngori indeksine gore, asagidaki kriterlerden hangisi kiigiik ¢ocuklardaki astimin ilkokul ve
sonrasinda da devam edecegini belirlemede kullaniimaz?

A) Ailede astim

B) Total Ig E seviyesi

C) Atopik dermatit

D) Allerjik rinit

E) Besin allerjisi

40- Asagidakilerden hangisi Atopik dermatitin komplikasyonlarindan biri degildir?
A) Egzema herpeticum

B) Egzema vaccinatum

C) Eksfoliatif dermatit

D) Eritrodermi

E) Katarakt

41- Asagidakilerden hangisi Ig E aracili besin alerjisidir?
A) Coliak hastalig

B) Besin protein iliskili enteropati

C) Oral alerji sendromu

D) Laktoz intoleransi

E) Allerjik proktokolit

42- Asagidaki kombine immiin yetmezliklerden hangisinde kemik bulgulari, kostalarda kadehlesme
iskelet anomalilerinin olma olasiligl en fazladir ve lenfopeni belirgindir?

A) Piirin nikleozid fosforilaz eksikligi

B) Adenozin deaminaz eksikligi

C) Wiscott-aldrich sendromu

D) Artemis defekti

E) Yaygin degisken immin yetmezlik

43- 8 yasinda kaba yliz gérinim olan bir kiz gocugunda tekrarlayan alt tist solunum yolu enfeksiyonu ile
birlikte viicudunda dermatiit ve cildinde abseler oldugu 6greniliyor, tekrarlayan kirik nedenli 3 kez
hastanede yatirilarak izlenen bu hastada en olasi tanisi asagidakilerden hangisidir?

A) Osteogenezis imperfecta

B) IPEX sendromu

C) Omenn sendromu

D) Hiper Ig E sendromu

E) Hiper Ig M sendromu
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44- Asagidakilerden hangisi otoimmiin lenfoproliferatif hastalik icin dogru degildir?
A) Kronik persistan veya rekiirren lenfadenopati

B) Hepatomegali, splenomegali

C)CD 3T lenfositlerinin tGzerinde , CD 4, CD 8 koreseptor yoklugu neticesinde gelisir.
D) Hipogammaglobulinemi

E) Lenfositoz

45- 3 aylik tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu Oykisi olan hasta poliklinige ates, konvulziyon
yakinmasi ile bagvuruyor tam kan sayiminda absoli lenfosit sayisinda disuklik tespit edilen hastanin Ig
seviyeleri normal aralikta saptaniyor Urik asit seviyesi 0.9 mg/dl olan bu hastada en olasi tani
asagidakilerden hangisidir?

A) Non-ketotik hiperglisinemi

B) Dravet senrdromu

C) Sulfit oksidaz eksikligi

D) Adenozin deaminaz eksikligi

E) Plrin nikleotid fosforilaz eksikligi

46- 4 yasinda kiz hasta 2 haftadir devam eden ates yiksekligi el, ayak bilegi, dirsek ve dizinde kizariklik
agn sislik yakinmasinin oldugu 6grenildi. G6z muyenesinde (retrit tespit edilen hastada asagidaki
otoantikorlardan hangisinin pozitif olmasi g6z tutulumuyla ilgilidir?

A) Anti- PR3

B) ANA

C) Anti-CCP

D) RF

E) Anti jo-1

47- Asagidakilerden hangisi Kawasaki hastaliginin erken dénem bulgularindan degildir?
A) Gegici artrit

B) Steril piyiri

C) El ve ayaklarda soyulmalar

D) Myokardit

E) Agiz ici ve dudaklarda kizariklik

48- Asagidaki periyodik ates sendromlarinin hangisinde periorbital 6dem gorilme ihtimali en fazladir?
A) FCAS

B) CINCA

C) Muckle-Wells sendromu

D) TRAPS

E) FMF

49- Asagidakilerden hangisi Hendch - schonlein purpurasi icin dogru degildir?
A) Tekrarlama 6zelligine sahiptir

B) F XIlI eksikligine bagh hedef organlarda kanama vardir.

C) Bobrek mezengiumunda IgA birikimi gdzlenir.

D) Trombositopenik palpabl purpura gozlenir

E) inflamatuar géz hastaligina neden olabilir.
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50- Asagidakilerden hangisi May-Hegglin anomalisinde gorilir ve I6kosit cisimcigidir?
A) Heinz body

B) Dohle cisimcigi

C) Cabot halkasi

D) Papanheimer cisimcigi

E) Howell-jolly cisimcigi

51- 10yasinda kiz hasta anemi, sarilik yakinmasi ile polklinige bagvuruyor. Fizik muayende solukluk, sarilik
ve splenomegalisi olan hastanin . Laboratuvar sonuglarinda anemi, sarilik ve retikllositoz saptaniyor ve.
Coombs testi pozitif ¢ikiyor. Bu hastanin periferik yaymasinda gérinmesi muhtemel en olasi spesifik
eritrosit bozuklugu asagidakilerden hangisidir?

A) Hedef hiicre

B) Sferosit

C) Ekinosit

D) Akantosit

E) Ovalosit

52- 3 aylhk kiz hasta solukluk yakinmasi ile poliklinige basvuruyor. Fizik muayenesinde solukluk .
Laboratuvar tetkiklerinde anemi, makrositoz ve retikiilositopeni saptanmistir. Bu hastada en olasi tani
asagidakilerden hangisidir?.

A) Konjenital hipoplastik anemi

B) Scwachmann-Diamond Sendromu

C) Fankoni aplastik anemisi

D) Pearson Sendromu

E) Gegici eritroblastopenik sitopeni

53- Asagidaki hastaliklardan hangisinin tam kan sayiminda nétropeni en az olasidir?
A) Glikojen depo Tip1 A

B) Propiyonik asidemi

C) Metilmalonik asidemi

D) BARTH sendromu

E) Arjinosiksinik asidiri

54- 6 yasinda erkek hasta nobet gegirme ve bas agrisi yakinmasi ile bagvurdu. Yapilan incelemede serebral
venodz sinlis trombozu ve aPTT degerinde ylkseklik saptandi. Bu hastada en olasi faktor eksikligi hangi sikta
dogru olarak verilmistir?

A) Faktor VI eksikligi

B) Faktor IX eksikligi

C) Faktor X eksikligi

D) Faktor Xl eksikligi

E) Faktor X1l eksikligi

55- Faktor VI eksikligi ile karisma riski en yiksek olan vVWF hastaligi tipi asagidakilerden hangisidir?
A) Tip 1 vWH

B) Tip 2B vWH

C) Tip 2M vWH

D) Tip 2N vWH

10
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E) Tip 3 vVWH

56- Asagidakilerden hangisi gocukluk ¢agi maligniteleri igcin en az olasi risk meydana getirir.?
A) Norofibramatozis Tip 1

B) Rothmund Thompson sendromu

C) Paroksismal nokturnal hemoglobindiri

D) Patau sendromu

E) Klienefelter sendromu

57- Asagidaki eslestirmelerden hangisi dogru degildir?
A) Willms timori--- Cushingoid goriiniim

B) Retinoblastom --- Kemik iligi tutulumu

C) Rabdomyosarkom --- Proptozis

D) Willms timori ---- Tromboz

E) Noéroblastom ----- Hiperkalsemi

58- Asagidaki translokasyonlardan hangisinin ALL de prognoza etkisi yoktur?
A) t(10;14)
B) t(12;21)
C) t(8;14)
D) t(9;22)
E) t(4;11)

59- Asagidakilerden hangisi AML de kotl prognostik faktordiir?
A) Auer rod ile birlikte olan M1, M2 AML

B) M4 (Eos<%3)

C) M6 (eritrolosemi)

D) Down Sendromuna sekonder AML

E) (8, 21); t(15, 17) inv(16)

60- Asagidaki hastaliklardan hangisinde g¢ocukluk ¢aginda renal meddller karsinom gelisme riski en
fazladir.

