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iKi OLGU SUNUMU: RETINIS PIGMENTOSA VE SIROZA ILERLEYEN TANI
KOYAMADIGIMIZ ANORMAL HEPATIK BIRiIKIMLER

Bilge Can?, Filiz Karagoz*
'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakdiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Samsun
Giris

iki ayri hastada ilgin¢ bir birliktelik saptanmistir; Retinis pigmentosa (RP) ve karaciger fonksiyon
testlerini bozan, fibrotik evresini arttiran anormal hepatik birikimler. Karaciger biyopsilerinde hem
yaygin olarak hepatositlerde, hem de fibréz genisleme gdésteren portal alanlardaki bir kismi multintkleer
olan histiyositlerin icinde kolesterol kleftlerine benzeyen kiiclik ve blylk igsi bosluk seklinde birikimler
mevcuttur. Her iki hasta da bitkisel/paramedikal ila¢ kullanimini israrla inkar etmektedir. Deneyimlerin
paylasilmasi umuduyla olgularin tartisiilmasi amaclanmistir.

Olgul
54 yasinda erkek hasta,

Ozgecmis, 20 yil énce RP tanisi almis, %90 gdérme kaybi mevcut. Soygecmis, bilgisi sinirli. AST ve ALT
(sirasiyla; 156 U/L, 144U/L), ALP, GGT ve bilurubin hafif yiksek, karaciger fonksiyon testleri bozulmus.
Alfal-antitripsin, seruloplazmin normal. Ferritin ylksek (464 ng/mL) ancak demir depo hastaligi
didsunulmemis. Otoantikorlarin timu ve hepatit paneli negatif. Pansitopeni ve hafif sedimentasyon hizi
artisi mevcut. Siroz nedeniyle ex; Ocak 2014.

Olgu 2
39 yasinda erkek hasta,

Ozgecmis, 19 yasinda askerligi esnasinda RP tanisi konmus, 2 yil tebokan ve adini bilmedigi bir ilac
kullanmis. Soygecmis, dede ve amcanin 6lim nedeni sarilik ve siroz. AST ve ALT hafif yliksek (sirasiyla;
64-77 U/L, 55-100U/L) ancak ALP, GGT, bilurubin, karaciger fonksiyon testleri, alfal-antitripsin,
seruloplazmin normal. Demir depo hastaligi bulgulan yok. Otoantikorlarin timi negatif. HBV ylzey
antijen pozitif ancak HBe antijen negatif ve PCR HBV DNA; disik (851 IU/mL). Ancak kronik karaciger
hasari olmasi nedeniyle tenoviral baslanmis. Tam kan sayimi normal. Karaciger ve dalak boyutlari
blylmis ancak artmis portal ven basinci, 6zofagus varisi yok. Normoseliler kemik iligi biyopsisinde
birikim saptanmamis. Genetik enzim calismalarinda depo hastaligi distnilmemis. Endoskopik
biyopsileri gastrit ile uyumlu. 2008 ve 2013 yillarinda yapilan karaciger biyoplerinde, mevcut birikimler
ayni yogunlukta devam ediyor ve fibrozis evresi kismen stabil. Son basvuru; Agustos 2017.
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Uzun sureli klinik takip altinda olan hastalarimizda spesifik tanisal yorum yapilamamistir. Literatirde bu

iki antiteyi birbiri ile iliskilendiren veya karacijerde benzer birikimler tarif eden olgulara
rastlanamamistir.

Anahtar Kelimeler : retinitis pigmentosa, karaciger

page2/2


http://www.tcpdf.org

