Orijinal Soru: Klinik Bilimler 190

190.Uc aylik bebek, ailesi tarafindan basini dik tutamama ve gevsekiik nedeniyle getiriliyor. Muayenede dilde fasikiilasyonlar,
jeneralize hipotoni, kas gl¢stzligu tespit ediliyor, derin tendon refleksleri alinmiyor.

Bu bebekte en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Duchenne muskiler distrofi

B) Becker muskuler distrofi

C) Werdnig-Hoffmann hastaligi

D) Artrogripozis multipleks konjenita
E) Transvers miyelit

Dogru Cevap:C

HIZL| TEKRAR NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

TUS HAZIRLIK MERKEZLERI

BOS absorbsiyonundaki disfonksiyon sonucu olugan
hidrosefaliler hangi ana grup hidrosefali tipi olarak
isimlendirilir... Kommunike (Non-obstruktif)

BOS akimindaki engeller nedeniyle olusan
hidrosefaliler.. Nonkommunike (Obstruktif)

En sik goriilen kraniyosinostoz... Skafosefali
Skafosefalide birlegen suturlar... Sagital siitiir

Servikal vertebralarda fiizyon, spina bifida,
sirengomiyeli, sinirsel tipte sagirlik, konjenital kalp
anomalisi... Klippel Feil sendromu

SORULAR

1. Asagidaki santral sinir sistemi defektlerinden

hangisi migrasyon defekti sonucu olusur?

A) Lissensefali B) Myelomeningosel

C) Spinal bifida occulta D) Ensefalosel

E) Anensefali

Dogru cevap: A
2. Asagidakilerden hangisi mikrosefalinin

nedenlerinden biri dedildir?

A) Konjenital CMV enfeksiyonu
B) Radyasyona maruz kalma

C) Tirizomi 21

D) Fetal alkol sendromu

E) Konjenital aquaduktus stenozu

Dogru cevap: E

3.

Meningomyelosel ve progresif hidrosefalisi olan
bir hastada asagidaki durumlardan hangisinin
bu patolojik durum ile birlikte bulunma olasiligi
fazladir?

A) Dandy Walker malformasyonu
B) Klippel-Feil Sendromu

C) Arnold-Chiari Malformasyonu
D) Lizensefali

E) Sizensefali

Dogru cevap: C

4.

Asagidaki vitaminlerden hangisinin gebelik éncesi
dénemden baslanarak gebeligin ilk 12 haftasi
boyunca kullaniimasi, néral tiip defekti olusma
riskini belirgin derecede azaltir?

A) Vitamin A B) Folik asit
C) Vitamin D D) Askorbik asit
E) Vitamin E

Dogru cevap: B

26. MOTOR NORON, PERIFERIK SINIR

VE KAS HASTALIKLARI

Hidrosefalide tedavi...

- Asetozalamid, furosemid

- Seri lomber ponksiyonlar

- Fontanelden BOS bogaltiimasi (tap yontemi)
- Eksternal drenaj

- Ventrikiilo-peritoneal gant

Klinik Bilimler 190. soru

Tusdata Pediatri Hizh Tekrar Kampi
(2020) 1. Fasikul Sayfa 048

Serebral palsi patogenezinde en dnemli etken...
Hipoksi. Dider énemli etkenler; Dogum agirliginin az
olmasi, makat dogum, kernikterus, dogum travmasi,
aminoasit metabolizma bozukluklar, prenatal donemde
uterus kanamasi, TORCH infeksiyonlar, hipoglisemi, iire
siklus defektleri, konjenital Hipotiroidi.

Serebral palsinin en sik gorilen tipi... Spastik
serebral palsi (en sik). Ekstrapiramidal Tip Serebral
Palsi 2. Siklikta gériilirken, mikst tip daha az gériiliir.

