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GIRIS VE AMAC

Konjenital hiperinsilinizm (KHI), yenidogan doneminde kalici beyin hasari yapabilen direncli hipogliseminin
en sik nedenidir. KHI’ nin diffiiz ve fokal olmak Uzere iki histolojik tipi vardir. Klinik bulgulari benzer
olmasina ragmen molekiler genetik analiz ve 18F-DOPA PET/BT goriintlilemesi ile fokal hastalik ayirt
edilebilir. Burada fokal KHI tanisi alan 2 olgunun cerrahi tedavisi sunulacaktir.

OLGU 1 OLGU 2

» 5 aylik, erkek hasta » 7 aylik, kiz hasta

» Heterozigot ABCC8 gen mutasyonu » Heterozigot ABCC8 gen mutasyonu

> 18F-DOPA PET/BT gorintilemesi ile pankreas > 18F-DOPA PET/BT gorintilemesi ile pankreas
bas-govde Dbirlesiminin  6n vyiziinde fokal kuyruk kesiminde fokal tutulum (Sekil 2)
tutulum » Cerrahi = Pankreas kuyruk kisminda normal

» Cerrahi &> Tanimlanan lokalizasyonda 0.5 cm pankreas dokusundan daha sert palpe edilen
capinda hafif kirmizi renkte lezyon (Sekil 1) derin yerlesimli noduler lezyon

> Histopatolojik inceleme —> Fokal ada hiicre » Histopatolojik inceleme —-> Fokal ada hicre
hiperplazisi hiperplazisi
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Sekil 1: Birinci olgudaki lezyonun eksplorasyon ve eksizyon Sekil 2: ikinci olguda 18F- DOPA PET/BT aksiyal ve koronal fiizyon
sonrasi goruntls goruntisinde pankreas kuyruk kesimindeki fokal tutulum alani.
Klinik seyir:

> Her iki olgu da peroperatif donemde sorunsuz olarak izlendi.
» Olgular medikal tedavi ihtiyaci olmaksizin yasina uygun aglik toleransi ve normal kan sekeri diizeyi ile izlenmektedir.

SONUC

» Fokal KHI’'ilerde cerrahi ile tam kiir saglanabilir.

» Fokal lezyonlarin tanida genetik analizin ve 18F-DOPA PET/BT goruntilemesinin 6nemli roli vardir.
» Kesin tani gereksiz sub-total/totale yakin pankreatektomileri ve komplikasyonlari 6nler.

» Fokal lezyonun cerrahi eksizyonu fokal KHI tedavisinde etkin ve glivenilir bir yontemdir.
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