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Tip 1 Plazminojen Eksikliği’nde
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Giriş: Tip 1 plazminojen eksikliği (PLGD-1) çok nadir görülen otozomal resesif geçişli bir
hastalıktır. Mukozal yüzeylerde fibrinden zengin psödomembranlar ve bazen odunsu
(ligneous) lezyonlar oluşumuna neden olur. Burada akut karın tablosu ile başvuran ve
bağırsaklar arasında yaygın yapışıklıklar ile sağ tubaovaryan apse tespit edilen bir PLGD-1
olgusu sunulmuştur.

Olgu Sunumu: 11,5 yaşında kız hasta iki gündür devam eden karın ağrısı, bulantı ve ateş
şikayetleriyle başvurdu. Hastanın PLGD-1’e bağlı odunsu konjonktivit (Şekil: 1) nedeni ile
sekiz defa operasyon öyküsü mevcuttu.

Hastanın karın muayenesinde suprapubik bölgede daha belirgin olmak üzere yaygın
hassasiyet mevcuttu. Hastanın WBC:22.100 CRP:196 ve aPTT:40 (32) değeri
yüksekti. Acil abdomen ultrasonografisinde; batın sağ alt kadranda bağırsak
anslarında ödem ve sağ adneksiyal lojda 65x40mm boyutlarında, heterojen solid
yapı tespit edildi. (Şekil: 2)

Akut karın düşünülen hasta preoperatif çocuk hematoloji önerisi ile taze donmuş plazma
(TDP) verilerek acil operasyona alındı. Laparoskopik eksplorasyonda, sağ alt kadranda ve
pelvik bölgede yaygın yapışıklıklar mevcuttu, bağırsak duvarları ödemli ve fibrinle
kaplıydı, bağırsak lupları arasında bulunan yaygın yapışıklıklar ayrıldı, apendektomi yapıldı
ve sağ tubaovariyan bölgedeki apse drene edildi. (Şekil: 3,4) Postoperatif TDP desteğine
devam edilen hastaya 2. gün oral başlandı ve 6. gün şifa ile taburcu edildi. Hastanın takibi
sorunsuz seyretti.

Tartışma: Plazminojen vücutta fibrinoliz, inflamasyon, yara iyileşmesi ve doku
yeniden şekillenmesinin temel düzenleyicisidir. PLGD-1'de en sık konjonktiva
etkilenir, ancak diğer mukozal bölgeler de tutulabilir. İnflamatuar bağırsak
hastalığına benzer klinik tabloya neden olan gastrointestinal sistem tutulumu
oldukça nadirdir ve PLGD-1 hastalarında akılda tutulmalıdır.
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