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( Bu testte 60 soru vardir.

YDUS - PEDIATRI TESTi

1. Asagidakilerin hangisinde, Axenfeld-Rieger mal-
formasyonu ve dental anomaliler goralir?

A) 1p36 delesyonu

B) 6p25 delesyonu

C) 9934 delesyonu

D) 11g24.1-1gter delesyonu
E) 17p11.2 delesyonu

2. Sekiz yasindaki kiz hasta, talasemi major tanisiyla 4
ayliktan bu yana duzenli eritrosit transfUzyonu ali-
yor. Demir yUklenmesi tespit edilen hastada, demir
selasyonunda degisiklik yapiliyor. Degisiklik sonrasi
kan sayiminda mutlak nétrofil sayisi 100/mm3 olarak
bulunuyor.

Bu hastadaki tabloya neden olabilecek en olasi
demir selatéri asagidakilerden hangisidir?

A) Deferasiroks suda eriyen tablet

B) Deferasiroks film kapl tablet

C) Deferipron tablet

D) Deferoksamin subkUtan enjeksiyon

E) Deferoksamin intravenoz enjeksiyon

3. Asagidaki kompleman komponentlerinden han-
gisinin eksikliginde, atipik hemolitik Gremik
sendrom goérilmesi en olasidir?

A) Faktor H
B) Faktér D
C) Properdin
D) C5

E) Clqg

4. Asagidakilerin hangisinde edinsel von Willebrand
hastaligi gelismesi en az olasidir?
A) Polisitemia vera
B) Sistemik lupus eritematozus
C) Wilms tumoru
D) Talasemi intermedia
E) Hipotiroidi
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Ambigus genitalya nedeniyle izlenen iki bucuk ay-
lik bebegin fizik muayenesinde; fallus 1,5 cm tespit
ediliyor, perinede tek aciklik ve fallus tabaninda la-
bioskrotal kivrimlarda inkomplet fUzyon saptaniyor,
gonad ele gelmiyor. Laboratuvar incelemelerinde
kromozom analizi 46,XY, FSH 35 mIU/mL (N: 0,2-3),
LH 21 mlU/mL (N: 0,04-3) ve testosteron <20 ng/dL
(N: 50-177) saptaniyor. ACTH, 17-OH progesteron,
DHEAS ve kortizol duzeyleri normal bulunuyor. Pel-
vik USG'de muller kanal yapilari gérulUyor ve gonad
goéruntllenemiyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Androjen reseptor direnci

B) SRY mutasyonu

C) 3-beta-hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi

D) Lipoid adrenal hiperplazi

E) 5-alfa steroid reduktaz eksikligi

Spastik diplejik tipte serebral palsiye yol acabilen
asagidaki beyin hasarlarindan hangisinin prema-
tire bebeklerde gériilmesi en olasidir?

A) Periventrikuler I6komalazi

B) Multikistik ensefalomalazi

C) Fokal infarkt

D) Subkortikal hasar

E) Bazal ganglia hasari

Daha 6nce benzer yakinmasi olmayan 11 yasindaki
kiz hasta spor salonunda jimnastik gosterisi sirasin-
da bayiliyor. Salonda bulunan saglik ekibi tarafindan
yaplilan dederlendirmede nabiz ve kan basinci alina-
mayan hastaya kardiyopulmoner canlandirma uy-
gulaniyor. Ambulans ile cocuk acil servise getirilen
hastanin bilinci acik, koopere, nabiz 60/dakika, kan
basinci 100/60 mmHg saptaniyor. EKG'de sinus bra-
dikardisi ve QT araligi 490 milisaniye bulunuyor.

Bu hastanin tedavi planinda yeri olmayan sece-
nek asagidakilerden hangisidir?

A) Kriyoablasyon

B) Propranolol

C) intrakardiyak defibrilator (ICD) implantasyonu

D) Sol kardiyak sempatik denervasyon

E) Yodun spor aktivitelerinin kisitlanmasi

Diger sayfaya geginiz.
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10.

Dogumda kuskulu dis genital yapi nedeniyle takip
edilen bebegin meme baslari ve genital bolgesinde
hiperpigmentasyon saptaniyor. Labioskrotal kivrim-
larda bilateral gonadlar ele geliyor. Agir kordi sapta-
nan bebekte fallus boyunun 2 cm oldugu ve Uretra
agzinin fallus tabaninda perineye acildigi saptaniyor.
Dodumdan 8 gun sonra adrenal kriz tablosu geli-
sen bebekte; kromozom 46,XY, serum sodyum 130
mEQg/L, serum potasyum 6,1 mEg/L, plazma ACTH
1.700 pg/mL (Normal: 9-57 pg/mL), dehidroepiand-
rostenedion 8.770 ng/dL (Normal: <320 ng/dL) ve
LC MS/MS ydntemli 17-hidroksipregnenolon duzeyi
yUksek saptaniyor.