A)  Willms timora

B) Noroblastom

C) Von Hippel lindau hastaligi

D) Orak hiicreli anemi tastyicilig

E) Parokismal noktiirnal hemoglobniri

61- 8 yasinda erkek hasta bas donmesi, kemik agrisi ve ¢ok sik idrara ¢itkma yakinmasi ile poliklinige
basvuruyor, tekrarlayan ates ve orta kulak iltihabi 6ykiisi olan hastanin fizik muayenesinde ciltte seboraik
dermatit ile uyumlu lezyonlar gozleniyor. kemik grafilerinde litik lezyonlari olan hastada en olasi tani
asagidakilerden hangisidir ?

A) Medilloblastom

B) Noroblastom

C) Ewing sarkomu

D) Langerhans hicreli histiyositozis

E) Kraniofarangiom
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62- 3 yasinda erkek hasta bogaz agrisi ve yiksek ates yakinmasi ile basvurdugu saglik merkezinde
antibyotik tedavisi baslanmasina ragmen 6 glindir devam eden ates yakinmasi ile poliklinige basvuruyor
Fizik muayenede tonsillerde hipertrofi , yumusak damakta petesiler bilateral anterior servikal
lenfadenopati,, splenomegali olan hastanin laboratuvarinda bisitopenisi ve hipofibrinojenemisi saptaniyor
bu hastanin ileri tetkiklerinde asagidakilerden hangisi en az beklenir?

A) Hiperferritinemi

B) Hipertrigliseridemi

C) Soluble IL-2 alfa zincir (CD25) artisi

D) Naturel killer hiicre aktivasyon artisi

E) Kemikiliginde hemofagositoz

63- Febril ndbet gegirmis bir hastada hangisinin varligi epilepsi gelisme riskini arttirmaz?
A) Norogelisimsel bozuklugun varhgi

B) Ailede febril konvilsiyon 6ykisi varlig

C) Ailede epilepsi 6ykisi varligi

D) Fokal komplike febril konviilzyon olmasi

E) Bir saatten kisa siiren ates sonrasi nobet olmasi

64- Asagidakilerden hangisi Néronal migrasyon kusurlarindan birisidir?
A)Ensefalosel

B)Korpus kallosum agenezisi

C)Diastometamyeli

D)Polimikrogri

E)Siringomyeli

65- 16 yasinda kiz hasta nébet sikayeti ile basvuruyor. Oncesinde tamamen saglkli olan hastanin 2
haftadir davranis degisikliginin ve uyku problemlerinin oldugu 6greniliyor. Muayenesinde agiz cevresinde
diskinetik hareketlerinin oldugu goriiliyor. Yapilan pelvik ultrasonografide over teratomu saptaniyor. Bu
hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Kearns-Sayre sendromu

B) Otoimmun ensefalit

C) Transverse myelit

D) Progresif miyoklonik epilepsi

E) Subakut sklerozan panensefalit

66- Asagidakilerden hangisi nérodejeneratif hastaliklardan birisi degildir?
A)Alexander Hastalig

B)Palizaeus-Merzbacher hastaligi

C)Noronal Seroid Lipofuksinozis

D)Spastik dipleji

E)Rett Sendromu

67- Asagidaki cocuklardan hangisinin gelisme geriligi agisindan degerlendirilmesi gerekir?
A) Bagimsiz yuriyemeyen 15 aylk bebek

B) Kitabin sayfasini ¢ceviremeyen 14 aylik bebek

C) Basit ciimleler kuramayan 18 aylik bebek

D) Emeklemeyen 6 aylik bebek
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E) Sirtlistl pozisyonda basini kaldiramayan 3 aylik bebek

68- Emmeme, tekrarlayan, kusma néromotor gelisme geriligi oldugu bilinen 8 aylik infant konvulziyon
yakinmasi ile acil servise basvuruyor. Hiskirir tarzda i¢ ¢ekme seklinde solunum paterni olan hastanin
takibinde MR da basal ganglionlarda simetrik tutulumla birlikte kanda laktik asidoz ve tiibulopti saptaniyor
Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

a) Noronal seroid lipofuksinozis

b) Kearn —Sayre sendromu

c) Non-Ketotik Hiperglisinemi

d) Subakut nekrotizan ensafolomyopati

e) MELAS

69- Friedreich ataksi tanili hastanin muayenesinde asagidaki bulgulardan hangisi beklenmez?
A) Skolyoz

B) Tremor

C) Alt ekstremite derin tendon reflekslerinde artis

D) Ekstansor taban derisi cevabi

E) Nistagmus

70- Miyotonik muskuler distrofi ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi yanlistir?

A) 0D gegcisli multisistem tutulumu ile giden bir hastalik

B) Hastalar kardiyak tutulum, endokrinopati, immun yetmezlik, katarakt ve zeka geriligi vardir

C) Karakteristik yliz gérinlimu uzun ve dar yiiz, ters V seklinde (st dudak, zayif yanaklar seklindedir
D) Gligsizluk primer olarak proksimal kaslardadir

E) EMG’de miyotoni bulgusu 5 yasina kadar saptanamayabilir

71- Asagidakilerden hangisi ani bebek 6liim sendromu risk faktorleri arasinda yer almaz?
A) Pematirite

B) Emzik kullanmak

C) Prone pozisyonunda yatirma

D) Agsirisicak

E) VYetersizimminizasyon

72- 8 aylik bir infant dogumdan itibaren hiriltili solunum biyime gelisme geriligi ve ishal nedenli
poliklinige basvuruyor baryumlu grafide 6sofagus ve trakeaya basi gézlenen hastanin Manyetik rezonans
gorintilemesinde sag akcigerde amfizem ve atelektazik alanlar saptaniyor bu hastada en olasi tani
asagidakilerden hangisidir?

A) Vaskiiler sling tipi ring

B) innominate arte tipi vaskiiler ring

C) Posterior mediasten tutulumu olan néroblastom

D) Abberrant subclavian arter tipi vaskiiler ring

E) Kistik adenomatoid malformasyon
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73- Asagidakilerden hangisi Kistik fibrozis tanisi alan bir hastada yalanci ter testi pozitifligine neden
olmaz?

A) 21-alfa hidroksilaz eksikligi

B) Familyal hipoparatiroidizm

C) Anoreksiya nevroza

D) Ulseratif kolit

E) Fukosidoz

74- 3 yasinda erkek hasta tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ve nedenli poliklinige basvuruyor,
Fizik muayenede koreatotik hareketler gdzleniyor. Laboratuvar tahlilerinde hipotiroidi saptanan hastanin
yenidogan doneminde prematire ve RDS nedenli takip edildigi 6greniliyor , sirfaktan eksikligi diigstintlen
bu hastada en olasi genetik defekt asagidakilerden hangisidir?

A) SP-.A defekti

B) SP-D defekti

C) ABCA3 defekti

D) NKX2-1 defekti

E) SP-B defekti

75- Asagidakilerden hangisi Pulmoner Alveolar Proteinozis sendromlarindan biri degildir?
A) LizinGrik protein intoleransi

B) GM-CSF reseptor eksikligi

C) MARS eksiklgi

D) GATA eksikligi

E) Pulmoner Alveolar mikrolitiazis

76- 8 yasinda erkek hasta Septik sok nedenli yogun bakim servisinde takibinin 4. Glnlinde santral katater
takiliyor izlemde plevral effiizyon gelisen hastanin torasentez sivisinin siit renginde oldugu gozleniyor bu
hastada plevral sivi degrlendirmesinde asagidakilerden hangisi beklenmez?

A) Trigliserid >110 mg/dL

B) Plevral sivi trigliserid/plazma trigiserid orani >1

C) Plevral sivi kolesterol/plazma kolesterol orani <1

D) Lipoprotein analizinde silomikronlar gorilir.