Immatiir beynin non-progressif lezyonuna bagl santral
motor defisit.. Serebral palsi

Serebral palside hasar gormis olan bdlge.. Beyin
korteksi ve 1. motor nbron

Serebral palsi patogenezinde en onemli
etken...Hipoksi

Asfiktik dogan bir bebekte serbral palsinin en erken
klinik bulgusu..hipotoni ve emme yutma koordinasyon
bozukluguna bagli beslenme bozuklugu

Cocuklarda en sik goriilen hareket bozuklugu. . . Serebral
palsi

Serebral palsinin en sik gérilen tipi... Spastik tip

Prematiire doganlarda gériilen serebral palsi tipi..
Spast ik diparezi (IVK-PVL'ye sekonder )

Hiperbilirubinemide (kernikterus) en sik gériilen
serebral palsi tipi...Ekstrapiramidal tip

Ekstrapiramidal tip serebral palside zeka
nasildir...Genellikle normaldir.

Néromuskiiler hastaliklarin klinik 6zellikleri... Llerleyici
kas giigsiizliigli, merdiven gikma ve kosmada gligliik, gz
kapaklarinda distikli olunum aticluaii

n duyu

— S
boynuz tutuldugu ve a
kaybi olmaz

Spinal muskiler atrofide prognoz.. Kéatiidiir. En sik
goriilen tip 1 SMA'de vakalarin gogu 1 yasindan dnce
kaybedilir.
Spinal muskiiler atrofi (SMA).. Otozomal resesif
kalitilan hastaliklar igerisinde infant Gliimlerinin en sik
nedenidir.

Spinal muskiiler atrofide serum kreatinin kinaz
diizeyi..Normalin 1-2 kati kadar artar

Medulla spinalis on boynuz hiicre kayb: ile giden
noromuskiler hastalik.. Spinal muskiiler atrofi

Duchenne muskiiler distrofide sentezi bozulan protein...
Distrofin

Duchenne muskiiler distrofi kalitim paterni.. Xe bagli
resesif, X kromozomu p21 bélgesinde delesyon

En sik ve en agir seyirli kas distrofisi.. Duchenne
muskiiler distrofi

Proksimal kas giigsiizligi muayene bulgusu.. Gowers
arazi

Kas distrofilerinde serum kreatinin kinaz dizeyi..
Normalin 10-20 kati kadar artar.

ILGILI NOTLAR

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com’u ziyaret ediniz.
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434.Uc aylik kiz bebek, kuvvetsizlik ve gevseklik nedeniyle
getiriliyor. Oykistinden anne ve babasinin amca gocuklari
oldugu, 39 haftalik 3200 gram olarak normal spontan
vajinal yolla dogdugu, dodumla ilgili bir komplikasyonun
olmadigi, 15 gunlukken hareketsiz ve pelte gibi oldugu
dgreniliyor. Fizik muayenesinde 180 derece obje izlemi
tam olan bebekte bilateral kalca eksternal rotasyonu,
abdominal solunum, dilde fasikllasyon oldugu ve derin
tendon reflekslerinin alinamadig saptaniyor.

Serum kreatin kinaz degeri normal olan bu hasta
icin en olasi tani ve tanisal inceleme asagidakilerden
hangisidir?

A) Konjenital muskuler distrofi — Kas biyopsisi

B) Spinal muskuller atrofi - SMN1 gen analizi

C) Konjenital miyotonik distrofi — CTG tekrari

D) Konjenital yapisal miyopati — Kas biyopsisi

E) Konjenital miyastenik sendromlar — Elektromiyografi
Dogru cevap: B

435.Asadidakilerden hangisi, ¢izgili kas liflerinde bazal
membran ile hiicre iskeleti, miyofibrilleri arasindaki
baglanti kompleksinde bulunan sitoplazmik bir
protein defektiyle karakterizedir?

A) Marfan sendromu
B) Ehlers-Danlos sendromu
C) Becker muskuler distrofi
D) Amyotrofik lateral skleroz
E) Miyotonik distrofi

Dogru cevap: C

436.Asagidaki miskiiler distrofilerden hangisi ayni
zamanda bir trinlikleotid tekrar hastaligidir?