Bu hastada konjenital adrenal hiperplazi etiyolo-
jisinde en olasi enzim eksikligi asagidakilerden
hangisidir?

A) 21-hidroksilaz eksikligi

B) 11-beta hidroksilaz eksikligi

C) 3-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi

D) 11-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi

E) 17-alfa-hidroksilaz eksikligi
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Asagidaki zehirlenmelerden hangisinde intralipid N

emulsiyon tedavisi kullanilmasi en olasidir?

A) Trisiklik antidepresan
B) Atenolol

C) Teofilin

D) Salisilat

E) Asetaminofen

Fetal bradikardi nedeniyle izlenen bir bebekte do-
gum sonrasl 3. derece atriyoventrikller tam blok
saptaniyor.

Bu durumun en olasi nedeni asagidakilerden han-
gisidir?

A) Total pulmoner ven6z donus anomalisi

B) Koroner arter anomalisi

C) Patent duktus arteriozus

D) Neonatal lupus eritematozus

E) Genis ventrikuler septal defekt

1.

12.

13.

Siklik kusma sendromuyla ilgili asagidaki ifade-
lerden hangisi yanhstir?

A) Kusma ataklari arasinda en az 3 haftalik saghkh
bir donem olmalidir.

B) Toplamda en az5kusma atadiveya 6 ay icinde en
az 3 kusma atagi olmalidir.

C) Kusma ataklarinin suresi en az 1 saat en ¢cok 10
gundur.

D) Kisiye 6zgu stereotipik patern ve semptomatoloji
s6z konusudur.

E) Kusma ataklari sirasinda saatte 4 veya daha fazla
saylda kusma olmalidir.

iki yasindaki kiz hasta, sol el parmaklarinda agri ve
sislik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde vU-
cut sicakligi normal olan hastada sol el 4 ve 5. meta-
karpofalangeal bélgede sislik ve agr saptaniyor. Oy-
kUsUnden travma gecirmedigi ve daha dnce iki defa
buna benzer sikayetleri oldugu 6greniliyor. Hastada
karaciger ve dalak ele gelmiyor. Laboratuvar tetkik-
lerinde hemoglobin 7,5 g/dL, MCV 82 fL, retikulosit
orani %7, l6kosit ve trombosit sayisi normal saptani-
yor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Orak hucreli anemi

B) Herediter sferositoz

C) Talasemi major

D) Talasemi minér

E) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi

Hastanede dogmus yenidogan bebeklerde gébek
bakimi ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi dog-
rudur?

A) Her gun su ve sabunla yikandiktan sonra kuru-
maya birakilmalidir.

B) Her gun %70'lik alkol struldukten sonra kuruma-
ya birakilmalidir.

C) Her gun klorheksidin suruldukten sonra kuru-
maya birakilmalidir.

D) Her gun tenturdiyot suruldukten sonra kuruma-
ya birakilmahdir.

E) Herhangi bir sey surmeden kuru birakilmalidir.

Diger sayfaya geginiz.




14. Uc yasindaki erkek hasta ylriyememe, konusama-

15.

16.

ma ve ndbet gegirme nedeniyle getiriliyor. Alti ay
oncesine kadar normal olan hastanin aniden nébet-
lerinin basladigi ve zaman iginde yurime ve konus-
masini kaybettigi 6greniliyor. Takipli sorunsuz bir
gebelik sonucu, miadinda dogan ve dogumda bir
sorun yasamayan hastanin anne babasinin teyze ¢o-
cuklari oldugu égreniliyor.

Bu hastada serebral palsi tanisindan uzaklastiran
en 6nemli 6zellik asagidakilerden hangisidir?

A) Epilepsi olmasi

B) Prenatal risk faktérinun olmamasi

C) Natal risk faktorinun olmamasi

D) Anne ve baba arasinda akrabalik olmasi

E) Klinik bulgularinin ilerleyici olmasi

Asagidakilerden hangisi juvenil spondiloartropa-
tilerinklinik ve laboratuvar 6zellikleri arasinda sa-
yilmaz?

A) Uveit

B) Romatoid faktéor pozitifligi

C) HLA B27 doku grubu pozitifligi

D) Entezopati

E) Alt ekstremitede asimetrik oligoartrit

On sekiz aylik kiz hasta, 2 gundUr devam eden yuk-
sek ates nedeniyle getiriliyor. Annesi, cocugunun
yurumek istemedigini sdylUyor. Asilarinin yasina uy-
gun olarak yapildigi 6greniliyor. Fizik incelemesinde,
bebegdin sag kalcasinin fleksiyonda ve sag alt ekstre-
mitenin dis rotasyonda oldugu gorullyor. Tam kan
sayiminda; 16kosit: 30.000/mm3, eritrosit sedimen-
tasyon hizi: 80 mmy/saat olarak belirleniyor. USG'de
sag kalca ekleminde sivi varligi tespit ediliyor.

