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1.	 Aşağıdakilerin hangisinde, Axenfeld-Rieger mal-
formasyonu ve dental anomaliler görülür? 

A)	 1p36 delesyonu 

B)	 6p25 delesyonu 

C)	 9q34 delesyonu 

D)	 11q24.1-11qter delesyonu

E)	 17p11.2 delesyonu

2.	 Sekiz yaşındaki kız hasta, talasemi majör tanısıyla 4 
aylıktan bu yana düzenli eritrosit transfüzyonu alı-
yor. Demir yüklenmesi tespit edilen hastada, demir 
şelasyonunda değişiklik yapılıyor. Değişiklik sonrası 
kan sayımında mutlak nötrofil sayısı 100/mm3 olarak 
bulunuyor. 

Bu hastadaki tabloya neden olabilecek en olası 
demir şelatörü aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Deferasiroks suda eriyen tablet 

B)	 Deferasiroks film kaplı tablet 

C)	 Deferipron tablet 

D)	 Deferoksamin subkütan enjeksiyon 

E)	 Deferoksamin intravenöz enjeksiyon

3.	 Aşağıdaki kompleman komponentlerinden han-
gisinin eksikliğinde, atipik hemolitik üremik 
sendrom görülmesi en olasıdır?

A) Faktör H 

B) Faktör D 

C) Properdin 

D) C5 

E) C1q

4.	 Aşağıdakilerin hangisinde edinsel von Willebrand 
hastalığı gelişmesi en az olasıdır?

A) Polisitemia vera

B) Sistemik lupus eritematozus

C) Wilms tümörü

D) Talasemi intermedia

E) Hipotiroidi

5.	 Ambigus genitalya nedeniyle izlenen iki buçuk ay-
lık bebeğin fizik muayenesinde; fallus 1,5 cm tespit 
ediliyor, perinede tek açıklık ve fallus tabanında la-
bioskrotal kıvrımlarda inkomplet füzyon saptanıyor, 
gonad ele gelmiyor. Laboratuvar incelemelerinde 
kromozom analizi 46,XY, FSH 35 mIU/mL (N: 0,2-3), 
LH 21 mIU/mL (N: 0,04-3) ve testosteron <20 ng/dL 
(N: 50-177) saptanıyor. ACTH, 17-OH progesteron, 
DHEAS ve kortizol düzeyleri normal bulunuyor. Pel-
vik USG’de müller kanal yapıları görülüyor ve gonad 
görüntülenemiyor. 

Bu hastada en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Androjen reseptör direnci 

B)	 SRY mutasyonu 

C)	 3-beta-hidroksisteroid dehidrogenaz eksikliği 

D)	 Lipoid adrenal hiperplazi 

E)	 5-alfa steroid redüktaz eksikliği

6.	 Spastik diplejik tipte serebral palsiye yol açabilen 
aşağıdaki beyin hasarlarından hangisinin prema-
türe bebeklerde görülmesi en olasıdır? 

A) Periventriküler lökomalazi 

B) Multikistik ensefalomalazi 

C) Fokal infarkt 

D) Subkortikal hasar

E) Bazal ganglia hasarı

7.	 Daha önce benzer yakınması olmayan 11 yaşındaki 
kız hasta spor salonunda jimnastik gösterisi sırasın-
da bayılıyor. Salonda bulunan sağlık ekibi tarafından 
yapılan değerlendirmede nabız ve kan basıncı alına-
mayan hastaya kardiyopulmoner canlandırma uy-
gulanıyor. Ambulans ile çocuk acil servise getirilen 
hastanın bilinci açık, koopere, nabız 60/dakika, kan 
basıncı 100/60 mmHg saptanıyor. EKG’de sinus bra-
dikardisi ve QT aralığı 490 milisaniye bulunuyor. 

Bu hastanın tedavi planında yeri olmayan seçe-
nek aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Kriyoablasyon 

B)	 Propranolol 

C)	 İntrakardiyak defibrilatör (ICD) implantasyonu 

D)	 Sol kardiyak sempatik denervasyon 

E)	 Yoğun spor aktivitelerinin kısıtlanması
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8.	 Doğumda kuşkulu dış genital yapı nedeniyle takip 
edilen bebeğin meme başları ve genital bölgesinde 
hiperpigmentasyon saptanıyor. Labioskrotal kıvrım-
larda bilateral gonadlar ele geliyor. Ağır kordi sapta-
nan bebekte fallus boyunun 2 cm olduğu ve üretra 
ağzının fallus tabanında perineye açıldığı saptanıyor. 
Doğumdan 8 gün sonra adrenal kriz tablosu geli-
şen bebekte; kromozom 46,XY, serum sodyum 130 
mEq/L, serum potasyum 6,1 mEq/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 yöntemli 17-hidroksipregnenolon düzeyi 
yüksek saptanıyor. 

Bu hastada konjenital adrenal hiperplazi etiyolo-
jisinde en olası enzim eksikliği aşağıdakilerden 
hangisidir?