E) immunglobulinler diisiiktiir ve T lenfositler vardir

77- 5 yasinda erkek hasta ates solunum sikintisi nedenli acil servise basvuruyor sepsis 6n tanisi ile yogun
bakim servisine yatirilan hastanin takibini 2. glinlinde solunum yetmezligi nedeniyle entlibe ediliyor, PAAC
grafisinde yeni olusan bilateral infiltrasyonlari gérilen hasta ARDS tanisi ile takip edilmeye baslaniyor.
Asagidaki ventilator stratejilerinden hangisi bu hasta igin uygun degildir?

A) Yiksek PEEP (Pozitif end ekspiratiar basing)

B) Distlik Tidal Voliim ile solutulmasi

C) Dilretik tedavisi

D) Siddetli sedasyon

E) Supin pozisyonunda yatis
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78- Asagidaki kalitim paternine sahip hastaliklardan hangisi erkeklerde letal olabilecegi icin genellikle
kizlarda gorulir ?

A) Hawkinsri

B) Apertsendromu

C) inkontinensia pigmenti

D) Canavan hastalig

E) Halloverden spatz sendromu

79- Cocuklarda gelisimsel tarama rutin olarak ne zaman yapilmalidir?
A) 6ay-12.ay-24ay

B) 9ay-24ay-36ay

C) 9ay-18ay-30ay

D) 12 ay-24ay-36ay

E) 6 ay-18ay-36ay

80- Asagidakilerden hangisi cocuk gelisiminde acil miidahele edilmesi gereken durumlardan biri degildir?
A) Desteksiz oturamayan 12 aylik cocuk

B) Yurldyemeyen 18 aylik kiz cocuk

C) Kosamayan 2.5 yasinda ¢ocuk

D) Nesneleri elden ele geciremeyen 5 aylik cocuk

E) Nesnelere uzanamayan 6 aylik cocuk
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PEDIATRI YDUS DENEME 2 CEVAPLAR VE ACIKLAMALAR

1- Dogru cevap B sikkidir.
ilk Gic ayda kraniotabes normal

Rasitizm,

Hidrosefali,

Sifiliz, 11!

Osteogenezis imperfekta
A hipervitaminozu !!!

vVVVVvVyYy?®*:?

Kraniotabes alinan daha biyik bebeklerde

Genis On ve Arka Fontanel ile liskili Hastahkdar

Hpatroici

Hipofosfatazya

Gedokranyeldiostr:
CopsiaRtdosoon
Hallerman-Streff sendromu
L

Vitamin D eksikiigi ( Rasmzm)

Kenny sendromu

Prematirite

Fontanelin Erken Kapanma Nedenleri

v Kraniosinostoz
v Mikrosefal

» D vitamini hipervitaminozu

Fontanelin Gec Kapanma Nedenleri

-+ Rasitizm

¢ Hidrosefali

Apert sendromu

- Malnitrisyon

+ Konjenital hipotiroidi

v Osteogenesis Imperfekta
-+ Tiomi 13,18, 21

2- Dogru Cevap D sikkidir.

BECWITH-WIiEDEMANN SENDROMU:

Makrozomi
Omfalosel

Viseromegali,
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Hemihipertrofi,

Nobet (Hipoglisemi ile iliskili),

Renal Malformasyonlar,

Yizde Kirmizi Nevus,

Kulak Lob Anomalileri

Konjenital Asiri Bliylime Anomalisidir.

Hastalarin yaklasik %7'sinde
=  Wilms Tiimori,

=  Hepatoblastom,

=  Noroblastom,

= Adrenokortikal Karsinom

HEMIiHIPERTROFi
BECWITH-WIEDEMANN SENDROMU
NOROFIBRAMATOZIS
Silver — Russsel sendromu
Willms - Tumori

3- Dogru Cevap D sikkidir.

e RDS li yenidoganlarda duktus araciligi ile belirgin sant meydana gelmektedir. PDA nin kapanmasi
gecikirse hipoksi ve asidoz sonrasinda artmis pulmoner basinca bagh vazokonstriksiyon meydana gelir.
Oncelikle PDA da sant sagdan sola dogru olmakla birlikte pulmoner vaskuler direnc soldan saga déner
sonucta pulmoner 6dem meydana gelir.

e Soruda tariflenen hastada pulmoner vaskuler rezistansta diismeye bagh santin yoni ters
dondiitgiinden PDA yi1 kapatmak icin indometazin tedavisi en uygundur.

e Fizik muayene bugularinda nabiz basincinda genisleme ve pansistolik Gfliriim belirleyicidir.

4- Dogru Cevap B sikkidir.

RDS yi engellemek icin

Prematir dogumlar engellenmeli

Erken dogum eylemi riskinde 24-34 haftalik gebelerde dogumdan 48 saat dnce betametazon verilmesi
RDS sikhgini azaltir.*** Deksametazon periventrikiiler Iokomalazi sikhgini artirdigi igin tercih edilmez***.

Antenatal steroid

RDS, NEK, intraventrikiiler kanama, Sepsis, Neonatal mortalite riskini azaltir

Antenatal steroid ve postnatal surfaktan uygulamasinin Bronko pulmoner Displazi riskini azaltici etkisi
yoktur !!!

BPD 6nlemek icin

Cok diistik dogum agirlikh bebeklerde erken CPAP tedavisi ve hizli ekstlibasyon

Mekanik ventilasyon stiresi miimkin oldugunca kisa tutulmah

Yiksek oksijen basincindan kaginilmali

Vitamin E serbest radikal hasarinin énleyerek etkilidir.

Vitamin A epitel rejenerasyonuna yardimcidir.

5- Dogru Cevap C sikkidir.
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DOGUMSAL METABOLIK HASTALIKLAR

Refsum hastalif)

Aritmi, ani 8lim

Hunter veya Hurler sendromu

Kapak yetmezligi, kalp yetmezligi,

hipertansiyon

Fabry hastahg

Mitral yetmezlik, koroner arter hastalig ve Ml

Glikojen depo tip lla (Pompe)

Kisa P-R, kardiyomegali, kalp yetmezligi,

aritmi

Karnitin eksikligi

Kalp yetmezligi, kardiyomiyopati

Gaucher hastalig

Perikardit

Homosistinlri

Koroner tromboz

Alkaptoniiri

Ateroskleroz, kapak hastahig

Morquio-Ullrich sendromu

Aort yetmezligi

Scheie sendromu

Aort yetmezligi

6-

NOROMUSKULER HASTALIKLAR
Friedreich ataksi

Duchenne distrofi

Tuberoz skleroz

Familyal sagirhk

MNorofibromatozis

Riley-Day sendromu

Von Hippel-Lindau hastalig

Dogoru Cevap E sikkidir.

Kardiyomiyopati
Kardiyomiyopati, kalp yetmezligi
Kardiyak rabdomiyom

Olasihkla aritmi, ani &lim

Pulmoner darhk, feokromasitoma, aort

koarktasyonu

Epizodik hipertansiyon, postural

hipotansiyon

Hemanjiomlar, feokromasitoma

Ejeksiyon kligi (ejeksiyon sirasinda kanin genis damara carparak cikardigi sestir):

Aort kapak darligi (poststenotik dilatasyon)
Fallot tetralojisi (aort dektrapoze ve genis)
Truncus arteriosus (genis kok seklinde dam
Pulmoner kapak darligi (poststenotik dilata
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7- Dogru Cevap A sikkidir.

Shone kompleks (sendromu): Subvalvuler aort stenozu + mitral stenoz + aort koarktasyoni
B secenegi Scimitar sendromunu

C secenegi Holt Oram sendromunu

D segenegi Williams sendromunu

E secenegi Alagille sendromunu distnddrr.

8- Dogru Cevap E sikkidir.

