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                            Giriş 

 

10 günlükken kusma, batın distansiyonu şikayetiyle  

başvuran hastanın fizik muayenesinde hepatomegali,  

splenomegali, nörolojik muayenesinde aksiyal hipotonisitesi 

mevcuttu. Laboratuvar bulgularında eşlik eden  

hipoalbuminemi, periferik yaymasında vakuollü lenfosit  

görülmesi, kanda lizozomal asit lipaz enzim düzeyi  

0 nmol/spot/h olmasıyla Wolman hastalığı tanısı aldı.  

Hastanın takibinde mevcut hastalığına bağlı abdominal  

distansiyonu sürekli mevcuttu. 9,5 aylıkken hipokalsemi  

nedeniyle tedavi görmekte iken oral tolerasyonunda azalma, 

fizik muayenesinde batın distansiyonu olup defans ve  

rebound yoktu. Hematokezyası olması, hemoglobin  

değerlerinin düşmesi nedeniyle çekilen ayakta karın  

grafisinde diyafram altında şüpheli serbest hava görünümü 

olması ve abdomen ultrasonografide portal vende gaz?,  

kalsifikasyon?, intestinal iskemik süreç? yorumu sonucu  

abdomen BT çekildi. 

                   Olgu 

Wolman hastalığı tanısıyla sebalipase alfa enzim tedavisi  
altında izlenmekte olan hastaya intestinal perforasyon ön  
tanısıyla yapılan laparotomi ve patolojik değerlendirme  
sonuçları sunulmuştur. 

Acil laparotomi kararı alındı. Laparotomide serbest hava, 

pnömatozis, bağırsaklarda dolaşım bozukluğu ve  

serbest mayii yoktu. Tüm bağırsak mezosunu dolduran  

granülomatöz yapıda lenf nodları mevcuttu. Bağırsak duvarı 

ve parietal periton doğaldı. İki adet lenf nodu biyopsi  

amacıyla eksize edildi. Biyopsi amacıyla eksize edilen lenf  

nodlarının patolojisi ksantomatöz histiositoz ile uyumluydu. 

                 Sonuç 

 
Wolman hastalığı; kolestrol ester ve trigliseridlerin  
hidrolizinden sorumlu lizozomal asit lipaz enzim  
aktivitesindeki kayıp sonucunda ortaya çıkıp sindirim  
sistemi ve karaciğerde hücre içinde lizozomlarda  
trigliserid, kolestrol ester birikimine neden olmaktadır.  
Bu birikim granülomatöz tiptedir. 
Wolman hastalığında organlarda bu birikim tipik olmasına 
rağmen literatürde mezenterik lenf nodları birikimi yayını 
bulunmadığından Wolman hastalığında bu tip tutuluma 
dikkat çekmek istedik. 
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