WOLMAN HASTALIGINDA AKUT KARIN TABLOSU
UZERINE BIR DENEYIM
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Gll’ls Acil laparotomi karar1 alindi. Laparotomide serbest hava,
pnomatozis, bagirsaklarda dolasim bozuklugu ve

Wolman hastaligi tanisiyla sebalipase alfa enzim tedavisi

altinda 1zlenmekte olan hastaya intestinal perforasyon on . . g
tanistyla yapilan laparotomi ve patolojik degerlendirme granulomatoz yapida lent nodlar1t mevcuttu. Bagirsak duvari

sonuclart sunulmustur. ve parietal periton dogaldi. Iki adet lenf nodu biyopsi

serbest mayn yoktu. Tum bagirsak mezosunu dolduran

amaciyla eksize edildi. Biyopsi amaciyla eksize edilen lent

nodlarinin patolojisi ksantomatoz histiositoz ile uyumluydu.

10 guinliikken kusma, batin distansiyonu sikayetiyle

basvuran hastanin fizik muayenesinde hepatomegali,

splenomegali, norolojik muayenesinde aksiyal hipotonisitesi
mevcuttu. Laboratuvar bulgularinda eslik eden

hipoalbuminemui, periferik yaymasinda vakuollu lenfosit
gorulmesi, kanda lizozomal asit lipaz enzim duzeyi

0 nmol/spot/h olmasiyla Wolman hastalig1 tanis1 alda.
Hastanin takibinde mevcut hastaligina bagli abdominal
distansiyonu suirekli mevcuttu. 9,5 aylikken hipokalsemi

nedeniyle tedavi gormekte 1ken oral tolerasyonunda azalma,
f1zik muayenesinde batin distansiyonu olup defans ve

rebound yoktu. Hematokezyasi olmasi, hemoglobin
degerlerinin dusmesi nedeniyle ¢ekilen ayakta karin

grafisinde diyafram altinda stipheli serbest hava gorunumu
olmasi ve abdomen ultrasonografide portal vende gaz?,
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Sekil 3. Perop kazeoz gorunumlu mezenterik

kalsitfikasvon?. intestinal iskemik surec? vorumu sonucu
YOI vy lent nodlari

abdomen BT cekildi.

e

gorunumu (hemotoksilen-eozinx200 ve o1l-redx200)

Sonuc

Wolman hastaligi; kolestrol ester ve trigliseridlerin
hidrolizinden sorumlu lizozomal asit lipaz enzim
aktivitesindeki kayip sonucunda ortaya ¢ikip sindirim
sistemi ve karacigerde hucre icinde lizozomlarda
trigliserid, kolestrol ester birikimine neden olmaktadir.

Bu birikim grantilomatoz tiptedir.

Wolman hastaliginda organlarda bu birikim tipik olmasina
ragmen literatiurde mezenterik lenf nodlar1 birikimi yayini

bulunmadigindan Wolman hastaliginda bu tip tutuluma
dikkat cekmek 1stedik.

Sekil 1. Yan graﬁde

subdiyafragmatik stipheli
hava dansitesi

Sekil 2. Ayakta karin grafisin-
de sol subdiyafragmatik ser-
best hava gorunumu
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