Ebstein anomalisinde sag ventrikil kiiclik, sag atrium ileri derecede dilatedir. Triklispit yetmezligine bagli
pansistolik Gftrim, elektriksel ileti bloguna bagli da multipl klik isitilir.

EKG’de dal blogu ve atrium dilatasyonu bulgular tipiktir. ileri derecedeki dilate atrium massif
kardiyomegali nedenidir (kutu belirtisi)

WPW ve SVT sikligi fazladir.

9- Dogru Cevap D sikkidir.

immun yetmezlik Asi Etki-yorum

Kontrendikasyonu

B lenfosit Agir Ab EksikIigi QPV, canl influenza, Etkinlik kesin degil. Pnomokok asis
(humoral) {CVID, X'e bagh sarthumma (SH], canl anerilir. Sugicedi ve rotaviriis igin bilgi
aga maglnbullneml] bakteri (BCG,tifo) KEdir, yok. Kizamik ve sucicegi yapilmass
diigiindilebilir.
Agirolmayan AB OPY, BCG, 5H KE'dir. Tiam asilar etkin. Pnémokok
eksikligi (selektif IgA Diger canh asilar anerilir.

ve IgG alt sinif eksik)  dikkatli yapilabilir

Parsiyel
[Wuas,
telen]

Tﬁﬁ canh asilar KE  Etkinlik immunsupresyon
(viral-bakteriyel) derecesine bagl. Pnémokok ve

*ahrrln [= I'I"IEI'IiI'lEDl'EOk anerilir.
Kompleman Kempleman KE olan asi YOK Tam asilar etkin. Pnédmokok ve
komponentleri, meningokok onerilir.
properdin veya faktor
B eksikligi
Fagosit KGH, LAD, Canli Bakteriyel Tam inaktif agilar ve canl viris
Fonksiyonu myeloperoksidaz asilar KE asilan guvenli ve muhtemelen
eksikligi etkin.

10- Dogru Cevap A sikkidir.

immiinkompremize

1. Nefrotik sendrom

2. Radyasyon

3. imminsipresif tedavi
4. Maligniteler

5. Solid organ transplanti
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6. immin yetmezlikler

7. HIV

8. KBY

immiinkompetant

1. Dermatomyozit

2. Siyanotik konjenitak KH
3. Kronik Akciger Hastaligi
4. Aspleni

5. Kohlear implant

6. BOS kagagi

11- Dogru Cevap D sikkidir.

Meningokoksemide kotli prognoz kriterleri

» ilk 12 saatte trombositopeni, petesi*

*  Menenjit yoklugu*

e Diisiik veya normal sedimentasyon*

e  Sok, hipotansiyon, asidoz

e Lokopeni

e Hipotermi, asiri hipertermi

e Purpura fulminans

* Nobet

e Dolasimda endotoksin ve TNFa’'nin yiksek dizeyde olmasi

12- Dogru Cevap C sikkidir.

Varicella temasi

e Asi temas sonrasi 3-5 giin icinde yapilirsa hastaligi 6nleyebilir veya modifiye edebilir.
e immun yetm, gebeler ve yenidogana ilk 10 giin icinde anti-VZV immunglobulini (1ampul=125U) IM
yoldan verilir.

e Dozu her 10kg i¢in 125U (max 625U),

e <2kginfanticin yarim ampul

13- Dogru Cevap D sikkidir.

* Havayoluile bulasanlar (air borne) M.tuberculosis, rubeola, sugicegi, digerleri damlacik yoluyla bulasa
ornektir.

14- Dogru Cevap D sikkidir.

Wegener graniilomatozu yeni ismi Granilomatdz polianjit, Ust ve alt solunum yollarinin nekrotizan
granilomatoz iltihabi ve glomerilnefrit ile seyreden kiiglk ve orta gapli damarlarinin vaskilitidir. Cocukluk
¢aginda nadir olmakla birlikte ana bulgulari burun yada akciger tlserasyonlari, akciger ve bobrek tutulumu,
C-ANCA pozitifligidir.

15- Dogru Cevap E sikkidir.

Kawasaki hastaligi kétl prognoz kriterleri
- Uzamis ates, Kiiglk yas

- Notrofili, Trombositopeni

- Transaminaz yuksekligi

- Hiponatremi, Hipoalbuminemi

- Erkek cinsiyet, Yiksek CRP
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- Asya-Pasifik koken

16- Dogru Cevap E sikkidir.

Cocuklarda skleroderma siniflandirmasi.

1- Lokalize skleroderma (Morphea)

2- Lineer skleroderma: En coup de sabre ; yiiz veya sacgh deriyi tutar. SSS yayilarak konvulziyon yada bas
agrisina neden olabilir

3- Parry Romberg sendromu: En coup de sabre lezyonlari olmadan hemifasil atrofi

4- Sistemik skleroz — Diffliz : En sik gorilen tiptir.

5-  Sinirh: Eskiden CREST sendromu olarak tanimlan hastalik

Kalsinozis , Reyno fenomeni, Ozofagus disfonksiyonu, Sklerodaktili, Telenjektazi

17- Dogru Cevap D sikkidir.

Golyak hastaligi icin 6nerilen tarama hastaliklari

Tip 1 DM, Down sendromu

Turner, Williams sendromu

Otoimmdn tiroidit, Otoimmun karaciger hastalig
Selektif Ig A eksikligi, 1.derece akrabada ¢olyak hastaligi

18- Dogru Cevap E sikkidir.
A- Non-Organik (Fonksiyonel)

B-Organik

Anatomik

Anal stenoz-atrezi-striktiir

Anal striktur

Anormal kas yapisi

Prune-belly sendromu

Gastrosizis

Muskduler distrofi
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ilaglar

Narkotikler, kursun

Antikolinerjikler

B-Organik (devam)

intestinal sinir-kas anormal.

Hirschuprung hastalig

Ps6doobstriiksiiyon

intestinal Néronal Displazi

Spinal kord defektleri

Tethered kord

Spinal kord travmasi

Spina bifida

Konnektif doku hst

SLE

Skleroderma
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Organik (devam)

Metabolik Bozukluklar

Hipokalemi

Hiperkalsemi

Hipotiroidi

DM ve Diabetes insipidus

intestinal Bozukluklar

Colyak hastaligi

inek siitli protein intoleransi

Kistik fibrozis

inflamatuar barsak hastalig

TUmor

19- Dogru Cevap B sikkidir.

Fanconi-Bickel sendromu

Karbonhidrat emilim defekti (glukoz) var

GLUT2 defekti var

Tibdler nefropati (glukoziri, aa’uri, P ve Ca kaybi)
Hepatomegali

Aclik hipoglisemisi

Rikets, neonatal bilateral katarakt

20- Dogru Cevap E Sikkidir.
Wilson hastaliginin tedavisinde amag dokulardaki bakir birikimini azaltmaktir.
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Omiir boyu D-penisilamin (0.5-0.75 gr/giin)verilir.

Diyette Cu kisitlamasi yapilir

Cu emilimini azaltmak igin Ginko Sulfat verilir

Penisilamine bagl optik noriti azaltmak i¢in B6 vitamini verilir

Penisilamini tolere edemeyen hastalara trientin hidrokloriir verilir.

Dimerkaprol (BAL), intramuskiiler nejeksiyon gerektirmesi ve agrili olmasi nedeniyle, Wilson tedavisinde
basariile kullanilan ilk ilag olmasina ragmen artik ¢ok tercih edilmemektedir.

21- Dogru Cevap D sikkidir.

Vakada Nefrotik sendrom klinigi ortaya konmustur adelésa donemde en sik neden FSGS ‘ dir, Miinimal
degisiklik hastaligi 2-5 yas arasinda , Membrandz nefropati yetiskinde en sik nefrotik sendrom nedenidir.
22- Dogru Cevap B sikkidir.

