Orijinal Soru: Klinik Bilimler 140

140.Asagidaki laboratuvar testlerinden hangisinin hemolitik anemiler ile vitamin B12 eksikligine bagli anemiyi birbirinden ayirt
etmede yardimci olmasi en olasidir?

A) Hemoglobin duzeyi

B) Laktat dehidrogenaz duzeyi
C) Betikﬂlﬂsit sayisi

D) Indirekt bilirubin duzeyi

E) Haptoglobin duzeyi

Dogru Cevap:C

HIZLI TEKRAR NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR ILGILI NOTLAR

DAHILIYE

HEMATOLOJI

ANEMILER

* Kok hicre yiizey markeri... CD 34

+ Intrauterin donemde hematopoezin gergeklestigi
yerlerin sirasi.. Yolk sac, karaciger-dalak, kemik iligi

* Hematopoezde en genig etkili interlokin... IL-3

* Hematopoezde eozinofilik seriyi uyaran biiyiime
faktord.. IL-5

* Hematopoezde megakaryositik seriyi uyaran biiyiime
faktérleri.. Trombopoetin, IL-11

* Lenfoid kdk hiicrenin T ve B lenfosite ayrigmasinda
etkili biyiime faktdrd.. IL-7

* Matiir eritrosit gelisim basamaklar (sirasiyla)...
Proeritroblast, Eritroblast (normoblast), Retikiilosit,
Matiir eritrosit

* Eritrositer serinin iretiminde en &nemli biyime
faktéri.. Eritropoetin (EPO)

» EPQO salimmim artiran en dnemli faktér.. Hipoksi

* Eritrosit membraninda negatif yilk olusturan (zeta
potansiyeli) ve bu nedenle eritrositlerin birbirini
itmesini saglayan madde... Sialik asit

* Hem'in yapisi... Protoporfirin halka + Demir
* Hemoglobinin yapisi... Hem + Globiilin zinciri

elektroforezi bulgular:...

v HbA, 2 alfa ve 2 beta zinciri igerir (%97)

v" HbF, 2 alfa ve 2 gama zinciri igerir (< %1)

v HbA., 2 alfa ve 2 delta zinciri igerir (< %3.5)

ASLA HELAL ETMIYORUZ

Bu eserin tum haklan TUS-DATA A.S.'ye aittir. Yillar
boyunca verilen nice emek, zahmet, guncelleme telif ve
yayin harcamalan ile buginkd haline gelmistir.

Bu eserin yasal olmayan yollarla (fotokopi, PDF vb.)
edinilmesi iki acidan daha yasak ve ahlak disidir.

1. Telif hukuku ve kanunlar acisindan yasak ve
cezaya tabidir.

2. Butun inanclar acisindan “yasak”™ wve “haram"”

dir. Kul hakkidir ve TUSDATA ya da emedi gecen
herhangi bir yazanmiz, kul haklarim hicbir sekilde
helal etmeyecedini ve bir ¢esit “hirsizlik” yoluyla
elde edilen yayimimizin favda etmemesinl gonilden
dilediklerini acik¢a deklare etmektedir.

Bu esere gercekien Ihtivaci olan odrenci
arkadaslarimizin; subelerimize yazilh basvurmasi ve
incelememiz durumunda, iyi niyetle ve comertce hediye
etmeye hazir oldugumuzu da deklare ediyoruz.

Mulkiyet haklanna tecaviiz ne kadar cirkinse; mulkiyet
haklanna saygi da o kadar asil bir durustur.
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* Retikiilositoz yapan durumliar. ..