Bu hastada en olasi etken asagidakilerden han-
gisidir?

A) Haemophilus influenzae tip b

B) Salmonella typhi

C) Grup B streptokok

D) Staphylococcus aureus

E) Streptococcus pneumoniae
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18.

19.

20.
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|. Difteri asisi

II. BCG asisi
[1l. Rotavirus asisi
IV. Tetanoz asisi
V. HPV asisi

Yukaridakilerden hangileri ergenlik déneminde
onerilen asilar arasinda yer alir?

A) I, llveV

B) I, 1llvelV
C) I,IVveV
D) II, 1l ve IV
E) I, IVveV

Sistemik amiloidozda hangi koagtilasyon faktorii-
nin eksikliginin goériilmesi en olasidir?

A) Faktor VIl
B) Faktor |
C) Faktor IX
D) Faktor X
E) Faktor Xl

I. Uyku bozukluklari
Il. Gastrodzofageal reflt
Il .Epilepsi

Yukaridakilerden hangilerinin otizm spektrum
bozukluguna eslik etme olasiligi vardir?

A) 1, 11velll
B) Il ve lll
C) Yalniz Il
D) Yalniz |
E) lvell

Yenidogan déneminde asidik diskiyla karakterize
olan siiregen ishalin en olasi nedeni asagidakiler-
den hangisidir?

A) Tufting enteropati

B) Konjenital tripsinojen eksikligi

C) Konjenital glukoz-galaktoz malabsorpsiyonu

D) Konjenital klor diyaresi

E) Mikrovillus inkluzyon hastaligi

Diger sayfaya geginiz.
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21.

22.

23.

Eritema nodosumun eslik ettigi klinik tabloya yol
acan en olasi etken asagidakilerden hangisidir?
A) Yersinia enterocolitica

B) Rickettsia rickettsii

C) Clostridiodes difficile

D) Borrelia burgdorferi

E) Vibro cholerae

On bes yasindaki kiz hasta, sag bacakta sislik ve agri
sikayetiyle getiriliyor. Doppler ultrasonografide sag
popliteal vende tromboz saptaniyor. Tedavide dusuk
molekul agirlikli heparin sonrasi varfarin baslaniyor.
Varfarin tedavisinin ikinci gununde ciltte 6nce agril
ve kirmizi lezyonlarin olustugu ardindan cilt nekro-
zuna ilerledigi gdzlemleniyor.

Bu hastada bu duruma yol acgabilecek en olasi
tani asagidakilerden hangisidir?

A) Protein C eksikligi

B) Faktor Xll eksikligi

C) Heparine bagl trombositopeni
D) Antitrombin Il eksikligi

E) von Willebrand hastaligi tip 2b

Asagidaki romatizmal hastaliklar ve siklikla gortil-
mesi beklenen eklem tutulumu eslestirmelerin-
den hangisi yanhstir?

A) Ailesel Akdeniz atesi — Alt ekstremitede sekel bi-
rakmayan monoartrit

B) JUvenil sistemik lupus eritematozus — Parmaklar-
da ve buyuk eklemlerde simetrik poliartrit

C) Oligoartikuler juvenil idiyopatik artrit — Diz ekle-
minde monoartrit

D) Akut romatizmal ates — Dizlerde ve ayak bilekle-
rinde eroziv poliartrit

E) Poliartikuler juvenil idiyopatik artrit — Parmaklar-
da ve el bileklerinde simetrik poliartrit
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24. Bes yasindaki erkek cocuk otoimmun hemolitik

25.

27.

anemi nedeniyle getiriliyor. Oykistnden infantil
donemde tekrarlayan piyojenik enfeksiyonlar ve
pndémoni nedeniyle hastaneye yatirildigl, pnémoni
etkeni olarak da P. jiroveci tespit edildigi, bir yasin-
daki erkek kardesinde de benzer bir durum oldugu
ogreniliyor. Laboratuvar incelemelerinde IgG ve IgA
duzeyleri yasa gore belirgin dusuk, IgM duzeyi yuk-
sek bulunuyor.

Bu hastada en olasi tani asagidakilerden hangi-

sidir?

A) Sut cocuklugunun gecici hipogamaglobulinemi-
Si

B) DiGeorge sendromu

C) CD40 ligand defekti

D) Wiskott-Aldrich sendromu

E) X'e bagliagamaglobulinemi

Asagidakilerden hangisinin pulmoner venéz hi-
pertansiyona yol acmasi en az olasidir?

A) Konjenital mitral stenoz

B) Total pulmoner vendz dénus anomalisi
C) Kor triatriatum

D) Supravalvuler mitral ring

E) Hipoplastik sag kalp sendromu

Akut miyeloid I6semi tanisi alan 15 yasindaki kiz
hastaya sitogenetik ve akim sitometri testlerinden
sonra birinci remisyonda kdék hucre nakli yapilmasi
karari veriliyor.