Yenidoganda obstiriksiyonun en sik nedeni posterior Uretral valv dir, ileri dénemde anamnezde damla
damla idrar yakinmasi ile klinige bagvurabilir.

23- Dogru Cevap A sikkidir.
Proksimal renal tiibller asidoza sitrat seviyesi yiuksek oldugu icin distal RTA ‘da oldugu gibi bobrek tasi
gozlenmez.
24- Dogru Cevap C sikkidir.
Albrightin Herediter Distrofisi (Psodohipoparotiroidi)

PHP’li hastalarin biyik cogunlugunu olusturur, OD

Etkilenen hastalarda PTH'yi hiicre ylizeyine baglayarak cAMP’yi aktive edecek olan stimiilator
guanin niikleotid baglayici protein a (Gsa) alt biriminde defekt vardir.
Kisa boy ve extremiteler
Obezite
Yuvarlak diiz bir yiz
4-5. metakarpaller kisa
Brakidaktili
Potter bas parmagi
GOz problemleri
1Q problemleri
Bazal ganglionlarda kalsifikasyon
25- Dogru Cevap D sikkidir.
Hipoglisemiyi degerlendirirken hipoglisemi ile es zamanli idrar ve kan ketonu 6lgtlmelidir. Hipoglisemi
esnhasinda;

Keton negatifse;

Hiperinsulinizm

YAO defekti

Herediter fruktoz intoleransi

Galaktozemi de keton negatiftir.

Keton pozitifse; laktat bakilir.
Laktik asidoz varsa

Glukoneogenez defekti ( f1-6 di fosfataz,,FEP karboksikinaz,piirivat karboksilaz,glukoz-6 fosfataz
eksiklikleri)
Laktat normal diizeylerde ise

Glikojen depo hastaligi,

Hormon eksiklikleri,

LA A 40 4 A A A A 4
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Ketotik hipoglisemi disindlir.
26- Dogru Cevap A sikkidir.

Marasmus ve Kwashiorkor farki

Marasmus Kwashiorkor
Etioloji Kalori azhgi (kronik aghk) Protein azhg
Baslangig yasi (1-2. ay) Anne siiti alamayan, | Anne siitd kesilmesi sonrasi
anne siitinin erken kesildigi
bebeklerde
En sik gérillme yasi 5-6 aydan sonra 18 ay — 3 yas
Agirhik kaybi ileri derecede Belirgin degil-Daha az
Boy kisahig +H++ Yok veya az
Apati + e+
Anoreksi Az veya cok +++
Odem Yok +++
Yiiz Zayif Aydede vzl
Mental degisiklik +, genellikle irritabilite +++, irritahilite veya apati
Tonus Hipotoni (kas azalmistir) ++ Hipotonik gérinimdedir +
Deri alti yag Cok azalmis Normal veya azalmig

27- Dogru Cevap D sikkidir.

(Biyiime hormonu duyarsizligi)

STAT5b mutasyonu

e  Reseptore baglanmada sorun yok, uyarida var
e Laron tipi ciicelik ile benzer bulgu

«  immiin yetmezlik (kronik akc enfeksiyonlari)
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izole Biiyiime Hormonu Eksikliginin genetik nedenleri

Gen ve lokasyon Fenotip Kalitim
Eksiklik

BH receptor IGHD, kiictik OH Low GH, Low IGF-1 R

GH1 IGHD, kii¢tik veya normal OH Low GH, Low IGF-1 R.D
GH1 Eidinactive BH High GH, Low IGF-1 D

BTK (¥g21.3-g22) IGHD, hypogammaglobulinemi Low GH, Low IGF-1 XL
S0X3 (Xq27.1) IGHD, MR Low GH, Low IGF-1 XL )
insensitivite

GH receptor Degisken GHBP High GH, Low IGF-1 R,D
STATSb Immunodeficiency High GH, Low IGF-1 R

IGF-1 IUGR, MR, sagirlik High GH, Low IGF-1 R
Acid-labile subunit  Hafif boy kisaligi Normal GH, Low IGF-1 R

IGF-1 receptor IUGR High GH, High IGF-1 R

IGHD: izole BH eks; &H: 8n hipofiz; GHBP: bilyiime hormeonu baglayio protein
- P

28- Dogru Cevap D sikkidir.
3 B OH steroid dehidrogenaz eksikligi
Kizlarda virilizasyon, erkeklerde yetersiz virilizasyon
Agir tuz kaybettiren ve basit tipi var
DHEA dizeyi artmistir
17 OH progesteron dizeyi dislik

17 a hidroksilaz eksikligi
Hipertansiyon, Hipokalemi, Sekonder seks karekterlerinin gelismemesi, Dislik androjen ve Ostrojen
dizeyi, Kizlarin dis genitalyesi normal, erkekler kiz gériinimde

11 B OH laz eksikligi
KAH’li olgularin %5-8’ini olusturur, Hafif-orta derecede hipertansiyon, 11 DOC diizeyi artmistir, Androjen
fazlahgi bulgulari., Kizlarda virilizasyon., Somatik biyimede hizlanma., Adrenal yetersizlik bulgusu yok.
29- Dogru Cevap C sikkidir.
Bipotansiyal gonaddan farklilasma esnasinda Erkek i¢ genitalyasinin olusmasi ve miillerian yapilarin
regrese olmasi icin, SRY, WT-1, SF-1 ve SOX-9 ihtiyag vardir.

30- Dogru Cevap C sikkidir.

Hipotiroidi kemik yasini en fazla geride birakan hastaliktir. Bununla birlikte Puberte tardaya neden olabilir.
31- Dogru Cevap C sikkidir.

GLUT-1 eksikligi

Glukozun beyin iginde tasinmasinda problem var

Periferde glukoz normal BOS’da glukoz diistik (Hipoglukorasi)

Nobetler ve EEG bulgulari aclik ile kdtalesir

Yenidogan déneminde ndbetler, myoklonik nébetler erken ¢ocukluk ¢agi nébetleri, ataksi, distoni
Fenobarbital GLUT-1 inhibe ettigi icin ndbetler kotulesir.
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® Tedavide Ketojenik diyet
32- Dogru cevap E sikkidir

Prolidaz eksiklginde bacak Ulserleri, Fenilketoniri fotosensivite agik cilt ve gbz rengi, Tirozinemi tip Il ‘ de
palmoplantar keratoz, Fabry hastaliginda anjiyokeratom gozlenir.

33- Dogru cevap B sikkidir.
Preamtiire dogum 6ykisu ve orotik asit seviyesinin normal olmasi yenidoganin gegici hiperammonemisini
isaret etmektedir.

34- Dogru cevap D sikkidir.

Piroglutamik asidemi

Yasain erken donemlerinde sariliki hemolitik anemi ve metaboik asidozla prezente olur. Kanda 5-
oksiprolin seviyesinde artis saptani ileri donemde progresif norolojik hasar gozlenir.

35- Dogru Cevap D sikkidir.

Fankoni sendromunun en sik nedeni Sistinozis olmakla beraber , liziinirik protein intoleransi daha ¢ok
metabolik asidoz, sarilik, hiperammonemi, karacigerin mikronodiiler sirozu ve pulmoner alveoler
proteinozis ile prezente olur. Galaktozemi, Herediter Fruktoz intoleransi, Fankoni- Bickel sendromu diger
nedenler arasinda sayilabilir.

36- Dogru Cevap D sikkidir
Hawkinsiri OD, digerleri X e bagl kalitim 6zelligi gosterir.

37- Dogru cevap E sikkidir.
Allerjik Rinit tedavisi
¢ Korunma
e Akut tedavi

(antihistaminik, dekongestan, antikolinerjik)
e Koruyucu tedavi

(antihistaminik, Nazal CS, LTRi, kromonlar)
» immiinoterapi

38- Dogru Cevap C sikkidir.

