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Soru No: 14

Bes giinlik erkek bebek sarilik ve solukluk nedeniyle
getiriliyor. Hafif naftalin kokulu yiin battaniyeye sariimis
olan bebegin fizik muayenesinde kilo kaybinin normal
sinirlarda oldugu tespit ediliyor. Oykiisiinden ikinci
sorunsuz gebelikten normal spontan vajinal yolla
dogdugu ve 2. glin taburcu edildigi, taburculukta ciltten
bakilan biliriibin diizeyinin 8,6 mg/dL oldugu, yalnizca
anne sutiuyle beslendigi ve anne sitiinun yeterli oldugu
ogreniliyor. Bebegdin dort yasindaki kiz kardesinin sarilik
oykisuniin bulunmadidi ve saghkh oldugu biliniyor.
Laboratuvar incelemelerinde, anne kan grubu A Rh (+),
bebek kan grubu 0 Rh (-), direkt Coombs testi negatif
olarak saptaniyor. Bebegin tam kan sayiminda
hemoglobin 10,5 g/dL, hematokrit %32, beyaz kiire
sayisi 12.500/mm3, trombosit sayis1 230.000/mm3 tespit
ediliyor. Retikilosit sayisi yuksek, total bilirlibin dizeyi
22 mg/dL, direkt bilirlibin diizeyi 0,6 mg/dL olup periferik
yaymada polikromazi ve kenarindan isirilmis gibi
gorunen eritrositler saptaniyor.

Bu bebekte goriilen indirekt hiperbiliribineminin
en olasi nedeni asagidakilerden hangisidir?

A) ABO uyusmazhg

B) Rh uyusmazhgi

C) Pirtvat kinaz eksikligi

D) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
E) Herediter piknositoz

Cevap Anahtari: D
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Slayt 158
o VY o

G6PD eksikligi
Fragmente eritrositler blister hiicreleri ve heinz cisimleri vardir***

Hemolizin ciddi oldugu olgularda hemoglobintri, sarilik, ciddi anemi olur (intravaskiiler
hemoliz)***

Kesin tani enzim eksikliginin gosterilmesi ile konur***
Enzim eksikligi bilinen hastalar oksidan 6zellikteki maddelerden uzak kalmalidir
Tedavide kan transflizyonu onerilir

Splenektomi 6nerilmez
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Soru No: 15

Otuz bes yasinda tip 1 diyabet tanisiyla izlenen ve ilk
trimesterde HbA1c diizeyi %9,5 olarak tespit edilen
anne 37. gebelik haftasinda dogum yapiyor. Dogum
agirhg: 3.950 gram olan bebegin fizik muayenesinde
batinda ele gelen kitle fark ediliyor. Tam kan sayiminda
beyaz kire sayisi 12.000/mms3(%60 parcgali, %40
lenfosit), hemoglobin 22 g/dL, hematokrit %72,
trombosit sayisi 96.000/mm3 saptaniyor. Idrarinda kan
goériulen bebegin idrar tetkikinde kan reaksiyonu 4+ ve
mikroskopisinde bol eritrosit tespit ediliyor.

Bu bebekte en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Akut glomerulonefrit

B) Hidronefroz

C) Polikistik bébrek hastahgi
D) Renal ven trombozu

E) Wilms timora

Cevap Anahtan: D
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Onemli Notlar-2

SSS tiimorleri harig en sik gorilen malign timoér NBL
En stk abdominal timor —NBL
En sik ikinci abdominal —Wilms

Yenidoganda en sik goriilen

— batinda solid kitle— hidronefroz, hematiiri varsa—renal ven trombozu
— batinda kistik kitle— Multikistik displastik bobrektir,

— ancak batinda en sik saptanan malign timoér— Wilms

1 yas altinda en sik gorilen malign timoér— Noroblastom

<10 yas altinda NHL daha sik,

— 15-19 yas araligindaki en sik goriilen—HL
Rabdomyosarkom tiim yaslarda en sik gorilen— Yum doku tm
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Soru No: 32

Asagidakilerden hangisi demir eksikligi
anemisinin laboratuvar bulgularindan biri deqildir?