A)	 21-hidroksilaz eksikliği 

B)	 11-beta hidroksilaz eksikliği 

C)	 3-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikliği 

D)	 11-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikliği 

E)	 17-alfa-hidroksilaz eksikliği

9.	 Aşağıdaki zehirlenmelerden hangisinde intralipid 
emülsiyon tedavisi kullanılması en olasıdır? 

A) Trisiklik antidepresan 

B) Atenolol 

C) Teofilin 

D) Salisilat 

E) Asetaminofen

10.	 Fetal bradikardi nedeniyle izlenen bir bebekte do-
ğum sonrası 3. derece atriyoventriküler tam blok 
saptanıyor. 

Bu durumun en olası nedeni aşağıdakilerden han-
gisidir? 

A) Total pulmoner venöz dönüş anomalisi 

B) Koroner arter anomalisi 

C) Patent duktus arteriozus 

D) Neonatal lupus eritematozus 

E) Geniş ventriküler septal defekt

11.	 Siklik kusma sendromuyla ilgili aşağıdaki ifade-
lerden hangisi yanlıştır? 

A)	 Kusma atakları arasında en az 3 haftalık sağlıklı 
bir dönem olmalıdır. 

B)	 Toplamda en az 5 kusma atağı veya 6 ay içinde en 
az 3 kusma atağı olmalıdır. 

C)	 Kusma ataklarının süresi en az 1 saat en çok 10 
gündür.

D)	 Kişiye özgü stereotipik patern ve semptomatoloji 
söz konusudur. 

E)	 Kusma atakları sırasında saatte 4 veya daha fazla 
sayıda kusma olmalıdır.

12.	 İki yaşındaki kız hasta, sol el parmaklarında ağrı ve 
şişlik nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde vü-
cut sıcaklığı normal olan hastada sol el 4 ve 5. meta-
karpofalangeal bölgede şişlik ve ağrı saptanıyor. Öy-
küsünden travma geçirmediği ve daha önce iki defa 
buna benzer şikâyetleri olduğu öğreniliyor. Hastada 
karaciğer ve dalak ele gelmiyor. Laboratuvar tetkik-
lerinde hemoglobin 7,5 g/dL, MCV 82 fL, retikülosit 
oranı %7, lökosit ve trombosit sayısı normal saptanı-
yor. 

Bu hasta için en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir? 

A)	 Orak hücreli anemi

B)	 Herediter sferositoz

C)	 Talasemi majör 

D)	 Talasemi minör

E)	 Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikliği

13.	 Hastanede doğmuş yenidoğan bebeklerde göbek 
bakımı ile ilgili aşağıdaki ifadelerden hangisi doğ-
rudur? 

A)	 Her gün su ve sabunla yıkandıktan sonra kuru-
maya bırakılmalıdır. 

B)	 Her gün %70’lik alkol sürüldükten sonra kuruma-
ya bırakılmalıdır. 

C)	 Her gün klorheksidin sürüldükten sonra kuru-
maya bırakılmalıdır. 

D)	 Her gün tentürdiyot sürüldükten sonra kuruma-
ya bırakılmalıdır. 

E)	 Herhangi bir şey sürmeden kuru bırakılmalıdır.
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14.	 Üç yaşındaki erkek hasta yürüyememe, konuşama-
ma ve nöbet geçirme nedeniyle getiriliyor. Altı ay 
öncesine kadar normal olan hastanın aniden nöbet-
lerinin başladığı ve zaman içinde yürüme ve konuş-
masını kaybettiği öğreniliyor. Takipli sorunsuz bir 
gebelik sonucu, miadında doğan ve doğumda bir 
sorun yaşamayan hastanın anne babasının teyze ço-
cukları olduğu öğreniliyor. 

Bu hastada serebral palsi tanısından uzaklaştıran 
en önemli özellik aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Epilepsi olması 

B)	 Prenatal risk faktörünün olmaması 

C)	 Natal risk faktörünün olmaması 

D)	 Anne ve baba arasında akrabalık olması 

E)	 Klinik bulgularının ilerleyici olması

15.	 Aşağıdakilerden hangisi jüvenil spondiloartropa-
tilerinklinik ve laboratuvar özellikleri arasında sa-
yılmaz? 

A) Üveit 

B) Romatoid faktör pozitifliği 

C) HLA B27 doku grubu pozitifliği 

D) Entezopati 

E) Alt ekstremitede asimetrik oligoartrit

16.	 On sekiz aylık kız hasta, 2 gündür devam eden yük-
sek ateş nedeniyle getiriliyor. Annesi, çocuğunun 
yürümek istemediğini söylüyor. Aşılarının yaşına uy-
gun olarak yapıldığı öğreniliyor. Fizik incelemesinde, 
bebeğin sağ kalçasının fleksiyonda ve sağ alt ekstre-
mitenin dış rotasyonda olduğu görülüyor. Tam kan 
sayımında; lökosit: 30.000/mm3, eritrosit sedimen-
tasyon hızı: 80 mm/saat olarak belirleniyor. USG'de 
sağ kalça ekleminde sıvı varlığı tespit ediliyor. 

Bu hastada en olası etken aşağıdakilerden han-
gisidir?