Herediter anjiyoddem tedavisi

e Akut atak tedavisi

— C1iNH Konsantresi

— TDP

e  Kisa sureli proflaksi (dis ¢cekimi, cerrahi)
—  C1iNH Konsantresi veya TDP olabilir

e Uzun sureli proflaksi

— C1iNH Konsantresi (¢ocukta ilk tercih)
— Traneksamik asit, Danazol(¢ocukta kullanilmaz)
Diger tedaviler

*  Ellancaide (Kalbitor)

— Bradikinin inhibitori

—  Eriskinlerde ruhsatli (>16 yas)

e Icatibant (Firazyr)
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— Bradikinin reseptor blokori
—  Eriskinlerde ruhsatli (>16 yas)
« kiside eriskinde akut atak tedavisinde kullanilabilir

39- Dogru Cevap B sikkidir.
Astim 6ngoru indeksi
Major kriterler
Paranteral astim
Egzema
inhale allerjen duyarhhg
Minor kriterler
Allerjik rinit
Soguk alginligi olmadan higilti
>%4 Eozinofili
Besin allerjisi
40- Dogru Cevap D sikkidir.
Eritrodermi Atopik dermatit komplikasyonu degildir.
Anterior subkapsiiller katarakt, keratokonus, atopik dermatit komoplikasyonu olarak bulgu verir.
41- Dogru Cevap C sikkidir
Polen besin aracil alleriji iliskili oral alerji sendromunda sistemik bulgular gézlenmezken polen mevsiminde
besin allerjisi ile bulgu verir. Dilde sislik, oral mukozada dokinti, kasinti ve bogazda kasinti ile ortaya cikar.
42- Dogru cevap B sikkidir.
ADA eksikliginde kemik bulgulari 6n plandadir
43- Dogru Cevap D sikkidir.
Hiper Ig E (Job) sendromu
e Cilt, akciger ve diger viseral organlarda tekrarlayan stafilokok abseleri***
e Notrofillerde intermittan kemotaksis defekti gorilir.
e Ayrica yetersiz inflamatuar sitokin yapimi ve inflamasyonun minimal olmasina bagh soguk abse olusur
e Tekrarlayan sinizit, otit, mastoidit
*  Yiksek Ig E diizeyleri ile karakterizedir, CD8+ T hiicre sayisi da azalmistir*
e Otozomal dominant ve otozomal resesif formlari vardir
OD STAT3 mutasyonu (pndmotosel ve iskelet anomalisi var)
OR DOCK8 mutasyonu (pndmotosel ve iskelet anomalisi yok)
* g E yluksekligi
e Eozinofili
* Egzema
* Tekrarlayan cilt ve AC enfeksiyonlari
* Kabayuz gériinima
*  Atopik dermatit
*  Besin allerjileri goralur

44- Dogru Cevap D sikkidir.

Otoimmunlenfoproliferatif hastaik

e ALPS otoimmiunite, kronik persistan veya rekiirren LAP, splenomegali, hepatomegali (%50) ve
hipergammaglobulinemi ile karakterizedir.

e Apoptozis defekti sonucu double negatif T hiicrelerde artis*

e Malignite riski artmistir (lenfoma)
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e Lenfoproliferasyonda Kortikosteroidler ve immunsipresif ajanlar kullanilabilir
e Hiperspenizm splenektomi gerektirebilir
e Otoimmiin problemeler icin KiT bir ¢cdziim olabilir

45- Dogru Cevap E sikkidir.

ADA eksiklgi: En temel bulgu Iskelet anomalileri, Kosta anomalileri

PNP eksiklgi: ADA ya cok benzer farkli olarak , Hipolirisemi ve Norolojik bulgular var.
ADA eksiklginde Ig ler azalmistir. PNP eksikliginde Ig ler normaldir.!!!

46- Dogru Cevap B sikkidir
Jivenil idiopatik artik klinik tablosu tariflenen hastada ANA pozitifligi gbz tutulumu ile
iliskilidir. RF pozitif olmasi kétl prognoz gostergesidir.

47- Dogru Cevap C sikkidir.

Kawasaki hastaliginda erken dénemde genital bolgede soyulma olurken el ve ayaklarda soyulma subakut
dénem bulgusudur.

48- Dogru Cevap D sikkidir.

Periyodik ates sendromlari arasinda TRAPS atak siiresinin en uzun olmasi ve periorbital 6demiyle her
zaman soru potansiyeli gdstermektedir.

49- Dogru Cevap D sikkidir.

HSP’ de non-trombositopenik 6zelikle alt ekstremite ve kalcada palpabl purpura gozlenir.

50- Dogru Cevap B sikkidir.

Prusya mavisi : Demiri boyar

Dohle cisimcigi: |6kosit cisimcigidir, eritrosit cisimcigi degildir !

Howely jolly(Kiiclik yuvarlak kenarda tek cisimcik) ve Cabot halkasi: Megaloblastik anemilerin ortak
bulgusudurlar, bunlar DNA kalintisi: Diseritropoez bulgulari ve megakaryosit anemiler akla gelir.

Bazofilik noktalanma: RNA cokeltisidir. (Sitoplazmada) En 6nemli 6zelligi kursun zehirlenmesi, hemolitik
anemi(Talasemi), Fe eksikligi anemisi

Siderofilik granil, papanheimer cisimcikleri: Bunlar bazofilik sideroblastik anemilerdir. Demir boyasi

Heinz cisimcikleri : Hb H ve G6PD eksikliginde metilen mavisi yada krezil blue ile boyanr

51- Dogru Cevap B sikkidir.

Otoimmin hemolitik anemi klinik bulgulari sorulup spesifik eritrosit morfolojisi sorgulanmistir.
Sferosit, Yuzey/voliime orani {,, Hiperdense (>MCHC)
. Herediter sferositoz

e ABO uyusmazligi

*  Oto-immun hemolitik anemi

* Hipersplenizm

e Yaniklar

*  Post-transflizyon

e Akut oksidan hasari

52- Dogru Cevap A sikkidir.

Konjenital Hipoplasitik anemi

*  Makrositer anemi vardir***

e Eritrositlerde i antijeni*** artmistir
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e Eritrosit ici ADA aktivitesi artmigtir***

e Hemoglobin F artmigtir***

*  Retikiilosit azalmigtir***

*  Serum demiri artmis, DBK azalmistir

*  Kisa boy, kraniyofasiyal dismorfizm, st ekstremite defektleri (3 falanksi bagparmak ) siktir
SCGEB de Hb F normaldir, makrositoz yoktur, hastalik daha biyik ¢ocuklarda ortaya ¢ikar***

53- Dogru cevap E sikkidir.

Arjinosiiksinik asidiri Gre siklis defektidir. Noétropeni beklenen bir bulgu degildir, Kolay kirilgan sag yapisi,
mental retardasyon ve hepatosplenomegalisi ile sorulur.

Sitrlinemi Tip Il : neonatal kolestaz

Hiperarjininemi: Spastik diplejisi ile sorulur.

Organik asidemilerden Propiyonik asidemide bunun disindan Wolfram sendromu nétropeniye neden olur
!

BARTH sendromu X bagh resesif kalitim Tafazin gen mutasyonu olan notropeni ve kardiyomiyopati ile
sorulur.

54- Dogru cevap E sikkidir.
Faktor Xl eksikligi fibrinolitik yolakta kofaktor oldugu icin tromboz yapan tek faktor eksikligidir.