« Anemi tams: igin hemoglobin degerleri...

v Erkekte Hb < 13.5 gr/d|
v Kadinda Hb < 12 gr/dl
v' Gebede Hb < 11 gr/d|

* MCV normal degeri... 80-100 fl
* MCHC normal degeri... < %34-36

(MCHC artmigsa éncelikle herediter sferositoz diisiin)

* Eritrositlerde boyut farkliigim gésteren parametre ve

hemogramdaki karsihg. ..

v Anizositoz - RDW (eritrosit dagilim araligi)
Demir eksikligi anemisi: RDW yiiksek
Talasemilerin tagiyicisi: RDW normal

* Mikrositer anemi (MCV < 80 fl) nedenleri...

v Demir eksikligi anemisi
v" Talasemi

v Kronik hastalik anemisi
v Sideroblastik anemi

* Megaloblastik makrositik anemi (MCV > 100 fl)

nedenleri. ..
v Vitamin B, ve folik asit eksikligi
v Miyelodisplastik sendrom (MDS)

(¥

v Hemolitik anemi (ilk akla gelecek)

v Akut kanama

v Demir eksikligi tedavisinin 4-7. giinii

v Vitamin B12 ve folat eksikligi tedavisinin 3-4. giinii

* Retikiilositopeni yapan durumlar. ..

v Aplastik anemi (ilk akla gelecek)

v Kemik iligini infiltre eden hastaliklar
v Demir eksikligi

v Vitamin B, folik asit eksikligi

* Demirin vicutta en fazla bulundugu yer... Hemoglobin

* Demirin bagirsaklardan emilimini engelleyen pozitif

akut faz proteini.. Hepsidin

* Hepsidinin rol oynadigi hastaliklar...

v Hemokromatoz: Hepsidin +
v Kronik hastalik anemisi: HepsidinT

* Demir eksikligi anemisinin en sik nedeni... Kanama

* Yetigkin erkek veya postmenapozal bir kadin hastada,

anemi ve gaitada gizli kan testi pozitifligi saptanmasi
halinde en uygun yaklagim... G1S kanama aragtirilmasi
(endoskopi)

* Demir eksikligi yapan parazitler...

v N. americanus
v A. duodenale

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



TP

Diamond-Blackfan anemisi kemik iligi bulgusu tan
yas... 2-6 ay

Diamond-Blackfan anemisinde artanlar... HbF,
Eritrosit ADA, i-antijeni, EPO, MCV, Serum Fe

Diamond-Blackfan anemisinde azalanlar. .. Retikiilosit
say1si, Total demir baglama kapasitesi

++++++

degigikliklerin olmadigi makrositer anemi

Diamond-Blackfan anemisinde dismorfoloji.. Turner
fenotipi + Mikrosefali + Trifalengeal bag parmak

En sik kalitsal pansitopeni sendromu... Fanconi aplastik
anem isi

Fanconi aplastik anemisinde klinik ne zaman.. 4-12
(tani yagi ortalama 8'dir; pansitopeninin oturur)

Fanconi aplastik anemisinde serilerde azalmanin
kronolojisi.. trombositopeni (ilk), |6kopeni, anemi
(son)

Fanconi aplastik anemisinde dismorfoloji.. Boy
kisaligi + Mikrosefali + Hipoplastik bag parmak +
Hiperpigmentasyon (en sik bulgu)

Fanconi aplastik anemisinde tanisal test...
Diepoksibutan (DEB) testi veya Mitomisin C testi

Fanconi aplastik anemisinde artanlar... HbF, AFP,
i-antijeni, EPO, MCV, Serum Fe

Shwachman-Diamond sendromunda 2 temel bozukluk. ..
Ekzokrin pankreas yetmezligi, Pansitopeni

Sideroblastik anemi olup makrositer olan ve pankreatik
yetmezligi eslik eden mitokondrial DNA mutasyonu
olan bozukluk... Pearson sendromu

Sendromu

Anemi@eonalal ¢cajda baglar, 1-6 ayda belirginlegir
(©ksidatif fosforilasyon bozuk = laktik asidoz

B®ndBideroblastlar (kemik iliginde)

@nemi = makrositer ve sideroblastik (tek)

&nkwmh‘h yetmezlik (ilerieyen yillarda nadiren endokrin yetmezlik)

-

Agizda lokoplaki, tirnak distrofisi, pulmoner fibrozisle
seyreden kalitsal pansitopeni sendromu.. Konjenital
diskeratozis

Konjenital diskeratoziste kalitim.. X'e bagh geger,
Telomeraz gen mutasyonu vardir (Antispiasyon paterni
gosterir)

Konjenital amegakaryositik trombositopeniye konjenital
anomalileri eglik eden iki sistem... Kardiyak (ASD, VSD,
PDA vs.), Norolojik (Serebral atrofi, mikrosefali vs.)