A)	 Haemophilus influenzae tip b 

B)	 Salmonella typhi 

C)	 Grup B streptokok 

D)	 Staphylococcus aureus 

E)	 Streptococcus pneumoniae

17.	 I. 	Difteri aşısı 

	 II. 	BCG aşısı 

	 III. 	Rotavirus aşısı 

	 IV. 	Tetanoz aşısı 

	 V. 	HPV aşısı 

Yukarıdakilerden hangileri ergenlik döneminde 
önerilen aşılar arasında yer alır?

A)	 I, II ve V 

B)	 I, III ve IV 

C)	 I, IV ve V

D)	 II, III ve IV 

E)	 II, IV ve V

18.	 Sistemik amiloidozda hangi koagülasyon faktörü-
nün eksikliğinin görülmesi en olasıdır? 

A) Faktör VIII 

B) Faktör I 

C) Faktör IX 

D) Faktör X 

E) Faktör XIII

19.	 I.	 Uyku bozuklukları 

	 II. 	Gastroözofageal reflü 

	 III	.Epilepsi 

Yukarıdakilerden hangilerinin otizm spektrum 
bozukluğuna eşlik etme olasılığı vardır? 

A)	 I, II ve III 

B)	 II ve III 

C)	 Yalnız III 

D)	 Yalnız I 

E)	 I ve II

20.	 Yenidoğan döneminde asidik dışkıyla karakterize 
olan süreğen ishalin en olası nedeni aşağıdakiler-
den hangisidir? 

A) Tufting enteropati 

B) Konjenital tripsinojen eksikliği 

C) Konjenital glukoz-galaktoz malabsorpsiyonu 

D) Konjenital klor diyaresi 

E) Mikrovillus inkluzyon hastalığı
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21.	 Eritema nodosumun eşlik ettiği klinik tabloya yol 
açan en olası etken aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Yersinia enterocolitica 

B)	 Rickettsia rickettsii 

C)	 Clostridiodes difficile 

D)	 Borrelia burgdorferi 

E)	 Vibro cholerae

22.	 On beş yaşındaki kız hasta, sağ bacakta şişlik ve ağrı 
şikâyetiyle getiriliyor. Doppler ultrasonografide sağ 
popliteal vende tromboz saptanıyor. Tedavide düşük 
molekül ağırlıklı heparin sonrası varfarin başlanıyor. 
Varfarin tedavisinin ikinci gününde ciltte önce ağrılı 
ve kırmızı lezyonların oluştuğu ardından cilt nekro-
zuna ilerlediği gözlemleniyor. 

Bu hastada bu duruma yol açabilecek en olası 
tanı aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Protein C eksikliği 

B)	 Faktör XII eksikliği 

C)	 Heparine bağlı trombositopeni 

D)	 Antitrombin III eksikliği 

E)	 von Willebrand hastalığı tip 2b

23.	 Aşağıdaki romatizmal hastalıklar ve sıklıkla görül-
mesi beklenen eklem tutulumu eşleştirmelerin-
den hangisi yanlıştır?

A) Ailesel Akdeniz ateşi – Alt ekstremitede sekel bı-
rakmayan monoartrit

B) Jüvenil sistemik lupus eritematozus – Parmaklar-
da ve büyük eklemlerde simetrik poliartrit

C) Oligoartiküler jüvenil idiyopatik artrit – Diz ekle-
minde monoartrit

D) Akut romatizmal ateş – Dizlerde ve ayak bilekle-
rinde eroziv poliartrit

E) Poliartiküler jüvenil idiyopatik artrit – Parmaklar-
da ve el bileklerinde simetrik poliartrit

24.	 Beş yaşındaki erkek çocuk otoimmün hemolitik 
anemi nedeniyle getiriliyor. Öyküsünden infantil 
dönemde tekrarlayan piyojenik enfeksiyonlar ve 
pnömoni nedeniyle hastaneye yatırıldığı, pnömoni 
etkeni olarak da P. jiroveci tespit edildiği, bir yaşın-
daki erkek kardeşinde de benzer bir durum olduğu 
öğreniliyor. Laboratuvar incelemelerinde IgG ve IgA 
düzeyleri yaşa göre belirgin düşük, IgM düzeyi yük-
sek bulunuyor. 

Bu hastada en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Süt çocukluğunun geçici hipogamaglobulinemi-
si 

B)	 DiGeorge sendromu 

C)	 CD40 ligand defekti 

D)	 Wiskott-Aldrich sendromu 

E)	 X'e bağlı agamaglobulinemi

25.	 Aşağıdakilerden hangisinin pulmoner venöz hi-
pertansiyona yol açması en az olasıdır? 

A) Konjenital mitral stenoz 

B) Total pulmoner venöz dönüş anomalisi 

C) Kor triatriatum 

D) Supravalvuler mitral ring 

E) Hipoplastik sağ kalp sendromu

26.	 Akut miyeloid lösemi tanısı alan 15 yaşındaki kız 
hastaya sitogenetik ve akım sitometri testlerinden 
sonra birinci remisyonda kök hücre nakli yapılması 
kararı veriliyor. 