Bu hastada, kdk hiicre nakli kararinda en etkili si-
togenetik 6zellik asagidakilerin hangisinde dogru
olarak verilmistir?

A) t(8;21)

B) t(15]17)

C) FLT3 mutasyonu

D) inv(16) [CBFB-MYHTT]
E) t(16]16)

Tedaviye direngli néroblastom tanisiyla izlenen 22
aylik bebek huzursuzluk, basamama ve kabizlik ne-
deniyle getiriliyor. Laboratuvar incelemelerinde Ca
14,9 mg/dL (N: 8,9-10,8), P 3,1 mg/dL (N: 3,8-6,5), PTH
<5 pg/mL (N:10-65) ve 25-OH D vitamini dzeyi nor-
mal bulunuyor.

Bu hasta icin hiperkalseminin en olasi nedeni asa-
gidakilerden hangisidir?

A) Ektopik PTH salinimi

B) Paratiroid hormon iliskili peptid (PTHrP) salinimi
C) Hipofosfatazya

D) 1,25 (OH)2vitamin D3dusuklugu

E) SubkUtan yad nekrozu

Diger sayfaya geginiz.
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28. Alti yasindaki kiz hasta dalma ndbetleri nedeniyle

29.

30.

31

getiriliyor. EEG'de hiperventilasyonda jeneralize 3 Hz
diken dalgalar saptaniyor.

Bu hastada asagidaki antiepileptiklerden hangisi
nébetleri arttirabileceginden kullanilmamahdir?

A) Valproik asit
B) Lamotrijin

C) Karbamazepin
D) Etosuksimid

E) Levetirasetam

Asagidaki bulgulardan hangisinin ¢ocukluk cagdi
kistik fibrozis hastalarinda goriilmesi en az olasi-
dir?

A) Solunum yetmezligi

B) Fokal biliyer siroz

C) Hiperkloremik metabolik alkaloz

D) Bronsiektazi

E) Artrit

Alti aylik kiz hasta protein kaybettiren enteropati ne-
deni ile acil servise getiriliyor. Anne ve babasi arasin-
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da akrabalik olan hastanin ilk degerlendirilmesinde E!:-)

kan sekeri 20 mg/dL olarak saptaniyor. OykUstunde
tekrarlayan tromboz ataklarinin oldugu &grenilen
hastanin fizik muayenesinde hepatomegali ve mal-
nutrisyon bulgulari tespit ediliyor. Laboratuvar ince-
lemesinde transaminazlarda ve insulin duzeyinde
yukseklik, idrar incelemesinde keton yoklugu ve ba-
tin ultrasonografisinde hepatik fibrozis saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Glikojen depo hastaligi

B) Organik asidemi

C) Konjenital glikozilasyon defekti

D) Diyabetik ketoasidoz

E) Ketoliz kusuru

von Hippel-Lindau mutasyonunun asagidakiler-
den hangisine yol agmasi en olasidir?

A) Eozinofili
B) Bazofili

C) Eritrositoz
D) Lenfositoz

E) Monositoz

o
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32. Dort aylik erkek bebek basini dik tutamama ve yuze

bakmama yakinmasi ile getiriliyor. Hipotonik olan
bebegdin derin tendon refleksleri alinamiyor, retinal
displazi, mikroftalmi ve serum kreatin fosfokinaz
duzeyi artmis olarak saptaniyor. Kraniyal manyetik
rezonans goruntulemesinde lizensefali, beyaz cev-
her degisiklikleri, beyin sapi, pons ve serebellumda
hipoplazi saptaniyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Aicardi sendromu

B) Miller-Dieker sendromu

C) Zellweger sendromu

D) Joubert sendromu

E) Walker-Warburg sendromu

. Bes hafta 6nce yurt disinda, trafik kazasi sonrasi kan

transfuzyonu yapilan 8 yasindaki kiz cocuk, 38 oC
ates, titreme ve kas agrisi ile getiriliyor. Fizik incele-
mede, hepatosplenomegali saptaniyor. Laboratuvar
incelemelerinde hemoglobin 7,6 g/dL, hematokrit
%22, trombosit sayisi 76.000/mm3, retikllosit %6 ola-
rak bulunuyor. Periferik yaymasinda eritrosit icinde
yuvarlak, oval, halka seklinde, parlak mavi sitoplaz-
mali, rengi kKirmizidan mora degisen kucuk nukleus-
lar iceren cisimler tespit ediliyor. Wright ile boyan-
mis periferik yayma goruntlsU asagida verilmistir.
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Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Anaplasmosis

B) Ehrlichiosis

C) Babesiosis

D) Leishmaniasis

E) Trypanosomiasis

Diger sayfaya geginiz.
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34. Kompleman sistemi tetkikleri ile ilgili asagidaki

35.

