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Tip 1 Plazminojen Eksikligi’'nde
Gastrointestinal Sistem Tutulumu
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Giris: Tip 1 plazminojen eksikligi (PLGD-1) cok nadir goriilen otozomal resesif gecisli bir
hastaliktirr Mukozal yilzeylerde fibrinden zengin ps6édomembranlar ve bazen odunsu
(ligneous) lezyonlar olusumuna neden olur. Burada akut karin tablosu ile basvuran ve

bagirsaklar arasinda yaygin yapisikliklar ile sag tubaovaryan apse tespit edilen bir PLGD-1
olgusu sunulmustur.

Olgu Sunumu: 11,5 yasinda kiz hasta iki gindur devam eden karin agrisi, bulanti ve ates
sikayetleriyle basvurdu. Hastanin PLGD-1’e bagh odunsu konjonktivit (Sekil: 1) nedeni ile
sekiz defa operasyon oykisi mevcuttu.

Hastanin karin muayenesinde suprapubik bélgede daha belirgin olmak Gzere yaygin
hassasiyet mevcuttu. Hastanin WBC:22.100 CRP:196 ve aPTT:40 (32) degeri
yuksekti. Acil abdomen ultrasonografisinde; batin sag alt kadranda bagirsak
anslarinda 6dem ve sag adneksiyal lojda 65x40mm boyutlarinda, heterojen solid
yapi tespit edildi. (Sekil: 2)
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Sekil 2:

Sag adneksiyel lojda 65x40 mm boyutlannda heterojen solid yapi {over?),
cevre yag dokuda enflamasyon ile uyumilu yogun ekojenite artisi izleniyor

Akut karin disuntlen hasta preoperatif cocuk hematoloji 6nerisi ile taze donmus plazma
(TDP) verilerek acil operasyona alindi. Laparoskopik eksplorasyonda, sag alt kadranda ve
pelvik bdlgede vyaygin yapisikliklar mevcuttu, bagirsak duvarlari édemli ve fibrinle
kapliydi, bagirsak luplari arasinda bulunan yaygin yapisikliklar ayrildi, apendektomi yapildi
ve sag tubaovariyan bolgedeki apse drene edildi. (Sekil: 3,4) Postoperatif TDP destegine
devam edilen hastaya 2. giin oral baslandi ve 6. giin sifa ile taburcu edildi. Hastanin takibi
sorunsuz seyretti.

Tartisma: Plazminojen vucutta fibrinoliz, inflamasyon, yara iyilesmesi ve doku
veniden sekillenmesinin temel duzenleyicisidir. PLGD-1'de en sik konjonktiva
etkilenir, ancak diger mukozal bélgeler de tutulabilir. Inflamatuar bagirsak
hastaligina benzer klinik tabloya neden olan gastrointestinal sistem tutulumu
oldukca nadirdir ve PLGD-1 hastalarinda akilda tutulmalidir.
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