Bu hastada, kök hücre nakli kararında en etkili si-
togenetik özellik aşağıdakilerin hangisinde doğru 
olarak verilmiştir? 

A)	 t(8;21) 

B)	 t(15;17) 

C)	 FLT3 mutasyonu 

D)	 inv(16) [CBFB-MYH11] 

E)	 t(16;16)

27.	 Tedaviye dirençli nöroblastom tanısıyla izlenen 22 
aylık bebek huzursuzluk, basamama ve kabızlık 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 düzeyi nor-
mal bulunuyor. 

Bu hasta için hiperkalseminin en olası nedeni aşa-
ğıdakilerden hangisidir? 

A)	 Ektopik PTH salınımı 

B)	 Paratiroid hormon ilişkili peptid (PTHrP) salınımı 

C)	 Hipofosfatazya 

D)	 1,25 (OH)2vitamin D3düşüklüğü 

E)	 Subkütan yağ nekrozu
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28.	 Altı yaşındaki kız hasta dalma nöbetleri nedeniyle 
getiriliyor. EEG’de hiperventilasyonda jeneralize 3 Hz 
diken dalgalar saptanıyor. 

Bu hastada aşağıdaki antiepileptiklerden hangisi 
nöbetleri arttırabileceğinden kullanılmamalıdır? 

A)	 Valproik asit 

B)	 Lamotrijin 

C)	 Karbamazepin 

D)	 Etosüksimid 

E)	 Levetirasetam

29.	 Aşağıdaki bulgulardan hangisinin çocukluk çağı 
kistik fibrozis hastalarında görülmesi en az olası-
dır? 

A) Solunum yetmezliği 

B) Fokal biliyer siroz 

C) Hiperkloremik metabolik alkaloz 

D) Bronşiektazi 

E) Artrit

30.	 Altı aylık kız hasta protein kaybettiren enteropati ne-
deni ile acil servise getiriliyor. Anne ve babası arasın-
da akrabalık olan hastanın ilk değerlendirilmesinde 
kan şekeri 20 mg/dL olarak saptanıyor. Öyküsünde 
tekrarlayan tromboz ataklarının olduğu öğrenilen 
hastanın fizik muayenesinde hepatomegali ve mal-
nütrisyon bulguları tespit ediliyor. Laboratuvar ince-
lemesinde transaminazlarda ve insülin düzeyinde 
yükseklik, idrar incelemesinde keton yokluğu ve ba-
tın ultrasonografisinde hepatik fibrozis saptanıyor. 

Bu hasta için en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Glikojen depo hastalığı 

B)	 Organik asidemi 

C)	 Konjenital glikozilasyon defekti 

D)	 Diyabetik ketoasidoz 

E)	 Ketoliz kusuru

31.	 von Hippel-Lindau mutasyonunun aşağıdakiler-
den hangisine yol açması en olasıdır? 

A) Eozinofili 

B) Bazofili 

C) Eritrositoz 

D) Lenfositoz 

E) Monositoz

32.	 Dört aylık erkek bebek başını dik tutamama ve yüze 
bakmama yakınması ile getiriliyor. Hipotonik olan 
bebeğin derin tendon refleksleri alınamıyor, retinal 
displazi, mikroftalmi ve serum kreatin fosfokinaz 
düzeyi artmış olarak saptanıyor. Kraniyal manyetik 
rezonans görüntülemesinde lizensefali, beyaz cev-
her değişiklikleri, beyin sapı, pons ve serebellumda 
hipoplazi saptanıyor. 

Bu hasta için en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Aicardi sendromu 

B)	 Miller-Dieker sendromu 

C)	 Zellweger sendromu 

D)	 Joubert sendromu 

E)	 Walker-Warburg sendromu

33.	 Beş hafta önce yurt dışında, trafik kazası sonrası kan 
transfüzyonu yapılan 8 yaşındaki kız çocuk, 38 oC 
ateş, titreme ve kas ağrısı ile getiriliyor. Fizik incele-
mede, hepatosplenomegali saptanıyor. Laboratuvar 
incelemelerinde hemoglobin 7,6 g/dL, hematokrit 
%22, trombosit sayısı 76.000/mm3, retikülosit %6 ola-
rak bulunuyor. Periferik yaymasında eritrosit içinde 
yuvarlak, oval, halka şeklinde, parlak mavi sitoplaz-
malı, rengi kırmızıdan mora değişen küçük nükleus-
lar içeren cisimler tespit ediliyor. Wright ile boyan-
mış periferik yayma görüntüsü aşağıda verilmiştir.

 

Bu hasta için en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Anaplasmosis 

B)	 Ehrlichiosis 

C)	 Babesiosis 

D)	 Leishmaniasis 

E)	 Trypanosomiasis
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34.	 Kompleman sistemi tetkikleri ile ilgili aşağıdaki 
ifadelerden hangisi doğrudur? 

A)	 CH50 aktivitesinin normal olması alternatif 
kompleman yolağının normal olduğunu gösterir.

B)	 CH50 aktivitesi düşük ve AH50 aktivitesi normal-
se, C3 eksikliği öncelikli olarak düşünülmelidir. 

