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n iki yasinda kiz hasta klinigimize karin
O agrisi, karinda siglik sikayetleri ile bas-
vurdu. ilk olarak 6 yasinda iken karinda
sislik sikayeti ile doktora basgvuran hastanin kara-
ciger ve dalaginda bilylime saptanmig. Alt1 ay 6nce
yine bu sikayetlerle doktora giden hastaya kaninin
diisiik oldugu ayrica ¢olyak hastasi oldugu soy-
lenmis. Hasta hepatosplenomegali etiyolojisi aras-
tirllmak tizere hastanemize sevkedilmis. Anne ve
babasi birinci dereceden akraba olan hastanin 4
kardesinin saglikli, 1 kardesinde belirgin gelisme
geriligi oldugu 6grenildi.
Fizik muayenesinde agirlik: 32 kg (<3 P), boy:
130 cm (<3 P), ates: 36.7 °C, nabiz: 84 /dk, solu-
num: 22 /dk, kan basinct: 90 /60 mmHg idi. Genel
durumu iyi bilinci ag¢ik idi. Karin normalden bom-
be, karaciger kosta altinda 5-6 cm, dalak 8-9 cm
ele geliyordu. Solunum sistem muayenesi, norolo-
jik muayenesi ve goz dibi fundoskopik muayenesi
normal idi.

Laboratuvar incelemelerinde Hb: 12.6 g/dl,
KK: 4 580 000 /mm’, BK: 5200 /mm’, MCV: 80.2
fL, RDW: 13.9, hematokrit: %36.7, trombosit: 160
000 /mm’, glukoz: 85 mg/dl, Ca: 9.4 mg/dl, P: 4.9
mg/dl, AST: 56 U/, ALT: 52 U/l, GGT: 18 U/,
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total bilirubin: 1.2 mg/dl, direkt bilirubin: 0.1
mg/dl, total protein: 7.9 gr/dl, albumin: 4.3 g/dl,
PT: 13.8 sn, INR: 1.1 PTT: 37.6 sn, trigliserid: 178
mg/dl, total kolesterol: 305 mg/dl, LDL: 270
mg/dl, HDL: 22 mg/dl, Apo Al: 76.9 mg/dl, Apo
B: 231 mg/dl idi. Vitamin Bi,: 640.5 pg/ml, folik
asit: 12.79 ng/ml ve e-ndomisiyal antikor sonucu
negatif olarak geldi. Hepatit A, B, C serolojileri
negatif bulundu. Biiylime geriligi i¢in gonderilen
IGF-1 ve IGBP-3 sonuclar1 normal olarak geldi.

Hastanmin c¢ekilen akciger grafisinde diffiiz
interstisyel infiltrasyon saptandi (Resim 1). Ag¢hik
mide suyunda ARB sonuglar1 ve tiiberkiilloz PCR
sonuglart (-) olarak geldi. Batin ultrasonografisi
karaciger 165 mm boyutunda olup, parankim eko-
su homojen izlenmektedir, dalak parankim ekosu
homojen izlenmektedir seklinde yorumlandi. Ceki-
len toraks yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomog-

Resim 1. Akciger grafisinde diffiiz interstisyel infiltrasyon.

69



iknur GIRISGEN ve ark. TANINIZ NEDIR?

likle iist ve alt loblar diizeyinde belirgin olan yay-
gin septal kalinlagsmalar saptandi (Resim 2). Kemik
yast 11 yas ile uyumlu olan hastanin kemik
dansitometrisi normal sinirlarda idi.

Hastanin yapilan kemik iligi aspirasyonu
yaymasinda mavi renkli belirgin vakuollii kopiik
hiicreleri goriildii (Resim 3).

Taniniz nedir?

Resim 2. HRCT’de her iki akciger parankiminde diffiiz
sentrolobuler milimetrik nodiillerle yaygin septal kalinlagmalar.

rafide (HRCT) her iki akciger parankiminde diffiiz
sentrolobuler milimetrik nodiillerle birlikte, 6zel- Resim 3. Kemik ilifinde deniz mavisi histiyositler.
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