Konjenital diseritropoetik anemi (CDA) klinik triad..
1) Konjenital hemolitik anemi=sarilik, safra tag 2)
Inefektif eritropoez=paravertebral kitle, splenomegali
3) Kemik iliginde ¢ift gekirdekli eritroblast lar

En sik gorilen CDA ve tipi dzelligi.. CDA TIP 2,
eritrositlerde HEMPAS antijeni

PEDIATRI HIZLI TEKRAR

CDA | CDATIP | CDATIP 3
TIP 1 2
MCV T Normal t
Retikiilosit T ) i)
Kalitim OR OR oD
Splenektomi | Onerilmez Faydali Gerekmez
Tedavi «|FN 2 3 Hemoliz i.v.
alfa vitamini | oldugundan
« Kok « Kok bulgular
hucre hiicre genelde
nakli nakli hafiftir
ve tedavi
gerektirmez

Kronik hastaliklarda anemi gogunlukla... Normokrom

normositik
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grili dil,

ve pozisyon duyu kayb

iIshal, periferi
I ve anemi...

norop ati, vibrasyon

Megaloblastik

anemi (Vitamin B12 eksikligi)

Néropati yoksa... Megaloblastik anemi (Folik asit
eksikligi)

Megaloblastik anemide hematolojik bulgular... MCV
yiiksek, LDH yiiksek, Retikiilosit diigiik

Megaloblastik anemide periferik yayma... Ngtrofillerde
hipersegmentasyon

Gocukluk gaginin en sik megaloblastik anemi nedeni...
Folik asit eksikligi

Eriskinlerde en sik megaloblastik anemi nedeni..
Vitamin B12 eksikligi

Intrensek faktor (IF) eksikligine bagli geligen B12
eksikligi... Pernisiyz anemi (Konjenital formunda IF
yoktur, Juvenil formda IFye kargi antikor vardir)

B12 eksikligine baglh megaloblastik anemi yapan
parazit... Difilobotrium Latum

B12 eksikliginde serumda ve idrarda tani koydurucu
gostergeler... Metilmalonik asit ve Homosistein
artigi

B12 eksikliginde tedaviye diizelme sirasi.. Ilk 6nce
demir diiger (ilk glin), en son nétrofil lob sayisi normale
didner (4 haftadan sonra)

B12 diizeyi diigik ama B12 eksikligi anemisi bulgular
yok... Transkobalamin I eksikligi

B12 diizeyi normal ama B12 eksikligi anemisi bulgular
var... Transkobalamin IT eksikligi

Cubilin ve amnionless gen defekti sonucu B12 eksikligi
ve proteiniiri.. Immerslund-Grasbeck sendromu

Trimetoprim kullanan hastada makrositer anemi (MCV
105 fl), retikiilositopeni varsa... Folat eksikligi

Gocuklukta en sik nutrisyonel eksiklik... Demir
eksikligi

Demir eksikligi yapan parazitler... Necator americanus,
Ankilostoma duodenale

Burada b12 eksikliginin
bir megaloblastik anemi
oldugu ve retikulositin
dusuk oldugu yaziyor

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



TUS HAZIRLIK MERKEZLER}

4. Ellerinde kasiima sikayeti gelisen 11 aylk bir erkek
bebedin fizik muayenesinde rikets bulgulari ve
alopesi areata saptaniyor. Laboratuvar incelemesinde
hipokalsemik oldugu ve 25-OH VitD duzeyi normal,
1,25-(OH) vitamin D3 duzeyi ve PTH ylksek oldugu
belirleniyor.

Bu hasta igin en_olasi tani asagidakilerden
hangisidir?