C)	 CH50 aktivitesi düşükse, sadece C1, C2, C3, C4 
eksiklikleri saptanır.

D)	 CH50 ve AH50 birlikte düşükse, mannoz bağlayı-
cı lektin (MBL) eksikliği öncelikli olarak düşünül-
melidir. 

E)	 CH50 aktivitesi normal ve AH50 aktivitesi düşük-
se, Faktör D veya properdin eksikliği öncelikli ola-
rak düşünülmelidir

35.	 46,XY cinsiyet gelişim bozukluğu ile birlikte kam-
pomelik displazisi olan hastalarda, etiyolojik ne-
den olarak aşağıdakilerden hangisi öncelikle dü-
şünülmelidir? 

A) WT1 gen mutasyonu 

B) LH reseptör mutasyonu 

C) DAX1 gen delesyonu 

D) SOX9 gen mutasyonu 

E) PAX6 gen mutasyonu

36.	 Hâlsizlik ve solukluk nedeniyle acil servise getirilen 
bir yaşındaki erkek hastanın fizik muayenesinde 
3 cm karaciğer, 4 cm dalak büyüklüğü saptanıyor. 
Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglobin: 5,2 g/dL, 
hematokrit: %16, MCV: 59 fL, MCHC: 24 g/dL, lökosit: 
38.000/mm3, trombosit: 252.000/mm3 saptanıyor. 
Hastanın periferik yayması aşağıdaki gibidir.

Bu hasta için en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Ağır demir eksikliği anemisi

B)	 Sideroblastik anemi 

C)	 Homozigot β0 talasemi 

D)	 Konjenital diseritropoietik anemi 

E)	 Diamond-Blackfan anemisi

37.	 Sistemik jüvenil idiyopatik artrit tanısıyla izlenen 
4 yaşındaki erkek hasta nöbet geçirmesi nedeniy-
le acile getiriliyor. Bilinci bulanık ve genel durumu 
kötü olan hastanın laboratuvar incelemesinde trom-
bositopeni, ferritin, laktat dehidrogenaz ve karaciğer 
enzim düzeylerinde yükseklik, eritrosit sedimentas-
yon hızında düşüklük saptanıyor. 

Bu hastada ani gelişen bu tabloyu açıklayabilecek 
en olası tanı aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Sepsis 

B)	 Makrofaj aktivasyon sendromu 

C)	 Jüvenil idiyopatik artrit alevlenmesi 

D)	 Meningokoksik menenjit 

E)	 Felty sendromu

38.	 Bir yaşındaki kız hasta sık nefes alma şikâyetiyle ge-
tiriliyor. Bir gün önce burun akıntısının başladığı ve 
38 ºC ateşinin olduğu öğreniliyor. Fizik muayenede 
huzursuz, soluk görünümde, ekstremiteler soğuk 
ve uçları siyanoze, kapiller dolum zamanı >5 saniye 
olarak saptanıyor. Kalp hızının 200/dakika ve düzenli, 
solunum sayısının 60/dakika, vücut ısısının 35 ºC, kan 
basıncının 60/40 mmHg ve oksijen satürasyonunun 
oda havasında %93 olduğu saptanıyor. Dinlemekle 
akciğer bazallerinde ince raller duyuluyor ve idrar çı-
kışının olmadığı tespit ediliyor.

Bu hastada en uygun acil yaklaşım aşağıdakilerin 
hangisinde sırasıyla verilmiştir? 

A)	 Geri solumasız maske ile oksijen desteği başlanır, 
damar yolu açılır, %0,9 NaCl kg başına 20 mL ola-
cak şekilde uygulanır. 

B)	 Geri solumasız maske ile oksijen desteği başlanır, 
damar yolu açılır, %0,9 NaCl kg başına 10 mL ola-
cak şekilde uygulanır. 

C)	 Geri solumasız maske ile oksijen desteği başlanır, 
damar yolu açılır, %5 dekstroz %0,9 NaCl kg başı-
na 10 mL olacak şekilde uygulanır. 

D)	 Damar yolu açılır, %0,9 NaCl kg başına 10 mL ola-
cak şekilde uygulanır. 

E)	 Damar yolu açılır, geri solumasız maske ile oksi-
jen desteği başlanır, %0,9 NaCl kg başına 20 mL 
olacak şekilde uygulanır.

39.	 Aşağıdakilerden hangisi 18 aylık bir çocuk için dil 
gelişiminde gerilik olarak değerlendirilir? 

A)	 On kelimesi olması

B)	 Sorulduğunda vücut kısımlarını gösterememesi

C)	 Sorulara sözlü cevap vermemesi

D)	 Basit (tek basamaklı) komutları yerine getirme-
mesi

E)	 İki kelimeli cümle kurmaması
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40.	 Çocukluk çağı akut lenfoblastik lösemi hastala-
rında en sık görülen iki sitogenetik anomali aşa-
ğıdakilerden 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)

41.	 Üç aylık erkek bebek ateşsiz tonik konvülsiyon ne-
deniyle getiriliyor. Öyküsünden zamanında sorun-
suz, vajinal yolla doğduğu, bir ay önce otit ve ishal 
geçirdiği öğreniliyor. Anne baba arasında akrabalık 
olmayan hastanın fizik incelemesinde; mikrognati, 
yarık damak, kalpte sistolik üfürüm tespit ediliyor. 
Tam kan sayımında lenfosit sayısı düşüklüğü ve eko-
kardiyografide VSD saptanıyor. 