36.

ifadelerden hangisi dogrudur?

A) CH50 aktivitesinin normal olmasi alternatif
kompleman yoladinin normal oldugunu gosterir.

B) CH50 aktivitesi dUsuk ve AH50 aktivitesi normal-
se, C3 eksikligi 6ncelikli olarak dustnulmelidir.

C) CH50 aktivitesi dusUkse, sadece C1, C2, C3, C4
eksiklikleri saptanir.

D) CH50 ve AH50 birlikte dusukse, mannoz baglayi-
ci lektin (MBL) eksikligi dncelikli olarak dusunul-
melidir.

E) CH50 aktivitesi normal ve AH50 aktivitesi dusuk-
se, Faktor D veya properdin eksikligi dncelikli ola-
rak dusunulmelidir

46,XY cinsiyet gelisim bozuklugu ile birlikte kam-
pomelik displazisi olan hastalarda, etiyolojik ne-
den olarak asagidakilerden hangisi 6ncelikle di-
stnulmelidir?

A) WT1 gen mutasyonu
B)

C) DAX1 gen delesyonu

LH reseptdér mutasyonu

D) SOX9 gen mutasyonu
E) PAX6 gen mutasyonu

Halsizlik ve solukluk nedeniyle acil servise getirilen
bir yasindaki erkek hastanin fizik muayenesinde
3 cm karaciger, 4 cm dalak buyUuklugu saptaniyor.
Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglobin: 52 g/dL,
hematokrit: %16, MCV: 59 fL, MCHC: 24 g/dL, |6kosit:
38.000/mm3, trombosit: 252.000/mm3 saptaniyor.
Hastanin periferik yaymasi asagidaki gibidir.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) AJir demir eksikligi anemisi

B) Sideroblastik anemi

C) Homozigot BO talasemi

D) Konjenital diseritropoietik anemi

E) Diamond-Blackfan anemisi
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37.

38.

39.

Sistemik juvenil idiyopatik artrit tanisiyla izlenen
4 yasindaki erkek hasta ndbet gegirmesi nedeniy-
le acile getiriliyor. Bilinci bulanik ve genel durumu
kotu olan hastanin laboratuvar incelemesinde trom-
bositopeni, ferritin, laktat dehidrogenaz ve karaciger
enzim duzeylerinde yUkseklik, eritrosit sedimentas-
yon hizinda dusuklUk saptaniyor.

Bu hastada ani gelisen bu tabloyu aciklayabilecek
en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Sepsis

B) Makrofaj aktivasyon sendromu

C) Juvenil idiyopatik artrit alevlenmesi
D) Meningokoksik menenijit

E) Felty sendromu

Bir yasindaki kiz hasta sik nefes alma sikayetiyle ge-
tiriliyor. Bir gun énce burun akintisinin basladigi ve
38 °C atesinin oldugu 6greniliyor. Fizik muayenede
huzursuz, soluk goérintmde, ekstremiteler soguk
ve uclari siyanoze, kapiller dolum zamani >5 saniye
olarak saptaniyor. Kalp hizinin 200/dakika ve duzenli,
solunum sayisinin 60/dakika, vicut isisinin 35 °C, kan
basincinin 60/40 mmHg ve oksijen satlrasyonunun
oda havasinda %93 oldugu saptaniyor. Dinlemekle
akciger bazallerinde ince raller duyuluyor ve idrar ¢i-
kisinin olmadigi tespit ediliyor.

Bu hastada en uygun acil yaklasim asagidakilerin
hangisinde sirasiyla verilmistir?

A) Gerisolumasiz maske ile oksijen destegdi baslanir,
damar yolu acilr, %0,9 NaCl kg basina 20 mL ola-
cak sekilde uygulanir.

B) Gerisolumasiz maske ile oksijen destegdi baslanir,
damar yolu agcilir, %0,9 NaCl kg basina 10 mL ola-
cak sekilde uygulanir.

C) Gerisolumasiz maske ile oksijen destegdi baslanir,
damar yolu acllir, %5 dekstroz %0,9 NaCl kg basi-
na 10 mL olacak sekilde uygulanir.

D) Damar yolu acllir, %0,9 NaCl kg basina 10 mL ola-
cak sekilde uygulanir.

E) Damar yolu acilir, geri solumasiz maske ile oksi-
jen destegdi baslanir, %0,9 NaCl kg basina 20 mL
olacak sekilde uygulanir.

Asagdidakilerden hangisi 18 aylik bir cocuk icin dil
gelisiminde gerilik olarak degerlendirilir?

A) On kelimesi olmasi

B) Soruldugunda vUcut kisimlarini gdsterememesi
C) Sorulara s6zlU cevap vermemesi

D) Basit (tek basamakl) komutlari yerine getirme-
mesi

E) iki kelimeli cimle kurmamasi

Diger sayfaya geginiz.
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40. Cocukluk cagi akut lenfoblastik I6semi hastala-

41.