A) Transferrin satlirasyonunda azalma

B) Transferrinin demire baglanma kapasitesinde artma
C) Serbest eritrosit protoporfirin diizeyinde azalma

D) Solubl transferrin reseptoriinde artma

E) RDW'de (eritrosit dagihm genisligi) artma

Cevap Anahtari: C



Laboratuvar***

KC ve KI de hemosiderin ve demir depolari azalir (ilk bulgu)***

Serum demir seviyesi duser
Serum ferritini azalir (<10 ng/ml)
Transferrin saturasyonu (Fe/TDBK x100) % 16’in altina diiser

Serum transferrin reseptor (sTfR) diizeyi artar***
Demir baglama kapasitesi artar
Hepsidin azalir.

RetikUlilosit Hb konsantrasyonu azalir

Serbest eritrosit protoporfini artar.

Anemi, hipokromi, mikrositoz beraber anizositoz— RDW artar***
Demir iceren intraseltler enzim aktiviteleri azalir

E-yandal YDUS Cocuk Hematoloji Notlari
Slayt 109

MCV<70+yas, MCH(< 27pg), MCHC (<
%30) duser,
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o Serbest eritrosit protoporfirini demir eksikligi anemisinde artmistir Slayt 111

o Serbest eritrosit protoporfirini arttidi diger durumlar

Kursun zehirlenmesi (cok ylksek),
Kronik enfeksiyon,

Eritropoetik protoporfiri

AML

Serbest Eritrosit Protoporfirin (FEP) Yilksekligi Yapan Durumlar

Demir eksikligi anemisi

Yuksek retikulosit sayisi ile giden durumlar

Kursun zehirlenmesi (cok yliksek degerlere ulasir)

Kronik enfeksiyon

Eritropoetik protoporfiri
AML

Nadiren diseritropoetik ve sideroblastik anemilerde

FEP Bakilmasinin Transferrin Satiirasyonu Bakilmasina Ustiinlikleri

FEP gunlik fluktuasyon gostermez

FEP demir tedavisi sirasinda yiiksek kalir FEP talasemi

FEP a ve B talasemilerde yikselmez minorler de
normaldir.
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Soru No: 34

Yedi glinlik kiz bebek emmede azalma, gébek
kordonunda siddetli kanama ve hareketlerinde
yavaslama nedeniyle getiriliyor. Dogum 6ykisiinde
ozellik olmayan hastanin tani konulamadan beyin
kanamasiyla kaybedilen bir kardesi oldugu 6greniliyor.
Fizik muayenede gébek kanamasi diginda yer yer
ekimozlar da bulunan hastanify'yapilan kraniyal
ultrasonografisinde intrakraniyal kanama tespit

ediliyor. Laboratuvar incelemesinde koagiilasyon testleri
normal olarak saptaniyor.

Bu hastada asagidakilerden hangisinin eksikligi
en olasidir?

A) Plazminojen eksikligi
B) Faktor VIl eksikligi
C) Faktor VIII eksikligi
D) Faktor Xl eksikligi
E) Faktor Xl eksikligi

Cevap Anahtari: E
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Faktor XIlI eksikligi

OR kalitihr

Faktor Xl eksikliginde gobek gec duser, gbbek distikten sonra uzun sire
kanamanin olmasi tipiktir.***

Kanama cok nadirdir.

Gastrointestinal, intrakranial, intraartiktler kanama
Tekrarlayan spontan abortuslar tipiktir.***

PT, aPTT normaldir.

Tedavide TDP veya FXIlll iceren kriyopresipitat kullanilir.
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Soru No: 35

Asagidakilerden hangisi gocuklarda hipokrom
mikrositer aneminin nedenlerinden biridir?