Bu hastadaki tonik konvülsiyonun en olası nedeni 
aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Hipoglisemi 

B)	 Hiponatremi 

C)	 Hipokalsemi 

D)	 Hipomagnezemi 

E)	 Hiperglisinemi

42.	 Beş yaşındaki erkek hasta pubik ve aksiller kıllan-
ma nedeniyle getiriliyor. Öyküsünden kuzeninde de 
aynı şikâyetlerin olduğu öğreniliyor. Fizik muayene-
sinde boy 120 cm (>97. persentil) vücut ağırlığı 24 kg 
(95. persentil), testisler skrotumda ve bilateral 2 mL, 
penis boyutu 8x2 cm, pubik kıllanma Tanner evre 3 
ve aksiller kıllanmanın olduğu belirleniyor. Boy yaşı 
7,5 yaş ve kemik yaşı 9 yaş ile uyumlu saptanıyor. La-
boratuvar incelemelerinde LH <0,05 mIU/mL, testos-
teron düzeyi yüksek, α-fetoprotein ve hCG düzeyleri 
düşük saptanıyor. 

Bu hastada erken pubertenin en olası nedeni aşa-
ğıdakilerden hangisidir? 

A)	 Hipotalamik hamartom 

B)	 MKRN3 mutasyonu 

C)	 Primer hipotiroidi 

D)	 Konjenital adrenal hiperplazi 

E)	 Germ hücreli tümör

43.	 Aşağıdaki kalıtsal metabolik hastalıklardan han-
gisinin tedavisi sadece suda eriyen bir vitaminin 
günlük oral alımı ile yapılmaktadır?

A) Glukoserebrosidaz eksikliği

B) Aldolaz A eksikliği

C) Biotinidaz eksikliği

D) Gliserol kinaz eksikliği

E) Fumarilasetoasetat hidrolaz eksikliği

44.	 Ayak bileğinde süreğen artrit şikâyetiyle getirilen 10 
yaşındaki erkek çocuk uzun süredir topuk ağrısı ol-
duğunu ifade ediyor.

Bu hastada eklem tutulumunu değerlendirmek 
için MRG'de öncelikle incelenmesi gereken bölge 
aşağıdakilerden hangisidir?

A) Diz

B) Sakroiliyak

C) Omuz

D) Boyun

E) Torakal vertebra

45.	 Üç yaşındaki çocuk hasta, pnömoni nedeniyle has-
taneye yatırılarak tedavi ediliyor. Yatışının üçüncü 
gününde konvülziyon geçiriyor. Hastanın iki gündür 
oral alımının olmadığı ve idame sıvı tedavisinde 24 
mEq/L sodyum içeren intravenöz sıvı kullanıldığı 
öğreniliyor. Hastanın kan sodyum düzeyi 110 mEq/L 
saptanıyor.

Bu hasta için en uygun acil yaklaşım aşağıdakiler-
den hangisidir? 

A)	 Hava yolu açılır ve oksijen verilir, damar yolu açılır, 
izoton konsantrasyonda idame sıvı tedavisi baş-
lanır.

B)	 Damar yolu açılır, hava yolu açılır ve oksijen verilir, 
izoton konsantrasyonda idame sıvı tedavisi baş-
lanır.

C)	 Hava yolu açılır ve oksijen verilir, damar yolu açılır, 
%3 konsantrasyonda hipertonik salin infüzyonu 
yapılır.

D)	 Damar yolu açılır, hava yolu açılır ve oksijen verilir, 
77 mEq/L sodyum içeren idame sıvı tedavisine 
başlanır.

E)	 Hava yolu açılır ve oksijen verilir, damar yolu açılır, 
77 mEq/L sodyum içeren idame sıvı tedavisine 
başlanır.
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46.	 İki yaşındaki erkek hastanın öyküsünden, 2. derece-
den kuzen olan anne ve babanın ilk yaşayan çocu-
ğu olarak, 35 hafta 3 günlük, 2.850 g olarak sezar-
yen ile doğduğu, prenatal ayrıntılı ultrasonografide 
oligohidramniyoz ve böbreklerde bilateral büyüme 
saptandığı, doğum sonrası muayenesinde karnının 
distandü olduğu, bilateral lumbar bölgelerde pal-
pasyonla kitle palpe edildiği, erken postnatal dö-
nemde solunum sıkıntısı nedeniyle takip edildiği, 
izleminde hipertansiyon geliştiği, ultrasonografide 
bilateral böbreklerin büyüdüğü ve ekojenitelerinin 
diffüz arttığı, ebeveynlerin ultrasonografisinde renal 
patoloji saptanmadığı öğreniliyor. 