FIBRINOLIZIS
Xlla HMWK
Prekallikrein > Kalikrein ———» Bradikinin
| Doku aktivatori (Urokinaz)

i /
| 4

% f{j.. Streptokinaz

¥
Plasminojen- = Plasming — a, Antiplasmin  (inhibitér etki)
/ a, Makroglobulin (inhibitor etki)
Fibrin » Fibrin yikim Griinleri (FY(), (fragmant X, Y, D, E)

55- Dogru Cevap E sikkidir.
Tip 1 vWh:
» Nedeni: VWF kismi eksikligi
» Genetik gecis: Otozomal dominant
»  Klinik: Mukozal kanamalar (hafif-orta), menoraji, epikstaksis
Tip 2 vWh:
» Nedeni: VWF yapisal bozuklugu
» Genetik gecis tip 2A/2B/2M: Otozomal dominant
tip 2N : Otozomal resesif, FVIII eksik
»  Klinik : Hafif veya orta siddette mukozal kanamalar
» Tip 2B'de devamli veya intermittan trombositopeni ****
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Tip 3 vWh: En agir tiptir. Hemofili A ile karisir, FVIII ¢cok diisiik !
» Nedeni: VWF'Un tam eksikligi
» Genetik gecis: Otozomal resesif
»  Klinik: agir mukozal kanamalar+kas-iskelet kanamalari
56- Dogru Cevap D sikkidir.
Rothmond Thompson sendromu osteosarkom riskinin arrtigi bir hastaliktir. Kromozom hastaliklarindan
Down, Noonan, Klinefelter malignite riskini artirir, PNH ileri donemde MDS ve AML riskini arttirir.
13 g delesyonu retinoblastoma neden olurken, Trizomi 13 (Patau) siklar arasinda en az olasidir.

57- Dogru Cevap E sikkidir.

Ozellikle Wilms tiimériinde salgilanan mediatérlere bagli, cushingoid gériiniim, polistemi ve hiperkalsemi
gozlenir. Tromboza yatkinlik s6z konusudur. Néroblastom DIC neden olabilir. Retinoblastom kemik iligi
metaztazi gozlenebilir, 2. En sik tiimor osteosarkomdur.

58- Dogru Cevap C sikkidir.

iYi PROGNOZ

Trizomi 4,10,7

t(12;21) ETV6-RUNX1

Hiperdiploidi

T-ALL : t(10;14) TLX/HOX11

KOTU PROGNOZ

t(9;22), t(4;11), hipodiploidi, 11923

7p12.2 del : IKZF-1 (IKAROS GENi)

ETKisiz

t(1;19) TCF3-PBX1

t(8;14) IGH-MYC

59- Dogru Cevap B sikkidir.

iYi PROGNOZ

e Lokosit sayisi < 100000/mm3

e e Sekonder AML olmamasi

e e Auerrod ile birlikte olan M1, M2 AML
e e AMLMS3

e o M4 (Eos>%3)

e o M6 (eritrolosemi)

e e Down Sendromuna sekonder AML

o e t(8,21); t(15, 17) inv(16)

» lyi Prognoz Gostergeleri

» e indiiksiyon tedavisine hizli cevap (tedavinin 15.giiniinde kemik iliginde blastlarin <%5 olmasi)
o et(8;21): AMLI-ETO, t(15;17), inv(16)
o AML M3’de ATRA (ALL-trans-retinoik asit) tedavisine yanit ve prognoz miikemmeldir

60- Dogru cevap D sikkidir.
Von Hippel lindau hastaliginda renal hiicreli timor, orak hiicre anemisi tasiyicilarinda renal meddller
karsinom riski artmistir.

61- Dogru Cevap D sikkidir.
Histiyositoz klinik
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e Ensikizole kemik tutulumu seklinde prezentasyon

e Deri bulgulari (seboreik dermatit ve petesi)

* Yaygin lenfadenopati, hepatosplenomegali, yaygin akciger infiltrasyonu, blyime geriligi (sistemik
tutulum olanlarda, Letterer-Siwe Hastalig)

*  En agir santral sinir sistemi tutulumu gorulir

— Hipotalamo-hipofizer aks en sik

— Serebellum 2. sikhkta

*  Ekzoftalmusa neden olan retroorbital graniilamat6z doku birikimi vardir

e Ates, kilo kaybi, pirilan otitis media da sik bulgularidir

* Ensik gorulen endokrinolojik bozukluk diabetes insipitus

62- Dogru Cevap D sikkidir.

EBV enfeksiyonuna sekonder HLH klinik tablosu gizilmistir.
Hemofagositik lenfohistiyositoz tani kriterleri

e 7 gin veya daha uzun siiren >38.5°C ates

* Splenomegali >3 cm

Asagidaki hematolojik anomalilerden ikisi

*  Anemi (9 g/dl hemoglobin)

*  Trombositopeni (<100000 h/L)

* Notropeni (<1000 notrofil/L)

Asagidaki anomalilerden biri

e Hipertrigliseridemi >2.0 nmol/L

e Hipofibrinojenemi <150 mg/dL

e Kemik iligi, dalak veya lenf nodunda hemofagositozun gosterilmesi
e Kemik iligi hiperplazisi ve malignitesinin ekarte edilmesi
ileri tetkikler arasinda Naturel killer aktivitesinde azlik saptanir.

63- Dogru cevap B sikkidir.

FK olan hastada epilepsi gelisimi icin risk faktorleri
*  Basit febril nobet

*  Norogelisimsel bozukluk

*  Fokal komplike febril konviilzyon
e Ailede epilepsi 6ykisli

e <1 saatsiren ates sonrasi nébet
e Diger komplike febril nobet

e Tekrarlayan febril konviilzyon
64- Dogru cevap D sikkidir.

Noronal Migrasyon Anomalileri
-Lizensefali

-Sizensefali

-Kortikal Displazi

-No6ronal Heterotopi

-Polimikrogiri

65- Dogru Cevap B sikkidir.
Otoimmiin ensefalit her yasta gorilebilen bir grup hastaliktir (fakat 6zellikle geng eriskin ve cocuklari
etkiler)
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Bu hastalik néron hiicre yiizey proteinleri ve sinaptik reseptorlere karsi gelisen antikorlarla iliskilidir, Bir
cogu oldukca agirdir ve 6limcil seyreder, fakat hastalar immdiinoterapiye iyi yanit verir. Antikor Giretimini
tetikleyen faktor genellikle bilinmez Bir grup hastada néronal antjjeni eksprese eden timor immiin
mekanizmalari tetikler. Birgok hastada da prodromal viral bir enfeksiyonun tetikledigini dtsindurr.
*  Hastalar ¢ok genis bir spektrumda semptomlar gorulir:
- Davranis degisikligi
- Psikoz
- Katatoni
- Hafiza kaybi
- NObetler
- Anormal hareketler
- Otonom disregtilasyon
66- Dogru Cevap D sikkidir.
Serebral palsi, henuz maturasyonunu tamamlanmamis santral sinir sisteminin bu erken evrelerde
hasarlanmasina bagh meydana gelir. Unutulmamasi gereken en 6nemli olan faktor, Serebral palsinin
statik, ilerleyici olmayan bir klinik antite oldugudur.
Yasamin ilk aylarinda anlasilabilecegi gibi bebek biytdikce motor fonksiyonlarda gerileme ve kas
tonusu degisiklikleri ile tanisi daha kolaylikla konabilir.
67- Dogru cevap B sikkidir.
2. ayda ylzUstl pozisyonda basini kaldiramiyorsa veya nesneleri gozle takip edemiyorsa
6. ayda sirtistli pozisyonda basini kaldiramiyorsa
9. ayda oturamiyorsa
18. ayda ylirliyemiyorsa veya hicbir s6zciik sdylemiyorsa
3. yasta basit ciimleler kurmuyorsa
Kaba Motor
e 2 ay: oturur pozisyonda basini tutar
e 3 ay: traksiyonda basini diisiirmez; ellerini orta hatta birlestirir
* 4 ay: destekle oturur
* 6 ay: desteksiz oturur
e 6.5ay:donme
e 12 ay:ylrur
e 16 ay: kosar

ince motor

* 3.5ay:¢ingiragi kavrar

* 4 ay:nesnelere uzanir

* 5.5 ay:nesneleri elden ele gegirir

e 8ay: bas parmagi ve isaret parmagi ile klguk cisimleri tutar
e 12 ay: kitabin sayfalarini gevirir

e 13 ay: karalamalar yapar

68- Dogru Cevap D sikkidir.