A) Herediter orotik asidiri
B) Aplastik anemi

C) Folat eksikligi

D) Atransferrinemi

E) Akut kan kaybi

Cevap Anahtari: D
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UNUTMAYALIM !!

e Mikrositer:
Kursun ve Aliminyum zehirlenmesi, Atransferrinemi, B6 eks., Bakir eksikligi, Demir
eksikligi, HbC, Hb E, Talasemi, Sideroblastik anemi, Kursun zehirlenmesi

o Normositer:
Kronik hastalik anemisi genelde— normositer (%70),
Nadiren mikrositer de olabilir (%30)--> akut kan kaybi
Konjenital diseritropoetik anemi tip 2

o Makrositik anemiler:
Down sendromu, Wolfram sendromu(DIDMOAD),
Kronik karaciger hastaligi
Konjenital diseritropoetik tip 1 ve 3

13
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Soru No: 36

iki yasindaki kiz hasta 1 hafta arayla ikinci kez olan her
iki el parmaklarinda agrili sisme nedeniyle getiriliyor.
Fizik muayenesinde ates, skleralarda hafif ikter, her iki
el parmaklarinda sislik, palpasyonla hassasiyet oldugu
gorilayor. Diger sistem bulgulari dogal olan hastanin
tetkiklerinde hemoglobin 8 g/dL, I6kosit 12.600 /mm3,
trombosit 560.000 /mm3, MCV/'79 fL, RDW %17,
retikiilosit %5, LDH yiiksek ve eritrosit sedimentasyon
hizi normal bulunuyor.

Bu hastada en olasi tani ve bu taniya yonelik
istenecek tetkik asagidakilerin hangisinde birlikte
verilmistir?

A) Osteomiyelit — Direkt grafi

B) Herediter sferositoz — Osmotik frajilite

C) Orak hucreli anemi — Hemoglobin elektroforezi

D) Entrosit enzim eksikligi — G6PD duzeyi

E) Talasemi major — Hemoglobin elektroforezi

Cevap Anahtari: C
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Orak Hiicre Anemisi (Sickle Cell Anemi)

Intravaskiiler oraklagma 6-8 haftadan itibaren baglar***

Ancak semptomlarin belirginleSmesi 5-6 aydan sonra olur*** Bunun nedeni beta zinciri
icermeyen HbF’in infantta fazla®** miktarda bulunmasidir.

Anemi, retikulositoz, sarilik
Tekrarlayici iskelet, kas ve karin agrisi epizotlari

Hemoglobin elektroforezinde HbS, HbF de artis, HbS>HbA***

Erken ¢ocukluk doneminde splenomegali, yasla otosplenektomi***

Bakteriyel sepsis riskinde artig

15
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Orak Hiicre Anemisi (Sickle Cell Anemi)

Vazookluzif krizler (agrih kriz, iskelet kas sistemi krizleri)
0En sik goriilen krizlerdir ***

0Klclik cocuklarda enfeksiyon, dehidratasyon, asidoz ve soquk agrili krizi baslatabilir

nDaktilit: 5 ya$ alti cocuklarda sik baslangic bulgusudur (el-ayak sendromu)***
Daktilit tablosunda her iki elde belirgin sislik, hiperemi ve agri vardir
Aneljezik tedavisi verilir

nAkut batin bulgulari gorulebilir.

nSerebral infarktiise bagli hemipleji (Exchange endikasyonu***) geligebilir

nAkut géqiis sendromuna (pndmoniden ayirt edilemez) neden olabilir

Parsiyel exchange ile HbS orani %40-50’nin altina diisirilirse kriz sona erer***

16
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Soru No: 37

Bir yasindaki erkek cocuk aralikli burun kanamasi
nedeniyle getiriliyor. Tam kan sayiminda trombosit
65.000/mm3, ortalama trombosit hacmi 14 fL olarak
saptanan hastanin periferik kay,yaymasinda dev
trombositler izleniyor. :

Bu hastada asagidaki tanilardan hangisinin
goriilmesi en az olasidir?

A) Bernard-Soulier sendromu
B) Sebastian sendromu

C) Fechtner sendromu

D) Wiskott-Aldrich sendromu
E) May-Hegglin sendromu

Cevap Anahtari: D



MYH9 (kas dis1 miyozin agir zinciri IT A = miyozin 9)
oD

14. Asagidakilerden hangisinin, MYH3 iligkili
makrotrombositopeni grubu hastaliklarin bulgulan
arasinda yer almasi beklenmez?

A) Lokosit inklizyonu B) Sagirlik
C) Katarakt D) Hepatit D

E) Nefrit

Mey Heglin: Bayuk trombositler (MPV > 12 fL),

Notrofillerde Déhle cisimcikleri‘ne benzer morfolojide tek bir bazofilik inklizyon.