42.

rinda en sik gorilen iki sitogenetik anomali asa-
gidakilerden hangileridir?

A) Hiperdiploidi ve t(12;21)
B) MLL ve t(9;22)

C) Hipodiploidi ve t(1;19)
D) t(2;8) ve t(8;14)

E) t(8;22) ve t(9;22)

Uc aylik erkek bebek atessiz tonik konvulsiyon ne-
deniyle getiriliyor. Oykisinden zamaninda sorun-
suz, vajinal yolla dogdugu, bir ay énce otit ve ishal
gegirdigi 6greniliyor. Anne baba arasinda akrabalik
olmayan hastanin fizik incelemesinde; mikrognati,
yarik damak, kalpte sistolik Gfurum tespit ediliyor.
Tam kan sayiminda lenfosit sayisi dusuklugu ve eko-
kardiyografide VSD saptaniyor.

Bu hastadaki tonik konviilsiyonun en olasi nedeni
asagidakilerden hangisidir?

A) Hipoglisemi

B) Hiponatremi

C) Hipokalsemi

D) Hipomagnezemi

E) Hiperglisinemi

Bes yasindaki erkek hasta pubik ve aksiller killan-
ma nedeniyle getiriliyor. OykUsinden kuzeninde de
ayni sikayetlerin oldugu o6greniliyor. Fizik muayene-
sinde boy 120 cm (>97. persentil) vicut agirhgi 24 kg
(95. persentil), testisler skrotumda ve bilateral 2 mL,
penis boyutu 8x2 cm, pubik killanma Tanner evre 3
ve aksiller killanmanin oldugu belirleniyor. Boy yasi
7,5 yas ve kemik yasi 9 yas ile uyumlu saptaniyor. La-
boratuvar incelemelerinde LH <0,05 mIU/mL, testos-
teron dlzeyi yUksek, a-fetoprotein ve hCG duzeyleri
dusuk saptaniyor.

Bu hastada erken pubertenin en olasi nedeni asa-
gidakilerden hangisidir?

A) Hipotalamik hamartom

B) MKRN3 mutasyonu

C) Primer hipotiroidi

D) Konjenital adrenal hiperplazi

E) Germ hucreli tumor

‘o
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44,
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Asagidaki kalitsal metabolik hastaliklardan han-
gisinin tedavisi sadece suda eriyen bir vitaminin
gunliik oral alimi ile yapilmaktadir?

A) Glukoserebrosidaz eksikligi
B) Aldolaz A eksikligi

C) Biotinidaz eksikligi

D) Gliserol kinaz eksikligi

E) Fumarilasetoasetat hidrolaz eksikligi

Ayak bileginde suregen artrit sikayetiyle getirilen 10
yasindaki erkek ¢cocuk uzun suredir topuk agrisi ol-
dugunu ifade ediyor.

Bu hastada eklem tutulumunu degerlendirmek
icin MRG'de 6ncelikle incelenmesi gereken bélge
asagidakilerden hangisidir?

A) Diz

B) Sakroiliyak
C) Omuz

D) Boyun

E) Torakal vertebra

Uc yasindaki cocuk hasta, pnémoni nedeniyle has-
taneye yatirilarak tedavi ediliyor. Yatisinin Gguncu
gununde konvulziyon gegiriyor. Hastanin iki gundur
oral aliminin olmadigi ve idame sivi tedavisinde 24
MEg/L sodyum iceren intravendz sivi kullanildidi
égreniliyor. Hastanin kan sodyum duzeyi 110 mEqg/L
saptaniyor.

Bu hasta icin en uygun acil yaklasim asagidakiler-
den hangisidir?

A) Hava yolu acilir ve oksijen verilir,damar yolu acilr,
izoton konsantrasyonda idame sivi tedavisi bas-
lanir.

B) Damar yolu acllir, hava yolu acilir ve oksijen verilir,
izoton konsantrasyonda idame sivi tedavisi bas-

lanir.

Hava yolu acilir ve oksijen verilir,damar yolu acilr,
%3 konsantrasyonda hipertonik salin infUzyonu

yapllir.
Damar yolu acllir, hava yolu acilir ve oksijen verilir,

77 mEg/L sodyum iceren idame sivi tedavisine
baslanir.

D

Hava yolu agilir ve oksijen verilir, damar yolu agilir,
77 mEQg/L sodyum iceren idame sivi tedavisine
baslanir.

Diger sayfaya geginiz.
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46.

47.