A) Duchenne muskuler distrofi
B) Becker mUskuler distrofi

C) Miyotonik distrofi

D) Limb-girdle muskuler distrofi
E) Fasioskapulohumeral distrofi

Dogru cevap: C

437.G6z kapag dusuklugu ve goéz hareketlerinde kisithlik
olan hastanin yapilan kas biyopsisinde “ragged-red” lifleri
gbzleniyor.

Bu duruma neden olan klinik durum asagidakilerden
hangisidir?

A) Mitokondriyal miyopati
C) Dermatomiyozit

B) Polimiyozit
D) Becker muskuler distrofi
E) Myastenia gravis

Dogru cevap: A

438.Asendan paralizi ile
sendromunda asagidaki
hangisi goézlenir?

seyreden Guillain-Barré
morfolojik bulgulardan

A) Periferik sinirlerde inflamasyon ve demiyelinizasyon
B) Transsinaptik dejenerasyon ve atrofi

C) Spinal kordda yaygin vakuolar dejenerasyon

D) Kuglk damarlarda yaygin mikrotrombusler

E) Kaslarda segmental nekroz

Dogru cevap: A

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.

DERI HASTALIKLARI! ve PATOLOJIiSI

108. DERI LEZYONLARININ TANIMLARI,
PIGMENTASYON HASTALIKLARI VE
MELANOSITLER

* Deride lokalize melanosit kaybi olmasi durumunda tarni
nedir. .. Vitiligo

* Giineste koyulagan, melanositlerde melanin artig ile
karakterize deri lezyonu hangisidir...¢il (Ephelis)

* Gebelik maskesi olarak isimlendirilen pigmentasyon
hastaligi hangisidir. .. Melazma

* Giineste koyulagmayan, melanosit hiperplazisi ile
karakterize deri lezyonu hangisidir...Lentigo

* Malignlesme riski olan neviisler hangileridir. ..
- Displastik nevus
- Konjenital neviis

* Yuvalanma gdstermeyen, derinde ve fibrozis ile bir
arada bulunan, ileri derecede pigmente hiicrelerden
olugan neviis hangisidir... Blue nevis

* Lenfosit infiltrasyonunun gorildigi neviis
hangisidir. . .Halo neviis

* Hemanjiyomla karigan neviis hangisidir. .. Spitz neviis

* Ailevi displastik neviisii (Clark neviisi) ile ilgili genler
hangileridir. ...
- CDKNZ2A
- NRAS
- BRAF mutasyonlar

SORULAR

439.Asagidaki pigmentasyon hastaliklarinin hangisinde,
lokal pigment kaybi ayirt edici bir ozelliktir?

A) Cil B) Vitiligo
C) Albinizm D) Melasma
E) Lentigo
Dogru cevap: B

440.Asagidakilerden hangisinde malign melanom gelisme

riski en yiksektir?

A) Displastik nevus
C) Spitz nevus

B) Mavi nevus
D) Dermal nevus
E) Halo nevls

Dodru cevap: A

441.Asagidaki nevliislerden hangisinde dermal fibrozis

yani sira yuvalanma glusturmayvan melanositierin
infiltrasyonu vardir?

A) Bileske nevus
C) Spitz nevus

B) Mavi nevus
D) Halo nevus
E) Displastik nevus
Dogru cevap: B

442 Asagidakilerin hangisinde neviis tipi- 6zelligi yanlis
olarak eglesmistir?

A) Spitz nevls — Hemanjiyom ile kansan nevustir

B) Displastik nevis — Malign melanom gelisme riski olan
nev(stdr

C) Mavinevis —Fibrozis iceren ve yuvalanma gbérilmeyen
nevustlr

D) Halo nevis — Lenfosit infiltrasyonu gérilen nevustar.

E) Intradermal nevis — Daima displazi iceren nevistir.

Dogru cevap: E