A) Nutrisyonel rikets

B) D vitaminine bagimli rikets tip-1

C) D vitaminine bagimli rikets tip-2

D) X'e bagimh hipofosfatemik rikets
E) Hiperkalsitrik hipofosfatemik rikets

Dogru cevap: C

PEDIATRIK HEMATOLOJI

107. HEMATOPOEZ

*  Hematopoez fetal hayatta ne zaman baglar ... 10-14,
glinler

* Hematopoez fetal hayatta nerede baslar ... Yolk
sac'ta

* Fetal hayatta hematopoezun oldugu yerlerin kronolojik
sirasi... Yolk sac-Karaciger- Kemik iligi

«  Tlk olusan Hb ve ilk olusan Hb zinciri... Hb Gower 1
ve epsilon

Hemoglobinler

Hb Gower 1 | 2 Zeta |2 Epsilon | Major
Embriyo | Ho Gower 2 |2 Epsilon |2 Alfa | embriyonik Hb
Hb Portland | 2 Gama |2 Zeta |llk tiretilen Hb

(Dogumda en
Fetal Hb F 2Alfa |2 Gama |cok; Alkaliye
direncli)

(Eriskinlerde en

Adult Hb A 2 Alfa 2 Beta
¢ok)

{Postnatal
saptanir)

*  Normal yenidoganin Hb yapisi... %70HbF + %30 HbA1
+ %1 HbAZ

*  Erigkin hemoglobini olugturanlar... HbA1(%97)+ HbAZ2
(%2-3)

Hb A2 2 Alfa 2 Delta

108. ANEMILER (GENEL)

» Term yenidoganda ortalama Hb ve MCV degerleri...
Hb: 16.5-17.5 gr/dl, MCV: 108 fI

»  Gocuklarda fizyolojik anemi zamani, &zelligi,
tedavisi... 8.-12. Haftada, Takip

*  MCV alt simim formld... 70 + yag
*  MCV Gst sinim formild... 84 + (yag x 0,6)

Mikrositer Anemiler

« Atransferrinemi, Aluminyum zehirlenmesi
« Bakir eksikligi, B6 eksikligi

« Hb C Hastalig

» Demir eksikligi anemisi

« Hb E Hastabhd

= Talasemi sendromlan

= Sideroblastik anemi

« Kursun zehirlenmesi, Kronik hastalik anemisi

Makrositer Anemiler

» B12 eksikligi (Megaloblastik)

» Folat eksikligi (Megaloblastik)

« Rogers (DIDMOAD) sendromu (tedavide tiamin verilir)
« Herediter orotik asidiiri (tedavide iiridin verilir)

» Lesch-Nyhan sendromu (tedavide adenin verilir)

Normositer Anemiler

« Akut kanama
» Kronik hastalik anemisi
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Retikiilosti yilksek, bliribin yiiksek. ..
anem|

Retikilosit yilksek, biliriibin yiiksek, Coombs pozitif...
Otoimmiin hemolitik anemi

Retikiilosit yiiksek, biliribin yiksek, Coombs negatif...
Hemoglobinopati, Enzimopati, Membran defekt|

Hemolitik

Periferik yaymada target (hedef) hiicresi...
Hemoglobinopati (en sik talasemi)

Periferik yaymada sferosit yapan 3 major neden...
Herediter sferositoz, Otoimmiin hemolitik anemi, ABO

uyusmazlig
Periferik yaymada akantosit... Abetalipoproteinemi

Periferik yaymada gsistosit... Hemolitik liremik
sendrom, Renal ven trombozu

Periferik yaymada bazofilik noktalanma... Kurgun
zehirlenmesi, Demir eksikligi

Periferik yaymada Howell-Jolly cisimcikleri...
Postsplenektomi (OHA), Megaloblastik anemi

Periferik yaymada ekinosit... Piriivat kinaz eksikligi

Periferik yaymada Heinz cisimcikleri... G6PD
eksikligi

109. ETYOLOJISINE GORE ANEMILER

Diamond-Blackfan anemisinde mutasyon... RPS 19

Diamond-Blackfan anemisinde patogenez... EPO ve
IL-3 duyarliigi azalmasi sorusunda kemik iliginde saf
eritroid seride hipoplazi geligmesi

Burada ise hemolitik
anemilerde retikulositin
yuksek oldugu yaziyor

ki bilgi birlestirildiginde
soru kolayca yapliliyor

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