48.

iki yasindaki erkek hastanin éykustnden, 2. derece-
den kuzen olan anne ve babanin ilk yasayan ¢ocu-
Ju olarak, 35 hafta 3 gunluk, 2.850 g olarak sezar-
yen ile dogdugu, prenatal ayrintili ultrasonografide
oligohidramniyoz ve bdbreklerde bilateral bUyume
saptandigl, dogum sonrasi muayenesinde karninin
distandU oldugu, bilateral lumbar bdlgelerde pal-
pasyonla kitle palpe edildigi, erken postnatal do-
nemde solunum sikintisi nedeniyle takip edildigi,
izleminde hipertansiyon gelistigi, ultrasonografide
bilateral bobreklerin bUyudugu ve ekojenitelerinin
diffUuz arttigi, ebeveynlerin ultrasonografisinde renal
patoloji saptanmadigi 6greniliyor.

Bu hastanin izleminde asagidakilerden hangisi-
nin klinik tabloya eslik etmesi en olasidir?

A) Konjenital hepatik fibrozis

B) Biliyer atrezi

C) Progresif familyal intrahepatik kolestaz
D) Wilson hastaligi

E) Tirozinemi

I. Plasenta normalden buyuktur ve agirligi bebegin
dogum agirhginin %25'inden fazla olabilir.

II. Karaciger tutulumu siklikla eslik eder.
I1l. Hastalarin gogunda hipotiroidi mevcuttur.

Fin tipi konjenital nefrotik sendromila ilgili yukari-
daki ifadelerden hangileri dogrudur?

A) Yalniz Il
B) Ivelll
C) Nvelll
D) I, 1lvelll
E) Yalniz |

Sistemik juvenil idiyopatik artrite eslik edebilen
makrofaj aktivasyon sendromunda asagidaki la-
boratuvar bulgularindan hangisinin goériilmesi en
az olasidir?

A) Fibrinojen dlzeyinde azalma
B)
)

C) Ferritin dlzeyinde azalma

Transaminaz duzeylerinde artma

D) Eritrosit sedimentasyon hizinda azalma

E) Trigliserid duzeyinde artma

‘o
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49.

50.

51.

|. Jeune sendromu
Il. Pearson sendromu
I1l. Johanson Blizzard sendromu
IV. Schwahman Diamond sendromu
V. Williams sendromu

Yukaridakilerden hangileri ekzokrin pankreas
yetmezligi ve kemik iligi tutulumuyla giden has-
taliklardandir?

A) lvelll
B) Il ve IV
C) llveV
D) Il ve IV
E) lllveV

Asagidaki kalitsal bébrek hastaliklarindan hangi-
si tip 4 kollajen hastaligidir?

A) Nail patella sendromu
B) Pierson sendromu

C) Ebstein sendromu

D) Alport sendromu

E) Sebastian sendr

omu

Dort aylikken asi sonrasi febril ndbet gegiren, alti
aylikken febril status nedeniyle yatirilan bebekte,
bir yasindan sonra miyoklonik nébetler basliyor ve
EEG'de coklu diken dalga desarjlari saptaniyor.

Bu hastada en olasi tani ve taniyi desteklemek
icin en uygun tetkik asagidakilerin hangisinde
verilmistir?

A) Dravet sendromu — SCN1A

B) Cocukluk ¢cagi febril konvulziyonu — Kraniyal MRG
C) Erken infantil epileptik ensefalopati — SCN1B

D) Ohtahara sendromu — Karyotip analizi

E) Doose sendromu — SCN1A

Diger sayfaya geginiz.
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52.

53.

Zamaninda spontan vajinal yolla 3.000 g olarak do-
gan bir kiz bebekte, dogumdan hemen sonra solu-
num sikintisi gelisiyor. Oksijen tedavisine ragmen
takipne, siyanoz ve retraksiyonu giderek artan has-
tada akciger oskultasyonunda sol tarafta solunum
sesleri alinamiyor, kalp sesleri de sag tarafta duyulu-
yor. EntlUbasyon sonrasi oksijen satlrasyonu giderek
yukseliyor.

Yukarida akciger grafisi gorlilen bu hastada en
olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Yenidoganin gegici takipnesi
B) Respiratuvar distres sendromu
C) BUyuUk arter transpozisyonu

D) Konjenital diyafragma hernisi

E) Pnomotoraks

Asagidakilerden hangisinde hastalik ve moleki-
ler tedavi yontemi eslestirmesi dogru verilmistir?
A) Orak hlcre anemisi - Tezakaftor

B) Kistik fibrozis (G551D mutasyonu) - ivakaftor

C) Duchenne muskuler distrofisi - Desitabin ile
DNA hipometilasyonu

D) Williams sendromu - Gen tedavisi

E) Spinal muskduler atrofi — Lumakaftor

o

54. Dokuz gunluk bebek asiri sulu ve bol miktarda dis-

56.

kilama, kilo kaybi ve genel durum bozuklugu nede-
niyle getiriliyor. Fizik incelemede agir dehidratasyon
bulgulari saptaniyor. Konjenital diyare olarak deger-
lendirilen hastada fekal ozmotik gap 30 mOsm/kg
olarak hesaplaniyor.