Bu hastanın izleminde aşağıdakilerden hangisi-
nin klinik tabloya eşlik etmesi en olasıdır? 

A)	 Konjenital hepatik fibrozis 

B)	 Biliyer atrezi 

C)	 Progresif familyal intrahepatik kolestaz 

D)	 Wilson hastalığı 

E)	 Tirozinemi

47.	 I.	 Plasenta normalden büyüktür ve ağırlığı bebeğin 
doğum ağırlığının %25’inden fazla olabilir. 

	 II.	Karaciğer tutulumu sıklıkla eşlik eder. 

	 III.	Hastaların çoğunda hipotiroidi mevcuttur. 

Fin tipi konjenital nefrotik sendromla ilgili yukarı-
daki ifadelerden hangileri doğrudur? 

A)	 Yalnız II 

B)	 I ve III 

C)	 II ve III 

D)	 I, II ve III 

E)	 Yalnız I

48.	 Sistemik jüvenil idiyopatik artrite eşlik edebilen 
makrofaj aktivasyon sendromunda aşağıdaki la-
boratuvar bulgularından hangisinin görülmesi en 
az olasıdır? 

A) Fibrinojen düzeyinde azalma 

B) Transaminaz düzeylerinde artma 

C) Ferritin düzeyinde azalma 

D) Eritrosit sedimentasyon hızında azalma 

E) Trigliserid düzeyinde artma

49.	 I.	 Jeune sendromu 

	 II. 	Pearson sendromu 

	 III. 	Johanson Blizzard sendromu 

	 IV.	Schwahman Diamond sendromu 

	 V. 	Williams sendromu 

Yukarıdakilerden hangileri ekzokrin pankreas 
yetmezliği ve kemik iliği tutulumuyla giden has-
talıklardandır? 

A)	 I ve III 

B)	 II ve IV 

C)	 II ve V 

D)	 III ve IV 

E)	 III ve V

50.	 Aşağıdaki kalıtsal böbrek hastalıklarından hangi-
si tip 4 kollajen hastalığıdır? 

A) Nail patella sendromu 

B) Pierson sendromu 

C) Ebstein sendromu 

D) Alport sendromu 

E) Sebastian sendr

omu

51.	 Dört aylıkken aşı sonrası febril nöbet geçiren, altı 
aylıkken febril status nedeniyle yatırılan bebekte, 
bir yaşından sonra miyoklonik nöbetler başlıyor ve 
EEG’de çoklu diken dalga deşarjları saptanıyor. 

Bu hastada en olası tanı ve tanıyı desteklemek 
için en uygun tetkik aşağıdakilerin hangisinde 
verilmiştir?

A)	 Dravet sendromu – SCN1A 

B)	 Çocukluk çağı febril konvülziyonu – Kraniyal MRG 

C)	 Erken infantil epileptik ensefalopati – SCN1B 

D)	 Ohtahara sendromu – Karyotip analizi 

E)	 Doose sendromu – SCN1A
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52.	 �

Zamanında spontan vajinal yolla 3.000 g olarak do-
ğan bir kız bebekte, doğumdan hemen sonra solu-
num sıkıntısı gelişiyor. Oksijen tedavisine rağmen 
takipne, siyanoz ve retraksiyonu giderek artan has-
tada akciğer oskültasyonunda sol tarafta solunum 
sesleri alınamıyor, kalp sesleri de sağ tarafta duyulu-
yor. Entübasyon sonrası oksijen satürasyonu giderek 
yükseliyor. 

Yukarıda akciğer grafisi görülen bu hastada en 
olası tanı aşağıdakilerden hangisidir? 

A)	 Yenidoğanın geçici takipnesi 

B)	 Respiratuvar distres sendromu 

C)	 Büyük arter transpozisyonu 

D)	 Konjenital diyafragma hernisi 

E)	 Pnömotoraks

53.	 Aşağıdakilerden hangisinde hastalık ve molekü-
ler tedavi yöntemi eşleştirmesi doğru verilmiştir? 

A)	 Orak hücre anemisi − Tezakaftor 

B)	 Kistik fibrozis (G551D mutasyonu) − İvakaftor 

C)	 Duchenne müsküler distrofisi − Desitabin ile 
DNA hipometilasyonu 

D)	 Williams sendromu − Gen tedavisi 

E)	 Spinal müsküler atrofi – Lumakaftor

54.	 Dokuz günlük bebek aşırı sulu ve bol miktarda dış-
kılama, kilo kaybı ve genel durum bozukluğu nede-
niyle getiriliyor. Fizik incelemede ağır dehidratasyon 
bulguları saptanıyor. Konjenital diyare olarak değer-
lendirilen hastada fekal ozmotik gap 30 mOsm/kg 
olarak hesaplanıyor. 

Bu hastadaki en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir?

A)	 Konjenital laktaz eksikliği 

B)	 Glukoz-galaktoz malabsorpsiyonu 

C)	 Herediter pankreatit 

D)	 Mikrovillus inklüzyon hastalığı 

E)	 Abetalipoproteinemi

55.	 Altı yaşındaki erkek hasta kronik immün trombosi-
topeni (ITP) tanısı ile izleniyor ve eltrombopag teda-
visi başlanması planlanıyor. 