(sitoplazmalarinda gevreye yakin yerlesmis, cogunlukla oval bigimde, agik mavi-gri
boyanmis )

Ayni gen mutasyonuna bagh diger kalitsal makrotrombositopeniler
Sebastian sendromu:

May-Hegglin anomalisine benziyor.

Ancak I6kosit cisimciklerinin ultrastriktir yapilari farkl.

Fechtner sendromu:
Trombosit bozuklugu + nefrit + sagirlik + géz (en sik katarakt).

Epstein sendromu:

Trombosit bozuklugu+sagirlik +nefrit var, géz belirtileri yok.

Ayrica klasik boyama yontemleri ile 16kosit inklGzyonlari ortaya konamiyor.
Ozgil antikorlarla immiin boyama gerekiyor.

E-yandal YDUS Cocuk Hematoloji Notlari
Slayt 322

Q)o

(Dohle cisimcikleri toksik granilasyon, MDS ve MeyHeglin'de
goruldr. )




Makrotrombositoz (MPV yiiksek)

« [TP veya trombosit turnover artan durumlar

» Bernard-Soulier sendromu

» May-Hegglin anomalisi (Lokositlerde Dohle ciimcigi)
» Sebastian senromu

* Fleischner sendromu

* Alport sendromu

* Gri platelet sendromu

* Montreal platelet sendromu

* Mukopolisakkaridozlar

Normal MPV

» Hiposeluler kemik iligi veya malign hastalik infilcrasyonu

Mikrotrombosit (MPV diisiik)
» Wiscott-Aldrich senromu

» TAR sendromu

* Depo hastaliklar

* Demir eksikligi anemisi

E-yandal YDUS Cocuk Hematoloji Notlari
Slayt 341
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Asagidakilerden hangisi cocuklarda post-transplant
lenfoproliferatif hastalik &elismesindeki en sik
etiyolojik etkenlerden biridir?

A) Sitomegalovirus (CMV) enfeksiyonu

B) Herpes simpleks virus (HSV) enfeksiyonu
C) Epstein-Barr virus (EBV) enfeksiyonu

D) Hepatit B virus (HBV) enfeksiyonu

E) Candida albicans enfeksiyonu

Cevap Anahtari: C
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EBV ile iliskili maligniteler

Non-Hodgkin Lenfoma (Burkitt lenfoma)

Hodgkin Lenfoma (Lenfosit Zengin/Fakir/Mikst)

ALL (B hicreli, matur, ylzey ag +)

Duncan hastaligi (X’e bagl lenforoliferatif hastalik)

Nazofarenks karsinomu (NPC)

Imminyetmezliklerde Leiomyosarkom,

Imminyetmezliklerde ve posttransplant Lenfoproliferatif Hastalik
Afrikada EBV iligkili osteosarkom
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Dort yasindaki kiz hasta hepatomegali, sarilik,
hipoalbliminemi, koagtilasyon bozuklugu ve renal
tibtler asidozun eslik ettigi bir metabolik hastalik
tanisi ile takip ediliyor. Alfa-fetoprotein diizeyi yiiksek
olan hastanin karaciger manyetik rezonans
goriintiilemesinde 3x3 cm Boydtunda bir nodiil
saptaniyor. Nodiilden yapilan biyopsi hepatoseliiler
kanser ile uyumlu bulunuyor.

Bu hastadaki en olasi metabolik hastalik
asagidakilerden hangisidir?

A) Tirozinemi tip 1

B) Glutarik asidemi tip 2

C) Wolman hastahgi

D) Herediter fruktoz intoleransi
E) Glikojen depo hastalig: tip 9

Cevap Anahtari: A
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HEPATOSELLULER KARSINOMA

ETYOLOJISI
* HBV enfeksiyonu (En sik risk faktori)

* HCV enfeksiyonu (Primer onkogenik olmaktan ¢ok yaptiQi karaciger hasari ile)

* Herediter Tirozinemi Tip | (Metabolik hastaliklar icinde en riskli hst)
* Galaktozemi
* Glikojen Depo Tip la=Von Gierke Hastaligi (Siroza gitmeden gelisir)

* Bilier siroz
 Alfa 1 Antitripsin eksikligi
* Aflatoksin B maruziyeti