Bu hastadaki en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Konjenital laktaz eksikligi

B) Glukoz-galaktoz malabsorpsiyonu

C) Herediter pankreatit

D) Mikrovillus inklUzyon hastaligi

E) Abetalipoproteinemi

. Altl yasindaki erkek hasta kronik immun trombosi-

topeni (ITP) tanisi ile izleniyor ve eltrombopag teda-
visi baslanmasi planlaniyor.

Eltrombopag ile ilgili olarak asagidaki ifadelerden
hangisi yanhstir?

A) intravendz yolla haftada bir kullanilir.

B) Trombopoetin mimetik bir ajandir.

C) Karaciger fonksiyon takibi gerektirir.

D) Katarakt riski vardir.

E) Tedavi sirasinda demir profili takip edilmelidir.

ilaca bagl gelisen lupusla iliskili olan otoantikor
asagidakilerden hangisidir?

A) Antihiston

B) Anti-Smith

C) Anti-Ro

D) Anti-ribonUkleoprotein

E) Antifosfolipid

Diger sayfaya geginiz.
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57.

58.

59.

Dokuz yasindaki astim tanili erkek cocuk tedavi al-
masina ragmen son 1 yil icinde 3 astim atagdi gegir-
mesi nedeniyle getiriliyor.

Bu hastada asagidakilerden hangisinin yapilmasi
oncelikli degildir?

A) ince kesitli bilgisayarli tomografi cekilmesi
B) Gastroozofageal reflU agisindan arastirilmasi
C) Tedaviye uyumunun arastiriimasi

D) Besin alerjisi agisindan arastiriimasi

E) RinosinUzit agisindan incelenmesi

Cocuklarda kanser tedavisinde, kraniyal radyo-
terapi sonrasi gelisen endokrin bozukluklardan
hangisinin gorilme olasiligi digerlerine gore daha
duasuktur?

A) BuyUme hormonu eksikligi
B) Gonadotropin eksikligi

C) Puberte prekoks

D) ACTH eksikligi

E) Hipertiroidi

Emmeme ve letarji sikayetleriyle getirilen 5 gun-
Uk erkek bebegin éykusinden, normal yolla 3.500
g olarak sorunsuz dogdugu, 2 gundur emmesinde
azalma oldugu, basvuru gunu sabahi bebegin uyan-
dirllamadigi ve emzirilemedigi 6greniliyor. Fizik mu-
ayenesinde vUcut adirliginin 3.020 g oldugu, turgor
tonusunun azaldigi, kalp ve akciger seslerinin dogal
oldugu, solunumunun derin oldugu, organomegali-
sinin olmadidi ve yenidodan reflekslerinin alinama-
digi belirleniyor. Laboratuvarda; tam kan sayimi, kan
sekeri, elektrolitleri ve CRP normal olup idrar tetki-
kinde keton negatif belirleniyor ve kan gazinda res-
piratuvar alkaloz saptaniyor. Kan amino asitlerinde
glutamin ve alanin duzeyi yuksek, amonyak duzeyi
1600 pmol/L, idrarda orotikasit ve plazma sitrulin
dUzeyleri dUsuk olarak saptaniyor.

Bu bebekte altta yatan patolojiye asagidaki en-
zim eksikliklerinden hangisinin neden olmasi en
olasidir?

A) Ornitin transkarbamilaz

B) ArjininosUksinik asit sentetaz
C) N-asetil glutamat sentetaz
D) Multipl karboksilaz

E) Arjinaz
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60. BUyUmesi ve gelisimi normal olan 27 aylik kiz ¢o-

cuk, bir haftadir dengesiz yUrume ve gozde titreme
nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin
ataksi, kol ve bacaklarda miyokloni ve gozlerde hizli,
kaotik, her yone sicrayicl hareketler oldugu saptani-
yor. Abdominal géruntulemeleri normal bulunuyor,
toraks MRG'de T1-T2 dUzeyinde paravertebral yerle-
simli 3 cm kitle saptaniyor.

Bu hastadaki en olasi tani asagidakilerden hangi-
sidir?

A) Noéroblastom

B) Ewing sarkomu

C) Osteosarkom

D) Pléropulmoner blastom

E) Langerhans hucreli histiyositoz

Diger sayfaya geginiz.
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CEVAP ANAHTARI

1. B 2. A 41. C
2. C 22. A 42. D
3. A 23. D 43. C
4. D 24. C 44. B
5. B 25. E 45. C
6. A 26. C 46. A
7. A 27. B 47. B
8. C 28. C 48. C
9. A 29. C 49. B
10. D 30. C 50. D
mn A 3. C 51. A
12. A 32. E 52. D
13. E 33. C 53. B
14. E 34. E 54. D
15. B 35. D 55. A
16. D 36. C 56. A
17. C 37. B 57. A
18. D 38. A 58. E
19. A 39. D 59. C
20. C 40. A 60. A