Eltrombopag ile ilgili olarak aşağıdaki ifadelerden 
hangisi yanlıştır? 

A)	 İntravenöz yolla haftada bir kullanılır. 

B)	 Trombopoetin mimetik bir ajandır. 

C)	 Karaciğer fonksiyon takibi gerektirir. 

D)	 Katarakt riski vardır. 

E)	 Tedavi sırasında demir profili takip edilmelidir.

56.	 İlaca bağlı gelişen lupusla ilişkili olan otoantikor 
aşağıdakilerden hangisidir? 

A) Antihiston 

B) Anti-Smith 

C) Anti-Ro 

D) Anti-ribonükleoprotein 

E) Antifosfolipid
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57.	 Dokuz yaşındaki astım tanılı erkek çocuk tedavi al-
masına rağmen son 1 yıl içinde 3 astım atağı geçir-
mesi nedeniyle getiriliyor. 

Bu hastada aşağıdakilerden hangisinin yapılması 
öncelikli değildir? 

A)	 İnce kesitli bilgisayarlı tomografi çekilmesi 

B)	 Gastroözofageal reflü açısından araştırılması 

C)	 Tedaviye uyumunun araştırılması 

D)	 Besin alerjisi açısından araştırılması 

E)	 Rinosinüzit açısından incelenmesi

58.	 Çocuklarda kanser tedavisinde, kraniyal radyo-
terapi sonrası gelişen endokrin bozukluklardan 
hangisinin görülme olasılığı diğerlerine göre daha 
düşüktür? 

A) Büyüme hormonu eksikliği 

B) Gonadotropin eksikliği 

C) Puberte prekoks 

D) ACTH eksikliği 

E) Hipertiroidi

59.	 Emmeme ve letarji şikâyetleriyle getirilen 5 gün-
lük erkek bebeğin öyküsünden, normal yolla 3.500 
g olarak sorunsuz doğduğu, 2 gündür emmesinde 
azalma olduğu, başvuru günü sabahı bebeğin uyan-
dırılamadığı ve emzirilemediği öğreniliyor. Fizik mu-
ayenesinde vücut ağırlığının 3.020 g olduğu, turgor 
tonusunun azaldığı, kalp ve akciğer seslerinin doğal 
olduğu, solunumunun derin olduğu, organomegali-
sinin olmadığı ve yenidoğan reflekslerinin alınama-
dığı belirleniyor. Laboratuvarda; tam kan sayımı, kan 
şekeri, elektrolitleri ve CRP normal olup idrar tetki-
kinde keton negatif belirleniyor ve kan gazında res-
piratuvar alkaloz saptanıyor. Kan amino asitlerinde 
glutamin ve alanin düzeyi yüksek, amonyak düzeyi 
1.600 μmol/L, idrarda orotikasit ve plazma sitrulin 
düzeyleri düşük olarak saptanıyor. 

Bu bebekte altta yatan patolojiye aşağıdaki en-
zim eksikliklerinden hangisinin neden olması en 
olasıdır?

A)	 Ornitin transkarbamilaz 

B)	 Arjininosüksinik asit sentetaz 

C)	 N-asetil glutamat sentetaz 

D)	 Multipl karboksilaz 

E)	 Arjinaz

60.	 Büyümesi ve gelişimi normal olan 27 aylık kız ço-
cuk, bir haftadır dengesiz yürüme ve gözde titreme 
nedeniyle getiriliyor. Fizik muayenesinde belirgin 
ataksi, kol ve bacaklarda miyokloni ve gözlerde hızlı, 
kaotik, her yöne sıçrayıcı hareketler olduğu saptanı-
yor. Abdominal görüntülemeleri normal bulunuyor, 
toraks MRG'de T1-T2 düzeyinde paravertebral yerle-
şimli 3 cm kitle saptanıyor.

Bu hastadaki en olası tanı aşağıdakilerden hangi-
sidir? 

A)	 Nöroblastom 

B)	 Ewing sarkomu 

C)	 Osteosarkom 

D)	 Plöropulmoner blastom 

E)	 Langerhans hücreli histiyositoz
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CEVAP ANAHTARI

1.	 B

2.	 C

3.	 A

4.	 D

5.	 B

6.	 A

7.	 A

8.	 C

9.	 A

10.	 D

11.	 A

12.	 A

13.	 E

14.	 E

15.	 B

16.	 D

17.	 C

18.	 D

19.	 A

20.	 C

21.	 A

22.	 A

23.	 D

24.	 C

25.	 E

26.	 C

27.	 B

28.	 C

29.	 C

30.	 C

31.	 C

32.	 E

33.	 C

34.	 E

35.	 D

36.	 C

37.	 B

38.	 A

39.	 D

40.	 A

41.	 C

42.	 D

43.	 C

44.	 B

45.	 C

46.	 A

47.	 B

48.	 C

49.	 B

50.	 D

51.	 A

52.	 D

53.	 B

54.	 D

55.	 A

56.	 A

57.	 A

58.	 E

59.	 C

60.	 A