LEiGH HASTALIGI (SUBAKUT NEKROTIZAN ENSEFALOMIiYOPATi)

» infant ve erken ¢ocukluk déneminde ortaya ¢ikan progresif bir nérodejeneratif hastaliktir

e Bebeklik doneminde beslenme glicliigli, kusma, biylime geriligi ile baslar. Motor ve dil alaninda
gerilikleri vardir

e Jeneralize nébetler, hipotoni, ataksi, tremor, piramidal bulgular, ve nistagmus 6nemli bulgularidir
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e Hickirma ve ic cekme seklinde olan aralikl solunum paterni karakteristiktir ve beyin sapi
disfonksiyonunun gostergesidir

* BT ve MRG de bazal ganglionlarda ve beyin sapinda bilateral simetrik distk sinyal alanlari ve MR
spektroskopide artmis laktik asit izlenir

*  Serum laktat seviyesi yliksekligi karakteristiktir

* Hipertrofik kardiyomiyopati, hepatik yetmezlik ve renal tubuler disfonksiyon gorilebilir

69- Dogru Cevap C sikkidir.
Friedrech ataksisinde hem 1. Motor néron hem 2. Motor ndron arazi gorullr. DTR ler azalmistir.

70- Dogru Cevap D sikkidir.

Konjenital Myotonik Distrofi

Avrupa ve Amerika’da 2. en stk muskuler distrofi

0D gecisli multisistemik bir hastalik

Kardiyak tutulum, endokrinopati, immun yetmezlik, katarakt, dismorfik yiiz, zeka geriligi vardir

Endokrin bozukluklar: Hipo/hipertiroidi, DM, adrenal yetmezlik, erken ve ge¢ puberte, erkek infertilitesi,
erkeklerde frontal kellesme

Karakteristik yliz gorinimi:uzun ve dar yiiz, ters V seklinde lst dudak, zayif yanaklar

Gugslzlik primer olarak distaldedir ( tenar, hipotenar atrofi, interosseoz kaslarda atrofi) Myopati
olmasina ragmen distal kas tutulumu yapar !!!

71- Dogru Cevap B sikkidir.

BEBEGE AIT RiSK FAKTORLERI

Yas (2-4 ayda pik)
Irk and etnik koken

Bilyime geriligi

Anne siit(i almamak

Emzik kullanmamak

Prematiirite

Emzik kullanmamak

Yiliziisti ve yan uyku pozisyonu

Yakin zamanda atesli enfeksiyon dykiisii (hafif enfeksiyonlar)

Yetersiz immunizasyon

Sigara maruziyeti (prenatal ve postnatal)

Yumusak uyku yiizeyi, yumusak yatak

Ebeveyn veya diger cocuklarda aym yatakta uyumak

Asin sicak

Merkezi 1s1tma olmayan verlerde soguk mevsimler

72- Dogru cevap A sikkidir
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Dogumdan itibaren baslayan solunum sikintisi ve yutma bozuklugu var, Komplet ve inkomplet tipi var
Komplet trakeayi ve 6sefagusu tam olarak sararak baski yapar

Tanida baryumlu 6sefagus grafisi ilk tercih

En iyi ve kesin tani ydntemi MR

*  Ensikgift aortik arkus tipi gorultr

* innominate arter(Truncus brachosephalicus) anomalisi 6sefagusa basi yapmayan tek anomali
(inkomplet)

»  Aberrant sag subklavian arter solunum semptomu olmayan tek tip (inkomplet)

e Vaskiiler sling, sag tarafta amfizem yada atelektazi

e Sag aortik arcus (normalde solda) ile sol lig. arteriosum

73- Dogru Cevap D sikkidir.

Ter Testinin Yanhs (+) ve Yanhs (-) Saptandig1 Durumlar
YANLIS (+) SONUC YANLIS (-) SONUC
Egzema (atopik dermatit) Diliisyon
Ektodermal displazi Malniitrisyon
Malniitrisyon/biiyiime gelisme geriligi Odem
Anoreksiya nervosa Yeteri kadarterlememe
Konjenital adrenal hiperplazi Hiponatremi
Adrenal yetmezlik Ter bezleri fonksiyonlarinin korundugu CFTR
Glikoz-6-fosfataz eksikligi mutasyonlarr
Mauriac sendromu
Fukosidozis
Familyal hipoparatiroidizm
Hipotiroidi
Nefrojenik diabetes insipidus
Ps6dohipoaldosteronizm
Klinefelter sendromu
Familyal kolestaz sendromu
Otonom disfonksiyon
Prostaglandin E infiizyonlan
Munchhausensyndrome by proxy

74- Dogru Cevap D sikkidir.

NKX2-1 Mutasyonu (Surfaktan Metabolizmasi Disfonsiyonu, Pulmoner4 (SMDP4))

* TTF1 + Koreoatetoz + Hipotiroidi + YD RDS tablosu vardir

*  NKX2-1 bolgesinde 14g13.3 lokalizasyonunda genis bir delesyon vardir.

* Klinik ¢ok degiskendir.

*  Letal olabilir veya kronik seyredebilir.

* Diger sistemlere ait destek tedavileri de gerekir.

75- Dogru Cevap E sikkidir.

Pulmoner Alveolar Mikrolitiazis direkt grafide Kum firtinasi, tomografide mikronodiier gériinimiin oldugu
ayri bir antitedir.

76- Dogru Cevap E sikkidir.
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Bu hastada cerrahiye sekonder Silotoraks olan hasta klinigi verilmistir.

e Bulgular plevral efilizyon gibidir. Plevral agri nadirdir.

* Silotoraks olan yenidoganlarin %50’sinde ilk glin solunum sikintisi vardir.

e Siloz sivi siit rengindedir, icinde yag, protein ve lenfositler yogundur.

* Yenidoganda beslenme olmadigindan sivi berrak goériinebilir.

* Silotoraks sivisinda

e Trigliserid >110 mg/dL

*  Plevral sivi trigliserid/plazma trigiserid orani >1

*  Plevral sivi kolesterol/plazma kolesterol orani <1

* Lipoprotein analizinde silomikronlar goriiliir.

» immunglobulinler yiiksektir ve T lenfositler vardir.

77- Dogru Cevap E sikkidir

ARDS gelisen hastalardad Alveolleri ici eksudatif materyalle dolu oldugu igin yiksek PEEP ihtiyaci diisiik
tidal volim saglanarak karsilanir. Hasta tam sedatize edilerek diliretik tedavi planlanir, sonraki donemde
tedavide 6zelikle prone pozisyonunda yatis etkilidir.

78- Dogru Cevap C sikkidir.
X ‘e bagh Dominant kalitim paterni tariflenmektedir.
e Bu hastaliklarda tasiyici kadinlar da hastaligi gosterebilir.
e Bu hastaliklar erkeklerde embriyonik donemde letal olabilecegi icin bu hastaliklara sahip olan erkek
olmayabilir.
* Rett Sendromu
* Incontinentia pigmenti

79- Dogru cevap D sikkidir
Amerikan pediatri akademisine gore 9-18 ve 30 aylarda gelisimsel tarama yapilmahdir.

80- Dogru Cevap B sikkidir.
Cocuk gelisiminde kirmizi bayraklar
Desteksiz oturamayan 12 ayik cocuk
Yariyemeyen 18 aylik erkek, 2 yasinda kiz gocuk
Kosamayan 2.5 yasinda gocuk
Nesneleri elden ele gegiremeyen 5 aylik cocuk
Nesnelere uzanamayan 6 aylik gocuk
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